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Postovani urednice,

U svakodnevnom radu sa lekarima i medicinskim sestrama uvideo sam da je nedovoljno znanja o i tekako
znacajnom oboljenju koje se zove Hemofilija A. Znajuci da medicinske sestre najvise vremena provode u nezi
bolesnika cesto su zapravo one koje mogu dati inicijalnu determinantu u uspostavljanje dijagnoze ove bolesti.
Hemofilija A kao bolest ne bi trebala da mnogo utice na kvalitet Zivota kada se na vreme dijagnostikuje i poc-
ne sa terapijom koja je dostupna Sirom sveta kao i u nasoj zemlji. Cilj mi je bio da se podsetimo pojedinosti o

samoj bolesti i o savremenom lec¢enju ovakvih bolesnika.

SAZETAK

Stecena hemofilija A (SHA) je retka, autoimuna bolest he-
mostaze, odnosno sistema zaustavljanja krvarenja i zgru-
$avanja krvi. To je bolest koja se naj¢e$c¢e karakterise izne-
nadnom pojavom opseznih krvarenja po kozi i potkoznom
tkivu kod prethodno potpuno zdravih ljudi, koji do tada
nisu imali poremecaj hemostaze. Stecena hemofilija A
(SHA) je potencijalno Zivotno ugrozavajuce stanje.

Ukoliko se ste¢ena hemofilija A (SHA) ne prepozna na vre-
me i ne zapoc¢ne odgovarajuce lecenje bolest moze imati fa-
talan ishod. Incidenca javljanja je 1-2 slucaj/milion/godis-
nje, a prema novijim podacima 5-6 slu¢aj/milion/godisnje.
Teoretski bi u Srbiji trebalo svake godine da se pojavi barem
5-10 pacijenata. Tokom pandemije (2020. i 2021.) je prepo-
znato svega 3 pacijenta za 2 godine, $to znaci da barem 7-17
pacijenata nije uopste prepoznato. Obzirom da je smrtnost
do 40%, ova bolest je potencijalno Zivotno ugrozavajuca i
veliko je pitanje $ta se sa ovim neprepoznatim pacijentima
desilo. Ste¢ena hemoflija A (SHA) je bolest na koju se retko
misli, nedovoljno se prepoznaje i stoga je veoma znacajno
povecati svest svih zdravstvenih radnika o postojanju ove
iznenadne i zivotno ugrozavajuce bolesti.

Klju¢ne reci: stecena hemofilija, hemostaza, hematom, in-
hibitori

ACQUIRED HEMOPHILIA A (AHA), A DIS-
EASE WE RARELY THINK ABOUT

Acquired hemophilia A (AHA) is a rare, autoimmune dise-
ase of hemostasis (the system of stopping bleeding and blo-
od clotting). It is a disease that is most often characterized
by the sudden appearance of extensive bleeding on the skin
and subcutaneous tissue in previously completely healthy
people, who did not have a hemostasis disorder until then.
Acquired hemophilia A (AHA) is a potentially life-threate-
ning condition. If acquired hemophilia A (SHA) is not re-
cognized in time and appropriate treatment is not started,
the disease can have a fatal outcome. The incidence is 1-2
cases/million/year, and according to recent data, 5-6 cases/
million/year. Theoretically, at least 5-10 patients should
appear in Serbia every year. During the pandemic (2020.
and 2021.), only 3 patients were recognized in 2 years, whi-
ch means that at least 7-17 patients were not recognized at
all. Given that the mortality rate is up to 40%, this disease
is potentially life-threatening and the big question is what
happened to these unrecognized patients... Acquired he-
mophilia A (AHA) is a disease which is rarely thought of,
insufficiently recognized, and therefore it is very important
to increase the awareness of all health workers about the
existence of this sudden and life-threatening disease.

Key words: acquired hemophilia, hemostasis, hematoma,
inhibitors

28 SESTRINSKA VIZIJA - broj 11 - novembar 2022.



Casopis UUMSZTRS

UVOD

Urodeni poremecaj zgrusavanja krvi zove se Hemo-
filija, a manifestuje se sklono$¢u ka produzenom kr-
varenju, najcesce u zgobove i misice, sa posledi¢nim
o$tecenjem zglobova. Uzrokuje ga nasledni nedosta-
tak jednog od faktora zgrusavanja krvi. Ova bolest se
nasleduje recesivno vezano za X hromozom. Stoga,
od ove bolesti obolevaju decaci dok su Zene preno-
sioci. Postoje nekoliko tipova hemofilije i grupisani
su na hemofiliju A, hemofiliju B i hemofiliju C. Kod
hemofilije A smanjena je koncentacija faktora koa-
gulacije VIII (antihemofilni globulin A), uzrokova-
na poremecajima ili promenama (mutacijama) gena
F8 koji se nalazi na X hromozomu [1]. Manifestacija
same bolesti je vrlo individualna, te moze biti blaga,
umerena i teSka. Epizode krvarenja se najcesce pri-
mete jo§ u ranom detinjstvu, najcesce prilikom pu-
zanja bebe. Blazi oblik hemoflije nema siptome koji
bi ukazali na postojanje ove bolesti sem povreme-
nog krvarenja koje nastaje usled neke blaze traume,
tako da se ova bolest dosta kasnije dijagnostikuje, i
uglavnom se otkrije kada pacijent ima neku hirursku
intervenciju (ili ekstrakciju zuba) kada je period za-
ustavljanja krvarenja znacajno produzen. Hemofiliju
B karakteri$e nasledni nedostatk faktora koagulacije
IX. Ova bolest je takode urodena tj. ispoljava se u
ranom detinjstvu.

Za razliku od urodene hemofilije, Stecena hemofilija
A (SHA) se moze javiti bilo kada tokom Zivota, ito
kod prethodno zdravih ljudi, koji ranije nisu imali
poremecaj hemostaze i ne treba je meSati sa urode-
nom hemofilijom (sa kojom samo deli naziv). Ste-
¢ena hemofilija A (SHA) je retka, autoimuna bolest
hemostaze, odnosno sistema zaustavljanja krvarenja
i zgrusavanja krvi.

Stecena hemofilija nastaje kao rezultat autoimunog
poremecaja i moze se javiti kod oba pola i u bilo kom
uzrastu tokom zivota [2]. U svojoj osnovi stecena he-
mofilija A (SHA) je autoimuna bolest i nastaje usled
stvaranja tzv. auto-antitela (inhibitora faktora VIII
koagulacije), koje stvara na$ organizam i koja se ve-
zuju za postojeci VIII faktor koagulacije u krvi i time
mu blokira funkciju. Zato je ¢itav proces zgrusava-
nja krvi zaustavljen i posledi¢no se javljaju hematomi,
zglobovima, gastro-intestinalnom traktu (Zeludac i
creva), urogenitalnom traktu ili obimna krvarenja
nakon invazivnih terapijskih ili dijagnostickih pro-
cedura [3]. Krvarenja se naj¢es¢e manifestuju u vidu
hematoma-podliva na kozi i sluzokozi, koji nastaju

iznenada, bez jasnog uzroka, a koji su opsezni, za-
hvataju vece regije, prominiraju iznad nivoa koze i
mogu se napipati. Bolest se takode ispoljava i kroz
pojavu hematurije, melene, krvarenja u misic ili pro-
duzenog krvarenja tokom trudnoce, nakon porodaja
ili ekstrakcije zuba.

Vazno je istaci da je stecena hemofilija A u polovini
slucajeva idiopatska (ne zna se uzrok nastanka ovih
auto-antitela) ali moze biti udruzena i sa drugim bo-
lestima-okida¢ima: autoimunim, malignim, derma-
toloskim bolestima, infekcijama ili trudno¢om. Ste-
¢ena hemofilija A (SHA) ima dva pika javljanja. Prvi
pik je kod trudnica i tokom 12 meseci nakon poro-
daja, a drugi pik je kod ljudi starijih od 60 godina
[2]. Ukoliko se pravovremeno ne zapoc¢ne odgova-
rajuce lecenje bolesnici sa stecenom hemofilijom su
u veoma visokom riziku od smrtonosnih krvarenja.
S druge strane, moderno lecenje omogucava da se
krvarenja efikasno zaustave i da se steCena hemofili-
ja potpuno izleci, §to znaci da pacijent ponovo bude
zdrav.

Osnovni problem je dijagnostika ove bolesti, jer se
bolest ili kasno prepozna ili se ne prepozna uopste.
Dakle, SHA ostaje Cesto neprepoznata jer je pravo-
vremena dijagnostika slaba karika u klini¢koj praksi.
Obzirom da je najées¢i klinicki znak ove bolesti izne-
nadna pojava modrica ili hematoma (krvnih podli-
va) na kozi, bolest moze ostati neprepoznata jer se
prvo posumnja na mnogo drugih uzroka nastanka
modrica, a ne na ste¢enu hemofiliju.

Medicinske sestre tokom svog rada najvise su u kon-
taktu sa pacijentima. Pruzajuci negu i terapijsko-di-
jagnosticke procedure, one prve mogu primetiti po-
javu hematoma. Pacijenti tokom davanja anamneze
zaborave ili ih u tom trenutku ne boli nista, ali tokom
hospitalizacije prvo se pozale medicinskoj sestri da
imaju krvne podlive ili druge oblike krvarenja i bol
u misi¢u. Takode, pojava krvarenja tokom trudnoce
ili nakon porodaja, bez jasnog ginekoloskog razlo-
ga, treba da pobude sumnju na stecenu hemofiliju A
(SHA). Nerazvijena svest o ovoj bolesti takode moze
biti razlog zasto se bolest kasno dijagnostikuje, sto
ugrozava bolesnika i narusava kvalitet Zivota.

Pored anamneze i klinickog nalaza, u labarato-
rijiskim analizama prvi (a nekada i jedini) parametar
koji moze pobuditi sumnju na ovu bolest je produ-
zeno aktivirano parcijalno tromboplastinsko vreme
(aPTT). U radu sa bolesnicima, narocito u bolnic-
kim institucijama, ukoliko medicinska sestra primeti
opsezne hematom(e) po telu bolesnika ili ukoliko joj
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renja tokom trudnoce ili nakon porodaja bez jasnog
ginekoloskog razloga, preporuka je da uzme uzorak
krviiposalje naanalizu aPTT iskrene paznju lekaru
na tegobe bolesnika [4]. Dodatnim laboratorijskim
testovima se mogu potvrditi auto-antitela (inhibi-
tori) na faktor VIII koagulacije i dokazati prisustvo

meseci nakon prekida terapije, 70% relapsirajucih
bolesnika postize sekundarnu kompletnu remisiju.
Relapsi u trudno¢i uzrokovanoj SHA retko se opisuje
sa narednim trudnoc¢ama [6,7].

ZAKLJUCAK

Obzirom da je re¢ o ozbiljnoj, retkoj, iznenadnoj, au-

toimunoj bolesti hemostaze, koja ima visoku stopu
mortaliteta i koja je istovremeno veoma slabo prepo-
znata, veoma je znacajno povecati svest zdravstvenih
radnika o postojanju i znacaju ove retke i teske bolesti.
Posebno se isti¢e uloga medicinske sestre u lancu di-
jagnostike ove ozbiljne bolesti jer je upravo medicin-
ska sestra prva u kontaktu sa pacijentom i njegovim
tegobama. Crvene lampice za sumnju na ovu bolest
su iznenadna, neobjasnjiva pojava opseznih hema-
toma kod:

bolesti.

LecCenje stecene hemofilije A je sre¢com dostupno,
vrlo efikasno i na teret je obaveznog zdravstvenog
osiguranja (nalazi se na pozitivnoj listi RFZO). Ste-
¢ena hemofilija se moze veoma uspes$no leciti uko-
liko se sa terapijom zapocne na vreme, ali se mora
sprovoditi u specijalizovanim tercijarnim centrima
za le¢enje hemofilije. Ne samo da se lekovima sani-
ra krvarenje, nego se i eliminise uzrok bolesti tako
da se u vise od 75 odsto sluc¢ajeva postize potpuno
izle¢enje bolesnika. Lecenje se zasniva na kontroli
krvarenja i eradikaciji auto-antitela (inhibitora fak-
tora VIII koagulacije). Kontrola krvarenja se postize
primenom leka “aktivirani prothrombin kompleks
koncentrat”- FEIBA, kojim se omogucava koagula-
cija krvi i pored prisutnih auto-antitela (inhibitora),
¢ime se prvenstveno zaustavlja krvarenje [5]. Eradi-
kacija inhibitora se postize primenom imunosupre-
sivne terapije (najcesce kortikosteroidnim lekovima).
Medijana vremena za postizanje kompletne remisi-
je je 4-6 nedelja sa imunosupresijom; stopa relapsa
nakon prve kompletne remisije 20%; medijana 7,5

- pacijenata koji nemaju istoriju ranijih
poremecaja hemostaze,

- zena u trudnodi ili 12 meseci nakon porodaja,
- starijih od 60 godina.

Kako je za uspe$no lecenje SHA od najvece vaznosti
rana dijagnoza bolesti, pravovremeno prepoznava-
nje i upudivanje pacijenta hematologu igra klju¢nu
ulogu u lecenju i prezivljavanju pacijanata sa stece-
nom hemofilijom, u ¢emu najznacajniju ulogu moze
imati upravo medicinska sestra. U suprotnom, zivot
i zdravlje ovih osoba su znatno ugrozeni.
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