L v . , . s e ;. e V pripadé urgentnich situaci spojenych s krvacenim (i ve vét$iné dalSich) je
Péce o nemocné trpici hemofilii a jinymi vrozenymi prib d poIehy ( )J
krvacivymi stavy je zajistovana v centrech lického centra, kde jim muZe byt poskytnuta komplexni pé&e,

a to bez ohledu na ,,spadovost” pacienta.

- ; - 2
CCC (Komplexm hemofilicke Centrum) Pokud pacient krvaci (a/nebo je na krvaceni podezreni) a je vybaven koncent-

m HTC (Léc“:ebné hemofilické centru m) ratem ,svého“ koagulagniho faktoru, je nutné tento neprodiene nitroZilne
. ) 5 aplikovat uz v ramci pfednemocni¢ni pé&e, coz zmirni intenzitu krvaceni,
dle propozic Evropskych standardu: nasledné komplikace a ¢asto zachrani pacientovi Zivot. Veskera diagnosticka

toru. Prodleni v podani ohrozuje bezprostfedné zZivot pacienta!

IDENTIFIKATORY OSOB
S VROZENOU PORUCHOU KREVNIHO SRAZENI

‘ vySetreni (v& CT, MR a podobné) Ize provadét AZ PO podani koncentratu fak-
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* Specifikuje typ a tizi krvacivého onemocnéni. S napisem ,,POZOR DEFICIT SRAZLIVOSTI
* Hemofilické centrum, kde je pacient veden. KRVE*" pro umisténi koncentratu
* Typ koncentratu, ktery je nutno podat s faktorem krevniho srazeni.

(FVIIL FIX, apod.).

Mezi nejCastéji se vyskytujici
vrozené krvacivé choroby patfi

= von Willebrandova
choroba (VWD)

= hemofilie A
= hemofilie B

PRISTUP
K PACIENTOVI
S HEMOFILII

Cl JNOU VROZENQU
KRVACIVOU

CHOROBOU

vV RAMCI URGENT
MEDICI

JEDNA SE ASI O 2000 OSOB V RAMCI CELE CESKE REPUBLIKY.

Méné nez tretina z nich trpi tézkou formou onemocnéni, ktera je ohrozuje nejen pourazo-
vym a pooperac¢nim krvacenim, ale i samovolnym zevnim &i vnitfnim krvacenim (epistaxe,
krvaceni z GIT, krvaceni do kloub, svalll, CNS, télesnych dutin). Osoby s deficitem sraz-
livosti krve jsou velmi bedlivé sledovany osetrujicim lékafem specializovaného hemofilic-
kého centra a podle zavaznosti jejich poruchy jsou jim preventivné podavany koncentraty
chybgjicich faktort krevniho srazeni. Kazdy pacient by mél mit u sebe stale prikaz hemofi-
lika, ve kterém jsou vedeny dllezité informace pro Iékare a zachranare.

NIKDY NENIi JISTE, KDY BUDE OSOBA POTREBOVAT LEKARSKOU PECI.



JE NUTNE:

e Okamzita tridZz a zhodnoceni stavu.
e UrCete zavaznost krvacent.

» NEJDRIVE LECIT A POTE VYSETROVAT - ,NEJDRIV FAKTOR".

ZIVOT Cl KONCETINU OHROZUJICI KRVAGENI

hlava (intrakranialni) a krk

hrudnik, bricho, panev, paterni kanal
m. iliopsoas a kycel

masivni krvaceni z pochvy

svalové kompartmenty na koncetinach
zlomeniny &i dislokace

jakakoli hluboka trzna rana

jakékoli nekontrolované krvaceni

STREDNE TEZKE/MIRNE KRVACENI

nos (epistaxe)

dutina ustni (vCetné dasni)
klouby (hemartros)

menoragie

odfeniny a povrchové trzné rany

PACIENT S HEMOFILII A INHIBITORY

kazdé krvaceni mlze byt zavazné a/nebo Zivot ¢i kondetinu ohrozuijici

tito pacienti nereaguiji na nize uvedenou lé¢bu

je nezbytné okamzité podat zvlastni Ik, ktery by mél mit pacient pfi sobé
(rFVlla NovoSeven v davce 270 ug/kg nebo aPCC FEIBA v davce 100 U/kg)
a ihned kontaktovat hemofilické centrum, kde je pacient lécen!

Davkovani je u kazdého pacienta individualni — tato doporuceni jsou pouze obecna. Zaokrouhlete davky na nejblizSi poCet ampulek smérem nahoru. Pokud nejsou vySe uvedené piipravky dostupné, zavolejte prosim na nejblizsi hemofilické centrum
(viz prlikazka hemofilika, ¢i informace od pacienta ¢i rodiny, pripadné: http://cnhp.registry.cz/index.php?pg=sit-center). Pro podrobnéjsi doporuceni tykajici se urgentni péce u pacientt s hemofilii prosim navstivte: http://cnhp.registry.cz/index.php?pg=guidelines

DOPORUCENI PRO URGENTNI STAVY
U PACIENTU S HEMOFILI| A VON WILLEBRANDOVOU CHOROBOU

Prodleni pfi obnoveni hemostazy u pacientl s hemofilii ¢i Von Willebrandovou chorobou miize ohrozit Zivot nebo kon&etinu paoienta.

e Pamatuijte, Ze krvaceni do mozku, patefniho kanalu, bricha nebo panve
nemusi byt zpodatku zjevné a mize potencialné ohrozit
pacienta na Zivote.

¢ \lyhybejte se invazivnim postupdm, jako jsou arterialni punkce,
pokud pacient neni zajistén substitucnim pripravkem.

e NEPODAVEJTE i.m. injekce a kyselinu acetylsalicylovou.

LECBA ZIVOT ClI KONCETINU OHROZUJICICH KRVACENI
PACIENTOVI MUSIi BYT OKAMZITE PODAN KONCENTRAT

Hemofilie A: (vSechny stupné zavaZnosti)
koncentrét faktoru VIl 40-50 jednotek/kg (plazmaticky, Gi rekombinantni, uvedeno na priikazce hemofilika)

Hemofilie B: (vSechny stupné zavaznosti)

koncentrat faktoru IX 100-120 jednotek/kg u starsich 15 let
(plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prdkazce hemofilika)
koncentrat faktoru IX 135-160 jednotek/kg u mladsich 15 let
(plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prdkazce hemofilika)

Dévkovani rekombinantniho faktoru je vy$si kvdli niz8imu vzestupu hladin (tzv. ,recovery®), zejména u déti.

Von Willebrandova choroba
koncentrat VWF obsahuijici faktor VIII, napf. Haemate P — 60-80 Ristocetin kofaktor jednotek/kg

U vSech zivot Ci konCetinu ohrozuijicich
krvaceni je nezbytné nutné okamzité

zvysit hladinu faktoru na 80-100 %.

e Pacient nebo jeho doprovod mohou byt nejcennéjsim zdrojem
informaci, proto se jich nevahejte zeptat na specifické lécebné protokoly.
e Kontaktujte hemofilické pracovisté, kde je pacient léCen
a kde je vzdy hematolog na telefonu.
e PYi propousténi dejte pacientovi jasné pokyny a domluvte se
na dalSim postupu nebo v pripadé potreby pacienta hospitalizujte.

LECBA STREDNE TEZKYCH/MIRNYCH KRVACENI

PACIENTOVI MUSI BYT PODAN PRIPRAVEK BEHEM 30 MINUT, POKUD JETO MOZNE

Hemofilie A: (téZka/stredné tézka)
koncentrat faktoru VIIl 20-40 jednotek/kg (plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prikazce hemofilika)
Hemofilie A: (lehka)

Desmopresin Octostim/DDAVP 0,3 pg/kg (max 20 ug) — s.c./i.v. nebo koncentrat faktoru VIII
20-40 jednotek/kg (plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prdkazce hemofilika)

Hemofilie B: (téZka/stredné tézka/lehka)

koncentrat faktoru IX 35-50 jednotek/kg u starsich 15 let

(plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prikazce hemofilika)

koncentrat faktoru IX 50-70 jednotek/kg u mladsich 15 let

(plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prikazce hemofilika)

Davkovani rekombinantniho faktoru je vyssi kvali nizSimu vzestupu hladiny, zejména u déti.

Von Willebrandova choroba

Pacienti s typem 1 a typem 2A nebo 2B, u kterych byla v minulosti Ié¢ba desmopresinem
vyzkou$ena jako bezpecna a ucinna — Octostim/DDAVP 0,3 pg/kg (max. 20 pg) — s.c./i.v.
U pacientd, ktefi neodpovidaji na desmopresin (napf. typ 3 nebo typ 2B), nebo u nichZ odpovéd
na desmopresin neni znama, pouzite koncentrat VWF obsahuijici faktor VI,
napt. Haemate P — 60-80 Ristocetin kofaktor jednotek/kg

Slizni¢nich krvdceni

kyselina tranexamova (Exacyl) 20 mg/kg p.o. maximalné tfikrat denné po dobu 1-7 dni,
pripadné jiné dostupné antifibrinolytikum v terapeutické davce (antifibrinolytika

jsou kontraindikovana pfi hematurii. U déti jsou davky nizsi.

Kromé vySe uvedeného, je tfeba dodrzet vSechny standardni postupy doporucené pro lécbu
zavazného a/nebo zivot ohrozujiciho krvaceni.



