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INVESTICE DO ROZVOJE VZDELAVANI

Profylakticka léCba
a molekularni diagnostika
hemofilickych pacientu

Informace ze 5.Hemofilickych dni
Bratislava



» Pokroky v diagnostice hemofilie

» Profylakticka lécba



 Hemofilie a maligni onemocneéeni

» U pacientu s hemofilii a virovou
nepatitidou se zjiostila vyssi incidence
nepatocelularnino karcinomu

» U pacientu s hemofilii a HIV pozitivitou je
vySSi vyskyt non-Hodgkinovych lymfomu




Invazivni vykony:
priprava na cystoskopi
na biopsie prostaty
na punkci kostni drene

Doporucené davky, pooperacni terapie



* Imunotolerancni IéCba u pacientu s
iInhibitorem

« Kazuistiky: uspesnost u 75 % pacientu

« Kdy zahajit lecbu a do kdy / do jake
hladiny / leCit



* VVyznam profylaktické |leCby hemotfilie v
prevenci artropatie a vzniku inhibitoru

* Prvni zemeé se zavedenou profylaxi je
Svédsko 50 let

« Jednoznacna prednost profylaxe proti
lecbeé on demand v prevenci spontanniho
kKrvaceni a vzniku hemofilické artropatie



* Profylaxe zahajena vcas, je ochranou pred
vznikem inhibitoru

* Primarni profylaxe-leCba zahajena pred 2.
rokem zivota, tedy pred a nebo pri prvnim
krvaceni do kloubu

* Sekundarni profylaxe se zaCina po 2. roce
Zivota, tedy po 2. krvaceni do kloub



Profylaxe v dospéelem veku:
kratkodoba
Intermitentni

Studie jednoznacne potvrdily efekt
profylaxe

snhizena frekvence krvaceni
zlepseni kvality zivota



Profylaxe u deti je prokazanym benefitem
s ekonomickou vyhodnosti

Profylakticke rezimy
Pouziti jiz od 70. let minulého stolet



Profylakticke zkusenosti s IéCbou ve
Slovenskeé republice

Zpravy z jednotlivych kraju SR

Zkusenosti se sekundarni profylaxi u
pacientu s hemofilii

/dlouhodoba, kratkodoba, intermitentni/



Zkusenosti s profylaktickou leCcbou rFVII

u pacienta s hemotfilii, s inhibitorem a
pokrocilou artropatii

Jednoznacny efekt u pacietu bez inhibitoru

Kazuistika: leCba jdenkrat dennée po dobu
3 meésicu a dale po dobu 4 mésicu s
dvojnasobnou davkou 2x denne po dobu 2
meésicu



Po dobu 3 mésicu - 20 krvacivych epizod
Pri profylaxi pokles na 11 krvacivych
epizod

Narust spotreby rFvll

Nasledne 3 mesice po profylaxi - 21
Krvacivych epizod

Zahajeni dvojnasobného davkovani
Uginek nebyl lepsi, nez pfi profylaxi 1x
denne



« Zaver:
» Profylaxe — pokles krvacivych epizod, ale
VySSi spotreba leéCby 252%



 Informace o letnich pobytech pro malée déti
s hemofilii

e Od roku 2011 vzniklo sdruzeni, které
pravidelne organizuje Letni tabory pro
malé deti s rodiCi

* VVyhoda zapojeni | starsich deti, vymeéena
zkusenosti rodicu



Odbéry plazmy na vyrobu krevnich
derivatu

V SR trva 20 let ploSny nakup koncentratu
koagulacnich faktoru

Koordinace s jednotlivymi cetry

Spotreba FVIIlI na obyvatele a rok Cini nyni
v SR 5,4 U FVIII /2011/



» Kazuistiky: ovulacni krvaceni u zen s
vrozenou koagulopatii

 Nahrada srdecni chlopne u pacienta s
vrozenym deficitem FVII

» Retroperitonealni krvaceni u pacientu s
tezkou hemofilii



» Chronicka bolest u pacientu s hemofilii
 analgetika pouzivana pfi ruznych stupnich
bolesti

* Doporuceni prezentovana v casopise
Hemofilie



* Problémy léCby bolesti u pacientu s
hemofilii a hepatopatii



