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INVESTICE DO ROZVOJE VZDELAVANI

Diagnéza a lééba détskych pacientu

s von Willebrandovou chorobou

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

Vypracovala: MUDr. Svétlana Kdhlerova

Schvalil: MUDr. Jan Blatny, Ph.D.

DIAGNOZA

Anamnéza

Laboratorni vySetreni

aPTT, FVIIl, vWF:Ac, VWFAg , vWF:CB ,vWF:FVIIIB
agregace THC +RIPA
PFA 100

doba krvacivosti

Klasifikace von Willebrandovy choroby

Typ1 parcidlni kvantitativni defekt vWF, dédicnost AD

Typ2  kvalitativni defekt vVWF, dédicnost prevazné AD:
2A  pokles na trombocytech zavislych funkci vVWF, spojeny
s chybénim HMW multimert vWF
2B zvysena afinita VWF k destickovému GPI
2M  pokles na trombocytech zavislych funkei vVWF, ktery neni zptisoben
chybénim HMW multimerd vWF
2N pokles afinity WF k F VIII, dédi¢nost AR

Typ3  lplny nedostatek vWF, dédény AR
AD, AR — autozomdlné dominantné, autozomdlné recesivné, F VIll — faktor VI, GP — glyko-

protein destickové cytoplazmatické membrdny, HMW — vysokomolekuldrni (high molecular
weight), vVWF — von Willebrandiiv faktor



**x ﬂ
* *
2 * *
evropsky . i 3 i I i i
i .
socidlr C—m f') Qx’) H vi unv:ﬁlmx
L 4 fondvCR EVROPSKAUNIE '~ tiLio T pro kookurenceschopnaat
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e Kazdy pacient s téZkou formou von Willebrandovy choroby ma u sebe

identifikaCni prikaz se vdemi potfebnymi udaji 0 nemoci a jeji 16Cbé.

Kazdou krvacivou epizodu feSenou v UPS nutno konzultovat oSetfujicim

Iékarem s prisluzbu konajicim hematologem.

Hematolog rozhoduje o vysSetrovacim postupu, event. laboratornim vysetrenim

a monitoringu, stejné i o substitu¢ni Ié€bé a davkovacim schématu.

Klinické projevy

Slizniéni krvaceni ( epistaxe, krvaceni do GIT, menoragie)
Krvaceni po chirurgickych a stomatochirurgickych vykonech a po urazech

U tézkych forem vWCh projevy jako u hemofilie

NejcastéjSi lokalizace krvaceni:

e epistaxe

e do mékkych tkani

e po extrakci zubl

e menoragie

e hematurie

e CNS krvaceni

e do zazivaciho traktu

e do kloubl
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TERAPIE

Léébu von Willebrandovy choroby fidi hematolog z Centra pro trombdzu
a hemostazu a z Hemofilického centra, ktery musi byt kontaktovan v dob& UPS
oSetfujicim lékafem minimalné telefonicky a rozhoduje o postupu a 1éEbé pfi feSené

krvacivé epizodé.

K léébé vVWCH se uzivaji :
Koncentraty s obsahem pouze vWF
Koncentraty s obsahem vWF a FVIII

Typ a nazev pfipravku, kterym je dany pacient IéCen, je uveden v jeho dokumentaci

a nesmi byt bez konzultace hematologa ménén.

Pfi krvacivé epizodé podat prvni davku dle nize uvedeného vzorce

a konzultovat bezodkladné hematologa:

30j vVWF/kg u lehkych krvacivych epizod

v wwr

50j vVWF/kg u tézsiho krvaceni

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

ucinka.
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Néktefi pacienti maji  zavedenu
domaci lé¢bu a/nebo profylaxi krvaceni. Koncentraty faktorl krevniho sraZzeni mize

mit pacient u sebe a je tfeba zjistit, zda si jiZ Iék sam neaplikoval.

Podplirna lééba:

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

hematurii!

e Etamsylat (Dicynone) — muze 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 pripravky obsahujici ASA.
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e Kontraindikovana je fixace sadrou nebo zinkoklihem pfi spontannim
nitrokloubnim krvaceni, chybou je i dlouhodoba fixace konc€etiny. Neni vhodné

provadét punkce kloubu pfi hemarthros.

e VétSinou jsou kontraidikovany nitrosvalové injekce. (vakciny pokud mozno

podavat s.c.)

e Lze uzit DDAVP v CR je v soucéasnosti k dispozici prepardt Octostim pro
i.v. pouZziti ¢i jako nosni spray. Jeho uZiti je mozné pouze po konzultaci

s hematologem, ne vSak u zavaznych krvaceni.

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



