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Terapie: Zdkladem je stale intravendzni substitu¢ni terapie.
V praxi jsou nejvice pouzivany rekombinantni faktory s prodlouze-
nym ucinkem, (polocas 1,5-5x delsi nez u standardnich pfipravkd,
delsi u hemofilie B). To usnadniuje aplikaci a zvysuje compliance i kva-
litu Zivota pacienta. U tézkych hemofilikd je standardem profylakticka
terapie, u méné zavaznych forem je pouzivan rezim on-demand
podéni (aplikace faktoru ihned pfi krvaceni). Lé¢bu vyznamnych
krvéceni vede hematolog, ktery na zékladé typu krvéceni, tize he-
mofilie a hmotnosti pacienta ur¢i ddvkovani substitu¢ni 1écby a jeji
délku. Moderni moznosti 1é¢by je nefaktorova terapie vyuzivajici
podkozné podavanou bispecifickou protilatku emicizumab, ktera
nahrazuje roli FVIII pfemosténim jeho hemostatické funkce (Obr. 2).
To vede k Upravé hemostazy na Uroven adekvatni hladiné FVIII 10-15
%. Tento zpUsob profylaktické Ié¢by je dnes standardné dostupny.
Z daldich modalit Ize kratkodobé u lehké hemofilie dosdhnout
zvyseni hladiny FVIII desmopresinem, jako podplrny postup se
pouzivajici antifibrinolytika (12).

Von Willebrandova choroba

Charakteristika: nej¢astéjsi vrozena porucha srazlivosti krve zpU-
sobené kvalitativnim ¢i kvantitativnim defektem von Willenbrandova
faktoru (vWF). Onemocnéni mé rysy koagulopatie i trombocytopatie.

Klasifikace: typ | - parcidIni kvantitativni defekt vWF, typ Il — kva-
litativni defekt VWF (zahrnuje 4 subtypy odrazejici interakci mezi vVWF
trombocyty a FVIII), typ Ill - tézky deficit VWF provézeny i vyraznym
poklesem hladiny FVIII

Klinicky obraz: pfedevsim slizni¢ni krdceni (epistaxe, menoragie,
krvaceni z dasni), casté jsou koZni hematomy, zvysené krvaceni po
poranénich a operacich (v¢. zubnich extrakei), u typu lll svalové kloubnf
hemofilicky typ krvacent.

Laboratorni nalez: screeningové vysetfeni: hrani¢ni az prodlouze-
né aPTT, mlze byt pfitomna trombocytopenie, abnormality pfi vyset-
reni destickovych funkci (agregometrie, PFA-100), specifické vysetrent:
snizena hladina vVWF-Ag, snizena funkéni aktivita VWF (napf. test ristoce-
tinového kofaktoru), snizend hladina FVIII, specidlni elektroforéza vWF.

Terapie: plazmatickou hladinu VWF Ize zvysit uvolnénim endogen-
niho VWF nebo substituci exogenniho vVWF. K uvolnéni endogenniho

Obr. 2. Schéma ucinku emicizumabu
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faktoru dochazi po podani DDAVP (desmopresin), vyuziva se pro krat-
kodobé zvyseni hladiny VWF (mensi vykony nebo krvaceni), zvlasté
u typu I. Jako zdroje exogenniho faktoru jsou pouzivény intravendzni
plazmatické koncentraty obsahujici VWF a FVIII. Jako podpUrna terapie
u krvéaceni z dutiny Ustni, po zubnich extrakcich ¢i menorrhagiich jsou
pouzivana antifibrinolytika, u zen i hormonalni terapie (13, 14).

Deficity dalsich koagulacnich faktorti

Velmi vzacné stavy podminéné izolovanym nebo kombinovanym
deficitem nékterého z koagulac¢nich faktorU: fibrinogen, protrombin,
faktory V, VI, X, XI, Xlll. Klinicky obraz mdze byt pestry, u nékterych
deficitl pfimo nekoreluje s hladinou faktoru. Nejc¢astéjsimi projevy
jsou: kozni a slizni¢ni krvaceni, menoragie u Zen, krvaceni po operacich
a traumatech, u novorozencl mdze nastat intrakranialni krvacenti. Deficit
koagula¢niho faktoru je stanoven na zékladé abnormit v zékladnich
testech nebo v hladiné fibrinogenu (2).

Koagulopatie ziskané

Tvofi heterogenni skupinu stavd, obvykle doprovazejf jind one-
mocnéni a jsou vysledkem vétsinou kombinovaného deficitu faktord.
Nedostatek vitaminu K vedouci k porusené syntéze koagula¢nich
faktord I, FVII, IX, X se projevuje koagulopatif s prodlouzenim protrom-
binového ¢asu, podobny je obraz pri jaternich onemocnénich, koagu-
lopatie multifaktoridInf etiologie nachdzime pfi malignich chorobach,
sepsi, paraproteinemii ¢i renalni insuficienci. Do této skupiny patff
i cilené navozeni hypokoagulace pfi antikoagulaéni terapii (kumariny,
heparin, pfima antikoagulancia).

K ziskanym koagulopatiim patfi téZ vznik specifickych inhibitor(
koagula¢nich faktord, napft. ziskana hemofilie A, jejimz podkladem
je vznik autoprotilatek proti faktoru VIl (idiopaticky nebo sekun-
darné u malignit, autoimunit, v gravidité, polékové). Onemocnénf
se projevuje laboratorné vyznamnym prodlouzenim aPTT, klinicky
vétsinou pfitomnosti rozsahlych krvacivych projevl (Obr. 3). Ziskany
von Willebrandlv syndrom vzniké v ddsledku snizené synté-
zy, proteolyzy, zvysené spotieby ¢&i vyvazani vWF. Mze provazet
autoimunitni onemocnéni, myeloproliferace, lymfoproliferace ¢i

aortalni stendzu (15).

Obr. 3. Rozsdhlé krvdceni u pacienta se ziskanou hemofilii A
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