KRVACENI DO CNS
U HEMOFILIKU

Hlusi A. a kol.
Hemato-onkologicka klinika FN a LF UP Olomouc
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uvod
 velmi tezka krvaciva komplikace s vysokou

morbiditou a mortalitou

* Uspéch léCby pfimo zavisly na ekonomické/
zdravotnickeé urovni zemeé

* prognoza zavazna
 velmi casté neurologické nasledky u
prezivsich

* komplexni pristup



* klinicky dopad dramaticky zlepsen po
zavedeni substitucni lecby

mortalita
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* zhorseni kvality zivota

* vyznamne riziko rekurence ICH

Silverstein A., Arch Neurol 1960
de Tezanos M, Haemostasis 1992




vyskyt

Size of
studied Follow-up Frequency
Population Period ICH Frequency (n/10°patient
Study (n) (years) (n) (%) years)
Stieltjes et al (2005) 4000 10 123 3-1 290
Nuss et al (2001) 3269 5 88 27 540
de Tezanos Pinto 1410 31 156 11-1 356
et al (1992)
Klinge et al (1999) 744 20 30 4 202
Andes et al (1984) 140 2 ~6 4-5 2142
Ghosh et al (2005) 600 9 43 7-1 796
Bentancor et al (1992) 64 25 10 156 625
Revel-Vilk et al (2004) 172 16 18 10-5 654
Antunes et al (2003) 401 15 45 11-2 748
Traivaree et al (2007) 176 9 11 63 694
Age (years)
normalni populace 13.9 —38.4 n/10° pty

Giroud IntJEp 2001, Nillson JNeur 2000



‘ rizikove faktory ICH

tezka forma hemofilie

pritomnost inhibitoru

]



‘ klinicke projevy

_ déti < 2 roky
* bolesti hlavy .

 poruchy vedomi / koma apatie, nezvykly plag,

neklid

e ZVraceni

* motoricka dysfunkce

* neurovegetativni dysfunkce
» kreCove stavy

e afazie

]



diagnostika

CT (>90%)

MRI (15%)

kranialni UZ (novorozenci)

typ krvaceni

iIntraparenchymatosni (37%-46%)

subduralni (34%-44%)
subarachnoidalni (12%-17%)

multiple sites
epld u ral ni (Vzacne) Stieltjes N. Haemohpilia 2005
Ljung R. BJH 2007



management ICH - principy

* urgentni stav

- |ééba — vySetfovani A

* Urazy hlavy (potvrzeneg, suspektni), vyrazné bolesti hIavy N
|éCit jako ICH

* nahle tezke bolesti zad =—— susp. krvaceni v misni oblasti

* inic. substituce ASAP, dosazeni dostatecCné hladiny

* hospitalizace

 vySetfeni - CT, MRl — neurolog — neurochirug

 potvrzené ICH — dostateCné intenzivni substiuce

* indikace k doCasné profylaktickeé terapii (3-6 m)



management ICH - substituce

Hemophilia A Hemophilia B
Desired Duration Desired Duration
level (days) level (days)
CNS/head
¢ initial 80%-100% 1-7 60%-80% 1-7
o maintenance | S0% 8-21 30% 8-21

inicialni substitucni davka ~ FVIII 40-50 j/kg

Guidelines for the management of hemophilia. Haemophilia 2012

/

FIX 60-80 j/kg.




management ICH - literarni udaje

* intenzivni péce (> 50% epizod)
« UPV (25% epizod)
* NCH zakrok (18%-39%)

- délka substituce (14-16.5 dne)
o Umrti (21.9%)

* normalizace neurol. stavu v prvnim mésici (45%)
po roce (13%)

 dlouhodobé nasledky (20%)

Antunes SV. Haemophilia 2003
Stielties N. Haemohpilia 2005




‘ nasledky ICH

* psychologickée

e motorické

 krecel/epilepsie

* nutnost antiepilepticke terapie



‘ prognoza ICH

* rozsah krvaceni, multiple sites
* Intraparenchymatosni krvaceni
* intraventrikularni krvaceni

* VYSSi vek

* Uroven medicinské péce



‘ vlastni zkusenosti, kazuistiky

HTC Olomouc 2005 — 2012
- 5 epizod ICH u 4 pacientu

HA 4, HB 1
lokalizace ICH

prum. veék 48 let (24-64) 3 x intracerebralni
1 x subduralni
1 x epiduralni

]

1 x inhibitor - low titre



JM, 1956, tezka forma HA

49 let, bez anamnezy traumatu
HCV v terapii INF, low inhibitor FVIII

8/2005 — intraparenchymatosni krvaceni
NCH zakrok neindikovan

rehabilitace, neurol. normalizace
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vyvoj titru inhibitoru FVIIl a imunosupresivni terapie
— MP, & V|G, &= Cvclophosphamide,lMabThera




LM, 1948, tezka forma HA

62 let, tezky klinicky fenotyp hemofilie
bez anamnézy traumatu

recidivujici ICH

10/2006 — subduralni hematom
dekompresni kraniektomie, revize

prechodna profylaxe, rehabilitace, mirny motoricky deficit




LM, 1948, tezka forma HA

recidiva ICH po 2 letech

11/2008 — nové rozsahlé ICH provalenim do komor
NCH evakuace hematomu
progrese edemu, nova hemoragicka loziska
exitus




ZC, 1964, stf. tézka forma HB

43 let, ICH spontanni

3/2008 — intraparenchymatosni ICH
konzervativni postup

Bfechodné; profylaxe, rehabilitace |
ez motorickeho deficitu, sekundarni epilepsie
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MK, 1987, tezka HA

24 let, krvaceni spontanni ?
rozvoj pfiznaku relativné pomaly

2/2012 — epiduralni krvaceni
NCH — dekompresni laminektomie

iIntenzivni rehabilitace, trvala profylaxe,
rezidualni motoricky a vegetativni deficit




zaver
* |ICH je pres vyrazné zlepSeni vysledku stale
spojeno s vyraznou morbiditou a mortalitou
* vyznamna cast pacientu s nasledky
« zahajeni substituce ihned pri suspiciu na ICH
» edukace zdravotniku a pacientu
* |léCba doprovodnych komplikaci

e iIntenzivni rehabilitace

* eliminace rizikovych faktoru




