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Förvärvad hemofili A är en sällsynt sjukdom med en 
årlig incidens på 1–2 fall per miljon, som orsakas av 
brist på koagulationsfaktor VIII och kan resultera i 
livshotande blödningar. Sjukdomen orsakas av auto­
antikroppar mot faktor VIII och är associerad med 
andra autoimmuna tillstånd och malignitet, men 50 
procent av fallen är idiopatiska [1-3]. Inhiberande anti­
kroppar mot faktor VIII resulterar i en dysfunktionell 
koagulationskaskad och orsakar blödningar, vanligt­
vis i hud, slemhinnor och muskler. Diagnosen bekräf­
tas genom förlängd aktiverad partiell tromboplastin­
tid (APT-tid), låga faktor VIII-nivåer och förekomst av 
faktor VIII-antikroppar. Behandlingen omfattar till­
försel av koagulationsfaktorer, immunsuppression 
och hantering av akuta blödningar [4].

FALLBESKRIVNING
En 73-årig man med prostatacancer (T2c) som tidi­
gare genomgått radikal prostatektomi inkom med 
spontana hematom och svullnad i höger arm. 2 må­
nader tidigare hade han genomgått en elektiv ljumsk­

bråcksoperation och postoperativt noterades en svull­
nad i operationsområdet och ett hematom ned mot 
skrotum. Hematomevakuering genomfördes utan på­
visbar blödningskälla. Patienten hade inte någon på­
gående antikoagulantiabehandling. Ultraljudsunder­
sökning av armen uteslöt venös trombos och skelett­
röntgen utföll utan anmärkning. Prov visade Hb 102 
g/l, PK(INR) 1,0 och TPK 214 × 109/l, blödningen bedöm­
des som benign och patienten återgick hem.

Patienten återkom 5 dygn senare då han drabbats 
av näsblödningar och hade omfattande hematom på 
hudkostymen. Hb var nu 53 g/l. Det sivade fortfaran­
de vätska från operationsområdet i ljumsken. DT buk 
visade ett omfattande vänstersidigt retroperitonealt 
hematom som engagerade m iliacus och m iliopsoas 
och fortsatte upp mot mjälten utan att en säker blöd­
ningskälla kunde påvisas. DT-angiografi av bukkärl vi­
sade misstänkt kontrastextravasering från vänster a 

epigastrica inferior, men någon akut kärlkirurgisk åt­
gärd bedömdes inte vara aktuell.

Blödningsutredning inleddes, se Tabell 1. Fibrino­
gen var 5,6 g/l (referensintervall 2,0–4,2 g/l), faktor 
VIII-Ak 21 (kBE)/l (<0,5 kBE/l) (BE = Bethesda-enheter), 
och PK(INR) var vid upprepade tillfällen 1,0 (≤1,2).

Behandling inleddes dag 6 med tranexamsy­
ra, FEIBA (factor VIII inhibitor bypassing activity), 
erytrocyttransfusioner och prednisolon 50 mg × 1. 
Dag 11 kompletterades behandlingen med rituximab 
veckovis under totalt 4 veckor. Näsblödningarna av­
tog med lokal behandling. Patienten förbättrades och 
kunde skrivas ut med peroral tranexamsyra och ned­
trappning av prednisolon. Faktor VIII, APT-tid och Hb 
normaliserades, och uppföljningen på hematolog­
mottagningen avslutades efter 3 månader (se Tabell 1).

DISKUSSION
Vid förvärvad hemofili A bildas IgG-autoantikroppar 
mot faktor VIII, vilket leder till blödningar och drabb­
ar främst äldre individer [5]. Tidigare blödningar el­
ler antikoagulantiabehandling förekommer vanligt­
vis inte. Cirka 50 procent av fallen är associerade med 
autoimmuna sjukdomar (SLE, reumatoid artrit och 
MS), hematologiska maligniteter eller solida tumö­
rer. Penicillin, interferon och fludarabin är förknippa­
de med tillståndet, och graviditet utgör en riskfaktor, 
särskilt post partum. Resterande 50 procent av fallen 
är idiopatiska. Blödningar i hud och muskler är vanli­
gast; melena, hematuri och intrakraniella blödning­
ar förekommer, men det sistnämnda är ovanligt [6, 7]. 

Förvärvad hemofili bör misstänkas hos patienter 
med spontana blödningar utan tidigare blödnings­
anamnes, leversjukdom eller hereditet för blödnings­
sjukdomar med förlängd APT-tid [3]. Laboratorieutred­
ning som bör ingå är blodstatus och differentialräk­
ning för att utesluta malign blodsjukdom. PK(INR) är 
oftast inom referensintervallet, då det speglar totalak­
tiviteten av faktor II, VII och X, som är vitamin K-be­

HUVUDBUDSKAP
b Förvärvad hemofili A bör misstänkas vid oförklarliga 
blödningar, förlängd APT-tid och normalt PK(INR).
b Diagnosen bekräftas av låga nivåer av faktor VIII och 
förekomst av autoantikroppar mot faktor VIII.
b Förvärvad hemofili är en allvarlig sjukdom. Därför är 
tidig diagnos och behandling avgörande för att minska 
risken för allvarliga komplikationer och mortalitet.
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roende, om det inte finns aktuell antivitamin K-be­
handling, K-vitaminbrist eller leversjukdom. Låga ni­
våer av faktor VIII och förekomst av faktor VIII-anti­
kroppar bekräftar diagnosen [8]. 

I en nordisk multicenterstudie har Lindahl et al 
sammanfattat det aktuella kunskapsläget om förvär­
vad hemofili och bekräftar därmed tidigare forskning, 
särskilt den omfattande studien European acquired 
haemophilia registry (EACH2) [9], som omfattar en ko­
hort av 181 patienter och betonar sällsyntheten och 
komplexiteten vid förvärvad hemofili. Sjukdomen 
kännetecknas av en jämn könsfördelning och en me­
dianålder vid diagnos på 76 år. Den betonar effekti­
viteten av FEIBA, det vill säga aktiverat protrombin­
komplexkoncentrat vid svåra blödningar, vilket står i 
kontrast till den lägre effektiviteten av rekombinant 

faktor VIIa. Lindahl et al redovisar 21 procent morta­
litet, huvudsakligen sekundär till blödningar och in­
fektioner, vilket understryker behovet av snabbt om­
händertagande. Dessa fynd från Norden bidrar till den 
globala förståelsen av förvärvad hemofili och belyser 
både gemensamma drag och regionala särdrag i dess 
manifestation och behandling [1].

Första linjens behandling inkluderar FEIBA, som 
innehåller faktor II, VII, IX och X. Vid akuta blödning­
ar kan även rekombinant faktor VIIa administreras, 
och båda dessa läkemedel kan användas antingen 
som monoterapi eller i kombination. Det finns dock 
viss risk för trombotiska händelser med dessa be­
handlingsalternativ. Faktor VIII-koncentrat kan över­
vägas till patienter med faktor VIII-antikroppar, bero­
ende på antikroppstitern, blödningens svårighetsgrad 
och lokalisation. Vid höga antikroppstitrar är faktor­
koncentrat generellt sett mindre effektivt. Fibrinolys­
hämmare, såsom tranexamsyra, kan användas vid 
blödningar och kombineras med faktorkoncentrat 
men ska undvikas vid hematuri. Plasma, erytrocyt- 

och trombocyttransfusioner ges vid behov på sedvan­
lig medicinsk indikation [10].

Immunsuppressiv behandling rekommenderas för 
att eliminera antikroppar och minska risken för all­
varliga blödningar. Prednisolon i kombination med ri­
tuximab eller cyklofosfamid rekommenderas i första 
hand, medan prednisolon som monoterapi kan över­
vägas. Rituximab bör undvikas som monoterapi på 
grund av längre tid till remission. Vid utebliven re­
spons på initial behandling kan det behandlingsal­
ternativ som inte använts, det vill säga rituximab el­
ler cyklofosfamid, övervägas som kompletterande be­
handling [10]. 

Orsaken till vår patients förvärvade hemofili är inte 
klarlagd, men tidigare kirurgi kan ha varit en predis­
ponerande faktor. Patofysiologin är dock inte fullstän­
digt känd. Möjligen kan vävnadsskadan ha expone­
rat autoantigener för immundysreglering, alternativt 
kan narkosläkemedel ha orsakat en autoimmun reak­
tion. Symtomen kan uppstå timmar eller dagar efter 
en operation [11].

Uppföljning efter slutenvård bör initialt ske varan­
nan vecka för att övervaka blödningssymtom, faktor 
VIII-nivåer och faktor VIII-antikroppar för eventuellt 
kompletterande behandling. Därefter bör uppföljning 
fortgå under minst 1 år efter avslutad immunsup­
pressiv behandling [10]. s

b Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
Citera som: Läkartidningen. 2024;121:23166
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TABELL 1. Laboratorieförändringar över tid

Analys Dag 1 Dag 6* Dag 30 Dag 90

Hb (134–170 g/l) 99 68 117 130

APT-tid (20–30 sek) 60 60 36 34

Faktor VIII (0,50–1,80 kIE/l) – <0,10 0,20 0,95

TPK (145–348 × 109/l) 248 223 277 196
* FEIBA och prednisolon ordineras, med tillägg av rituximab dag 11. 

»Sjukdomen orsakas av autoantikrop-
par mot faktor VIII och är associerad 
med andra autoimmuna tillstånd och 
malignitet, men 50 procent av fallen 
är idiopatiska ...«
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SUMMARY
Acquired hemophilia – quick diagnosis and treatment 
can significantly reduce the risk of mortality
This case report of a 73-year-old male with bleedings 
provides insights into the clinical characteristics, 
diagnosis och treatment of acquired hemophilia A. It’s 
a dangerous non-hereditary bleeding disorder caused 
by autoantibodies against coagulation factor VIII, often 
linked with other autoimmune diseases or malignancies, 
but it is also often idiopathic. The diagnosis remains a 
challenge due to its rarity and non-specific symtoms, but 
should be considered in unexplained bleeding cases with 
prolonged activated partial thromboplastin time (APTT). 
Quick  diagnosis and treatment can significantly reduce 
the risk of serious complications and mortality. The 
long-term prognosis usually depends on the presence of 
any underlying disease.

TABELL 1. Laboratorieförändringar över tid

Analys Dag 1 Dag 6* Dag 30 Dag 90

Hb (134–170 g/l) 99 68 117 130

APT-tid (20–30 sek) 60 60 36 34

Faktor VIII (0,50–1,80 kIE/l) – <0,10 0,20 0,95

TPK (145–348 × 109/l) 248 223 277 196
* FEIBA och prednisolon ordineras, med tillägg av rituximab dag 11. 


