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SZERZET

Nemes L. Professzor Ur, kérem, ismertesse o szer-
zett hemofilia és a veleszilletett hemofilia legfontosabb
kilénbségeit.

Boda Z. A szerzeft hemofilia mindig varatlanul, stlyos
vérzékenység formajdban jelentkezik olyan betegekben,
akik korédbban soha nem véreztek.

A mdsik fontos kilénbség o velesziletett hemofiliaval
szemben, hogy férfiakban és nékben egyardnt kialokulhat
az auvtoantitest, s ennek kdvetkeztében o stlyos vérzés. A
legnagyobb betegszamot magdban foglalé nemzetkézi
tanulmany, a European Acquired Haemophilia (EACHZ2)
regiszterében a férfi-né arany 55:45% (2).

A szerzett hemofilia inkdbb az idésebbek betegsége, az
eléz8kben emlitett kozleményben tébb mint 500 beteg
adatait foglaltak &ssze, és ezek dtlagéletkora 74 év volt
(2). Egy fiatalabb életkori csics is észlelhets (20-40 év
kazottiek), ebbe a csoportba tébbnyire a szilés utani 1-12
hénapban kialakulé AHA tartozik.

1. ABRA: A. JELLEMZO VERZES SZERZETT HEMOFILIABAN

HEMOFILIA

A SZERZETT HEMOFILIA AUTOIMMUN BETEGSEG. A KOAGULACIO
BARMELY FAKTORA ELLEN KEPZODHET AUTOANTITEST, AZ ESETEK TOBB
MINT 90%-ABAN AZONBAN AZ AUTOANTITESTEK A VIII-AS FAKTOR
ELLEN HATNAK (ACQUIRED HAEMOPHILA A, AHA). Az AuTtO-
ANTITESTEK KERINGO, POLIKLONALIS GG TiPUSU IMMUNGLOBULINOK
(1). Az AHA RITKA, EVENTE EGYMILLIO LAKOSONKENT 1-2
UJ ESETTEL SZAMOLHATUNK, HAZANKBAN iGY EVENTE 10-20 UJ
SZERZETT HEMOFILIAS BETEG FORDULHAT ELO (2).
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Szemben a velesziletett hemofiliaval — ahol a ftipusos
vérzés az fzilleti vérzés (haemarthros) — a szerzeft hemo-
filiGban a lap szerint terjedd, nagy tertletd, kifejezetten
l&tvanyos bér-, bér alatti és izomvérzések a jellemzék.
Osszefoglalva: o szerzeft és a velesziletett hemofilia
legfontosabb kilénbsége:
1. Silyos, akdr életet veszélyezteté vérzés olyan beteg-
ben, aki kordbban scha nem vérzett.
2. N6k és férfiok egyardnt vérezhetnek.
3. Nem izileti vérzések, hanem nagy kiterjedés? bér-,
bér alatti vérzések jellemazik (8).
Boda Z. A szerzelt hemofilia hétterében milyen alapbe-
tegségek ismerhetdk fel2
Nemes L. A szerzett hemofilids betegek kormegoszla-
si gorbéje tipusosan kétcsicsl, ahol a fiatalkordakndl
eléfordulé esetek autoimmun betegségekhez és terhes-
séghez kapcsolédnak, mig az idéskori esetek malignus
betegséghez tarsulnak, vagy idiopdtidsak. A betegek
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felében nem taldlunk alapbetegséget. Ezen idjopdtias
formdaban alapbetegség hignydban csupdn az idéskor-
ban fellépé immunreguléciés zavar etiologiai szerepe
feltételezhets (1). Az elemzett betegszérigktol fuggden
malignités (szolid tumor vagy hematolégiai maligno-
ma) 6-20%-ban, autoimmun betegség 10-17%-ban,
terhesség 2-15%-ban, gyégyszeralkalmazés 3-5%-
ban, bérbetegség (leginkébb pemphigus vagy psoria-
sis) 1-4%-ban azonosithaté a betegség hatterében (3).
Boda Z. Mik a szerzett hemofilia legfontosabb diagnosz-
tikai szempontjai?

Nemes L. Az izoldlt APTI-megnytldst a normdl plazma
hozzéaddsa nem korrigélia, mivel a gétlétest o normdl
plazmaban talélhaté Vill-as faktor aktivitasat is neutrali-
zéIni képes a VIIF A2 és/vagy C2 doménijéhez kétédve.
Verifikalo tesztként a Bethesda-inhibitoresszé haszndlatos
legelterjedtebben, amely az inhibitor mennyiségének jel-
lemzésére is alkalmas (1).

Boda 2. Mik o szerzett hemofilia legfontosabb terdpias
szempontjai?

Nemes L. A szerzett hemofilia autoantitest-inhibito-
rainak kezelésében megkilonbéztetjiuk oz akut vérzés
terdpiajat és a hosszo tavd, a gétidtest eradikaciojdt célzd
immunszuppresszios kezelést. A vérzés terapigjéban azon-
nali haemostasist probdlunk elémi, mig az immunszupp-
resszié célia a gatlétest elimindldsa, és végsé soron a
vérzékenység gyogyitdsa.

Kedvezd keresztreaktivités esetén rekombindns porcin VIIIF
adhaté az akut vérzés lekizdésére. Hatdstalanség vagy
eleve nagy inhibitortiter és jelentés porcin-keresztreaktivi-
tas esetén azonban csak ,bypassmédszerek” alkalmazha-
t6k vérzéscsillapitasra. llyen bypasskészitmények a szande-
kosan aktivélt prothrombinkomplex-koncentratum (APCC,
FEIBA inj.), valamint a rekombindns aktivélt Vil-es faktor
(fFVlla, NovoSeven inj.) (4). A szerzett hemofilia életmen-
t6 terdpidja tehat alapvetéen kilénbodzik o velesziletett
hemofilia kezelésétél, ezért a szerzett hemofilids betegeket
azonnal tovébbitani kell hemofiliagondozéd centrumba,
ahol a szikséges faktorkészitmények rendelkezésre dlinak.
A diagnosztikus késedelem o beteg életébe kerilhet.

A diagnosztikus késedelem legfébb oka, ha nem gc
dolunk a szerzett hemofilia lehet8ségére, és a bel
_ f&ként nébetegl — sokszor stlyos, akar életveszél
vérzését egyéb okokkal, pl. mUtéti vagy szilési szov¢
ménnyel probaljuk magyardzni, és példaul ismételt set
szi beavatkozdsokkal igyekeznénk korrigdlni. A mé
hibalehetdség, ha a jellegzetes vérzések kapcsén c
INR-vizsgalatot kériink, és annak normdlis értéke elte
a figyelmet a szerzett coagulopathia lehetésegerdl.
is késlelteti a helyes kérismézést, ha a Pl- mellé AF
vizsgalatot is kérink, dm annak (jellegzetesen) megm
értéke esetén nem kériok o keveréses vizsgdlat elvég
sét, amelynek eredménytelensége felhivia a figyelme
gatlotest jelenlétére.

Ha az inhibitor elimindciéja spontdn nem kévetkezik be
a stlyos vérzéses manifesztéciok komoly klinikai problér
ielentenek — mint ahogy az az esefek tobbségére jeller
—, az inhibitor hosszabb tévi eradikdciés kezelése v.
szitkségessé ().

A hagyomaényos, szferoidot és/vagy cyclophosphami
tartalmazé ordlis kezelési méd mellett magunk az éltaldl
gyors remissziét elidézé Budapest protokollt alkalmaz
és ajénljuk. Ebben a 3 hetes immunszuppressziv (szter
+ cyclophosphamid) gyégyszeres kezelést naponta VII
faktor adésaval egészitivk ki, egyfajta immuntolerancia
dukcios kezelés keretében. A Vlll-as faktor koncentra
adagija a kezelés els6 hetében 30 NE/tskg/nap, a masc
héten 20 NE/tskg/nap, majd 15 NE/tskg/nap a harme
hét végéig. A cyclophosphamidot intravénds inf0zié
majaban, napi 200 mg-os adagokban adjuk a testst
fuggé 2-3 grammos Ssszdozis eléréséig. A szteroid ke
adagja az elsé héten 100 mg/nap metilprednizolor
dézist a kévetkezd 2 hét folyaman fokozatosan c
kentjik (6, 7). A haromhetes kezelési ciklus utan for
bi fenntarté immunszuppressziv kezelésre nincs szik
Refrakter vagy relabdlé autoantitestes betegek esetél
esetismertetések szintjén, ciklosporin (Sandimmun Neo
tacrolimus (FK506), azatioprin (Imuran), mikofenoldt-
fetil (CellCept) és rituximab (Mabthera) immunszuppres
alkalmazasars! is beszamoltak (1, 8).
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