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Diagnéza a Ié¢ba détskych pacienti s hemofilii

(Doporuceni ODH pro détské pacienty FN Brno verze 3, k 20.12.2017)

Vypracovala: MUDr. Svétlana Kodhlerova
Schvalil: MUDTr. Jan Blatny, Ph.D.
DIAGNOZA

Anamnéza:

Hemokoaqulacni vySetreni:

e Prodlouzeni aPTT

e VysSetfeni koagulacni aktivity FVIII: HEMOFILIE A
VyS8etfeni koagulacni aktivity FIX: HEMOFILIE B

o Tézka forma hladina FVIII/IX  pod 1 %

o Stfedné tézka forma hladina FVIII/FIX  1-5%

o Lehka forma hladina FVIII/FIX 5—40%

e Kazdy hemofilik ma u sebe identifikacni priukaz se v8emi potfebnymi

udaji o nemoci a jeji 1éCbé.

Tento material je spolufinancovan z Evropského socidlniho fondu a statniho rozpoctu 1
Ceské republiky.
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Klinické projevy:

Krvacivé epizody:

e spontanni
e posttraumatické

e po chirurgickych vykonech vcetné

stomatochirurgickych

NejcastéjSi lokalizace krvaceni:

e do kloubu

e do mékkych tkani
e po extrakci zubl
e hematurie

e CNS krvaceni

e do zazivaciho traktu

TERAPIE:

LéCbu hemofilie fidi hematolog z hemofilického centra, ktery musi byt kontaktovan
v dob& UPS oSetfujicim Iékafem minimalné telefonicky a rozhoduje o postupu

a lécbé pfi feSené krvacivé epizodé.

Pacient trpici hemofilii s inhibitorem musi byt okamzité a bezodkladné oSetren

hematologem (trvala telefonicka prisluzba na tel. klapce 4500)

Tento material je spolufinancovan z Evropského socidlniho fondu a statniho rozpoctu 2
Ceské republiky.
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Koncentraty faktoru krevniho srazeni:

e hemofilie A: koncentraty F VIII

e hemofilie B: koncentraty FIX

Typ a nazev pfipravku, kterym je dany hemofilik IéCen, je uveden v jeho identifikacni

karté (,,Prukaz hemofilika“) a nesmi byt bez konzultace hematologa ménén.

Pri krvacivé epizodé podat prvni davku dle nize uvedeného vzorce

a konzultovat bezodkladné hematologa:
e davka FVIII (IU) = pozadovany vzestup hladiny FVIII (%) x hmotnost(kg)/2

e davka FIX (IU) = pozadovany vzestup hladiny FIX (%) x hmotnost(kg)

Pozadovana hladina faktoru v krvi pacienta (%):
e u tézkého krvaceni, velkého operacniho zakroku: 80 — 100 %
e bézny operacni zakrok: 50 — 70 %

¢ nekomplikované (nej¢astéji kloubni) krvaceni: 30 — 40 %

Substituéni koncentraty FVIII/FIX je tfeba aplikovat pomalu intravenézné do vétSich
Zil. Pacient by mél byt 20 min po podani sledovan pro moznost vyskytu nezadoucich

ucinka.

Tento material je spolufinancovan z Evropského socidlniho fondu a statniho rozpoctu 3
Ceské republiky.
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VétSina pacientl ma zavedenu domaci lé€bu a/nebo profylaxi krvaceni. Koncentraty
faktord krevniho sraZzeni muze mit pacient u sebe a je tfeba zjistit, zda si jiz Iék sam

neaplikoval.

Profylakticka terapie:

e Pravidelné podavani koncentrati 1-3 x tydné (10-40 IU/kg/davku), aby se

hladina faktoru udrZzovala nad 1% a tim se zabranilo spontannim krvacenim.

e Vsoucasnosti jsou nékteri pacienti ve studiich na studiovém Iéku nebo
mayji léky s prodlouzenym ucinkem nebo maji profylaxi nastavenou dle
vysledku osobni farmakokinetiky. V téchto pripadech mizZe byt cetnost

aplikaci ¢i davka jina, nez dle schéematu uvedeného vyse.

,Domaci lécba“:

e Podavani koncentratu faktorl samotnymi pacienty nebo jejich rodinnymi

prislusniky v pfipadé krvaceni a/nebo pfi profylaxi (viz vyse).
VysSetreni farmakokinetiky:

k optimalnimu davkovani koncentrati faktort pfi 1éEbé a profylaxi ( Iécéba Sita na

miru).

Podplirna lééba:

o Antifibrinolytika (Pamba,Exacyl) — zejm. pfi krvaceni v dutiné ustni, tato
jsou naopak kontraindikovana pfi krvaceni do kloubl a predevSim pfi

hematurii!

Tento material je spolufinancovan z Evropského socidlniho fondu a statniho rozpoctu 4
Ceské republiky.
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e Etamsylat(Dicynone) — mlze snizit frekvenci krvaceni zejména do mékkych
tkani

e Prednison 1mg/kg/den indikovan kratkodobé pfi hematurii

e Chlazeni specialnimi gelovymi obklady nebo ledem a mirna komprese

(elastické obinadlo) v uvodni fazi leéCby
¢ Gelaspon pfi epistaxi
¢ Rehabilitace ¢asné

e Analgetika tlumi bolest. Idealni COX2-inhibitory (napf. Aulin), pfipadné

paracetamol. Kontraindikovany jsou pfipravky obsahujici ASA.

e Kontraindikovana je fixace sadrou, zinkoklihem, chybou je i dlouhodoba
fixace koncetiny pfi kloubnim krvaceni. Neni vhodné provadét punkce kloub

pfi hemarthros.

e VétSinou jsou kontraidikovany nitrosvalové injekce. (vakcinykromé

tetanové, pokud mozno podavat s.c.)

e Lze uzit DDAVP u lehké hemofilie, v CR k dispozici v rdmci specifického
lecebného programu (preparat Octostim i.v. nebo nosni spray). Pacient
muze byt Iékem Octostim nosni spray vybaven i pro domaci lIéébu. Pred

jeho pouzitim konsultace hematologa nutna..

Inhibitor:

Komplikaci 1é€by hemofilie je vznik inhibitoru proti FVIIl nebo FIX. Jeho Ié€ba
je odliSna a patfi do kompetence specialisty hematologa v ramci

Hemofilického centra.

Tento material je spolufinancovan z Evropského socidlniho fondu a statniho rozpoctu 5
Ceské republiky.
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Tento material je spolufinancovan z Evropského socidlniho fondu a statniho rozpoctu
Ceské republiky.



