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ABSTRACT

Acquired haemophilia A (AH) is a rare autoimmune disorder caused by inhibitory antibodies against coagulation factor VIII and cha-
racterized by spontaneous hemorrhage in patients with no previous personal or family history of bleeding. Morbidity and mortality
are high, primarily because of bleeding and adverse effects of immune therapy. In about 12% of cases AH is secondary to malignancy,
with two-thirds of associated malignancy being solid tumors.

Authors present a case of a 67-year-old patient with AH who experienced several bleeding episodes, which were treated with factor
VIII “by-passing agents” including activated prothrombin complex concentrates (aPCC, FEIBA) and recombinant activated factor
Vlla (rVIIa, NovoSeven). The patient was resistant to many inhibitor eradication procedures. In the 8th year of follow-up severe ga-
strointestinal bleeding episodes occurred, diagnosed as due to small intestine tumor with hepatic metastases. The two surgical proce-
dures have been performed, but the patient died in the postoperative period due to cardiac arrest. The postmortem histopathological
examination of the small intestine tumor revealed non-Hogdkin lymphoma. The purpose of this report is to increase awareness of
the possibility of AH as the reason of bleeding in patients with malignancy as well as to stress, that all invasive procedures in AH are
burdened with a high risk of complications which include fatal bleedings despite adequate administration of factor VIII by-passing

agents.
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STRESZCZENIE

Nabyta hemofilia A (NH) jest rzadko wystepujaca choroba autoimmunologiczng zwiazana z pojawieniem sie autoprzeciwcial neutra-
lizujacych czynnik krzepniecia VIII. Objawia si¢ ona naglym wystapieniem cigzkiej, nieraz zagrazajacej zyciu skazy krwotocznej u pa-
cjenta bez podobnych zaburzert w przeszlosci i bez rodzinnego obcigzenia skaza krwotoczng. Okoto 12% przypadkéw NH wystepuje
w zwiazku z chorobg nowotworows, z czego 2/3 stanowia guzy lite.

Autorzy przedstawiaja przypadek 67-letniego chorego z NH, u ktérego powikltania krwotoczne leczono preparatami omijajacymi etap
czynnika VIII — aktywowanym kompleksem czynnikéw zespotu protrombiny (aPCC, FEIBA) i rekombinowanym aktywnym czynni-
kiem VII (rVIIa, NovoSeven). Pomimo wieloliniowego leczenia immunosupresyjnego nie udalo sie wyeliminowac¢ inhibitora czynnika
VIII. W 8. roku obserwacji doszlo do nasilenia krwawien i wystapily ciezkie krwotoki z przewodu pokarmowego. W tomografii kom-
puterowej stwierdzono zmiane rozrostowa jelita czczego z przerzutami do watroby. Podobny obraz stwierdzono $rédoperacyjnie.
Chory zostal poddany resekgji jelita cienkiego w ostonie preparatéw omijajacych. Po zabiegu pozostawal w stanie ciezkim, wymagal
licznych toczen koncentratu krwinek czerwonych i preparatéw omijajacych. Tydzieri po pierwszym zabiegu wykonano kolejna lapa-
rotomie, z powodu podejrzenia krwawienia do jamy otrzewnej. Pacjent zmart z powodu naglego zatrzymania krazenia. W badaniu
histopatologicznym w usunietym jelicie stwierdzono naciek rozlanego chloniaka nieziarniczego o nieokreslonym typie. Przyzyciowe
ustalenie rozpoznania byto trudne, gdyz we krwi obwodowej ani w szpiku nie stwierdzono zmian typowych dla chloniaka, wezly
chlonne nie byly powiekszone (poza nieznacznie powiekszonymi, stabilnymi w badaniu kontrolnym weztami chlonnymi w $réd-
piersiu), nie wystepowala splenomegalia. Trudne bylo réwniez wczeéniejsze ustalenie wlasciwej przyczyny krwawien z przewodu
pokarmowego. Krwawienia $luzéwkowe naleza do typowych objawéw NH, poza tym u pacjenta kolonoskopowo stwierdzano liczne
duze uchytki i objawy krwawienia ze sluzéwki jelita grubego.

Prezentowany przypadek NH ma na celu zwrdcenie uwagi na mozliwo$¢ wystapienia tego rzadkiego schorzenia w zwiazku z chorobg
nowotworowsy, a takze na trudnosci i ograniczenia w diagnostyce zmian nowotworowych u pacjentéw z NH spowodowane wspotist-
niejacymi ciezkimi i trudno poddajacymi sie leczeniu zaburzeniami hemostazy. Wszelkie inwazyjne zabiegi u chorych z NH obarczo-

ne s duzym ryzykiem krwawien, ktérych nierzadko nie udaje si¢ opanowac pomimo stosowania obu preparatéw omijajacych.
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