» 1,7,2013- na Int, odd. KNL pfijat paclent n.1941 5

tyden starou anamnézou tvorby hematamu po
minimalnim Impulzu nebo spantanné

w pfl pijmu- masival hematom levého ramene aZ
pledlokt| a ruky, hematom na stehné FDK,
hematom pravého pfedlokti + ruky, zakrviceni
na tvafl po holeni

w piltomny subfebrille do 37,55t.C v poslednim
tydnu
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anamnestichy parmaysmalnl fhellace sinl s s, odpoedal komar
chronichka rendlnl inwuficience skeeatinin 240

sl.p, wiiluresokgl fokta pro karcinom In situ v R2002,
dllvortikiloza siymatu a colon dewconidem
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hyperurikemi=

sk,p. TEP obou kyE\ pro.artrdzu, st.p, ruptule prave Achillovy
tlachy v R2002
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w Lipanthyl tbl, Rivedaron 200mg tbl, Apo-
allopurinel tbl, Torvacard 20mg tbl, Furon
A0mg tbl, Prestance 10mg tbl, Aspirin protect
thl

R S N e S A S
KO- leuko 10,4 ery 2,40 Hb B3g/0 HCT 0,24 MCV 97,1
tromba 304
« Wiaghemie: uren 19,4 kreatinin 240 CRP 40
- Kongulace: protrombinavy &as v norme

< APTT 71,8s, kontrol 28,6 Ratio 2,51

= APTT Actin 80,0z, kontrol 28,4 Ratio

2,82

0,62
Dopinény: smesnd testy- APTT 1:1 38,13
APTT Actln 1:1 36,15

{vyietieno ‘&i'ud kancem prac, doby, proto Indikovana
aplikace Zx plazma + subitituce erytracytd)

« fbag 4,79¢/1, antitrombin B%5,7% , DD

SLEGLT VSETRER]

= po Zhod. Inkubacl APTT 1:1 prodioufeni 66,75
APTT Actin 1:1 prodiouZen|
64,05
Dokazuje pritomnost ziskaného inhibitoru
koagulagnihe faktora [1!
2.7, dovyietfenl- z]liténa hindina FVII mene 9%

Zizkany Inhibitor FVII- vyietfenl hiadiny Intibitoru -
ully: &4 0L

TG AT IRIENNACHR, U0

Dafinice: pojmem Inhibitor FYIT oznaéujeme protilatey prot PV
Inaktivulici Joho prokoaquladni aktivitu

Incidanca= rarltnl anamacndnl 17 1mil,abyvatel a 22% martalitou,
baz pohlavnl pradilakce, vik vice ¢Diat
&} u 20X wdide dujit ke spont. vymizonl Ihibliiore
Etlalugls)
= lilinpstichy: 50:50%
= pli Jinsm mutolmunnim nelio nadorovem onsmicosal B:15%
= ¥ poparodnim obdobls 13,49%
Kilnika: - hlavnd koinf, slizniéni, Intramushularni krvdcen(
+ dastd | hrvacand o GIT, uraganit, traktu a CH:
« dln vatdinou nadochazi ko krvdconl do kloubd

2.7. (v pribahu noel)- dalil zhodenl klin. stavu pacientas
prohloutan| krvacan( do kondatin

. v Krovnim ohrazo vy"rn:rn.i ancmizace s poklosem Hb Ha
54/t | ples substituc

pfekind paclenta na M KHL,




TEFARIR

# 1.+ teraple zhkindniho onemocnéni Jestll je znamo

+ L.+ teraple akutnich 2ivot ohroluficich krvacivych
wplzod- podobng Jako U pac. s hemoflill A

+ Apliknce piipravhu s v, bypass aktivitou:
rokombinantni aktivovany FVila: Hovo Seven, koncontrity
aktivovaneho protrombin. homplexu APEC: FLINA

+ u nizkeho titru inhibltoru: Lze aplikace -lidského,
rakomblnantnilo nebo po FYIN
3.« imunasupreslyni teraple k eliminacl inhibltoru FYII
« hortlkosleroldy + cyclophosphamide
+ cyklosporin A
« intravondzni imunoglobuliny
+ azathioprin
+ rituximab

R s
EFIERTT TTER AR
« | kilyd dochdzela k postupnding Zkracovinl APTT:
+ 18,7« ltatlo ARTT 1,34, méfitelna hindins Fyill: 24,2%,
snifani titru inhibitory 32 pU
= doflo ke klinickemu zhorfenl: krvdceni do klouhd: kalano
I"OK, wibkonjunktivalnl hamatam, krvdceni do skirota
+ trvala anemizace s nutnost| kaldodenni substituce ary
Pruto byl pacient plelolen na vyiil pracoviité l.:.'llﬂ Praha
10.7.2011
pfl pfi)iniu beitisleinein: in}iflénl HovaSeven, pravedena
urgentni G5K s ndlrzem MallorysWalss . « naslednd
kantinudlnl Hovataven
Indikovana aplikaco Mabthery 4x § Ttydon od 25.7,2011
byla vysazena teraple cyklosporinem, snijovana divka
wartlkaldl

CIERET

provedeno vyletfenl k vyloutenl = ieoprocesu,
auloimunniha, systémaveého onemocnénis jak adbéry, tak 1 €T

vyl negatival

PEE
Hns [

Teraple-
Kartiknstaraldy: salumedrol 300mg 4 12hod: Jdny, pak rychly
pakles davky a pfavod na par os Pradnison = (od 3.7,)
Cyclophosphamide 100mg/den: nasazen dohromady s
kortikaldy [od 2,71
£ divodu potencince Gfinkus nasazen Ivig 0,4g/hg/den L.+
3dnfs jod 2.7,)

Z dtvodu vlevace JT na terapll cyclophosphainldem, bez efektu
hepntopratektiva: vysazen CFA, na terapll CFA bez leukopenie
+ od 10,7, nasazen Cyclosparin A Img/kg/dan: nidél divia
divadu fenalinl insuflicluence
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EFERT TERAFIE

+ stav paclenta so postupnd zloploval: bez novych krvicent,
postupna Uprava nRlezu na pravem stehné « LIK, Ostup
otoku skrota, SAstedna Gprava renalnleh parametrd

# Laboratome postupng elevace hiadiny [VIIl, pokles
Inhibitoru

10.7. VI 15%

0.8, V= 12%, Inhiblter 7,20 BU

26, 8.+ FYill+ 42%; Inhibitor 0,730U

2.9+ FVIIi- i, Inhibitor nuultiunl

4.9 FVlil- a7, inhibitor negativnl
Paciont byl v celkovd lepiim stavu na kortikaldeeh
40mp/dan pfoloZon 21.0. na MJ KNL- kde postupovala
rohabilitaca a snifovani divky kortlkoldi) a dne 10.9, na
20mg Prednisonu byl dimitavan

« ¥ plhnu postupnd & 14dnl aniZovanl davky kertikoldd o
2,5mg/den, nejnifil divky 2,5mg- ponechat diouhodobd 1+
2roky

w 1ddni po dimisl kontrola na OKH v pofhdku, APTT v
normé, Jen mirna elevace CRP boz klinlky

w dtydny pa dimlsi (8,10,13) kamplikovana infoktom s
vyvolnm télké neutropenie GRIV 0,1giga/l,}b 1204/1,
trombo 284, CAP &7, APTT v normd

+ nasazena ATl teraplo

= 10,10,11-provadona storn, punkce: s poruchou dozravanl
granulopoezy, V kostn dfenl navzdory toraple Rituximabem
dost lymfocytd: 12,4X, proto dopinéno vyl, FACS z PK k
vylouden( lymfoproliferace

+ byl na terapll Prednlson 15my/den

13,10,2014- pfi dalfl kontrole louko 4,7 absol. polet
neutrofild 1,1glge/l, Hb 120g/1, trombo 129, CItI* pokles na
0,1, I'.quplu = Prednison 13mg/den

11,10,201)- ﬂ'rvnj herpes zoster cervikalis Ldx,+ nasazen
valacielovir, v KO- leuko 12.0, neutrof, absol, o, 7ulygall, Hb
134g/| trombo 196, APTT v normé, taraple 'rodnison
12,5my/den
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# 12,2013+ pacient pfijat na chirdiP pro bolesth v eplgeatiius
sispekce na akutni pankreatitida [AMS 60), Urusepaes
prugrese rendind insuficionce (kieat, 295), anurie, rorva) MOF,
septickdho toku (CAP 134, PCT 20),
¥ KO- leuko 14,9 noutr, ahsal, 3,4lgn/l, Hb 147g/1, APTT v
normi

+ pacienl pfeloZon na ARD, Pra respliacnl Insul. intubace, Po
ATH » antimykotlcki teraplis Intenzivni teraptl stav paclonta
Fapted a 9,1, 94 plfelolen na standard, odd,

+ 21,1,14: na €T iwkiotlzujiel pankreatitis & vyvo]om
paniilocyst, 23,1, provedenn drenal proudocysty, kterd [eité
livd,

w 30,1,2014: |uiko 12,0 neutr. absal, b,4giga/t, Hh 109341
tromibio 443, APTT v normd, CHP pokles na 40

= toraplo v pribiliu hospitalizace postupnd snifeni divky
Prednisonu, nyni Prednison 3mg/den




