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Hemofilie u déti drive

diagnostika nejednotna, bez moznosti
ovérovani (konfirmace) Ci registrace nalezu
Neexistovaly kontakty se zahraniCim

U deti casto velmi problematické zilni vstupy
Chybéla samostatna oddéleni klinik

Hemofilie na transfuznich stanicich, chybéla
jasna koncepce (navazujici obory)

Nejednotne lecebne postupy, chybély standardy
Nebyla dostupna ucinna terapie




Hemofilie u déti v CR véera a dnes

Do 1989 — léCba roztristena, ne komplexni,
nejednotna, neprilis efektivni...

1989 - Zavedeni Cisténych koncentratu do |éCby

1993 — Centralizace péce o déti

1994 — Letni tabory pro déeti s hemofilii

1995 — Zavedeni domaci IéCby

1999 — Rozsireni profylaxe

2005 — Prvni rekombinantni faktory - Ostrava

2009 — 2011 - Prace na Narodnim hemofilickém
programu




Co se zmenilo?

= mimoradné rychly rozvoj hematologie, imunologie,
molekularni genetiky, transfuzni sluzby,
farmakoterapie a dalSich pribuznych oboru
zkvalitnéni pece - centralni zilni katetry, kvalitni
pomucky pro pristup do perifernich zil, dlouhodoba

pritomnost rodinnych prislusnikt nemocnych déti na
oddeéleni

1993 — vznik samostatné stanice déetske hematologie
v Krajské nemocnici v Ostravé Zabrehu




Co se zmeénilo - pokracovani

spoluprace v ramci Pracovni skupiny
dostupnost informaci, kontakty s radou nasich i
zahraniCnich pracovist, ucast na kongresech
Clenstvi v organizacich, konfrontace vysledku
vznik rodicovskych organizaci (HAIMA apod.)
Tabory pro déti a dalsi mimonemocnicni aktivity




Détl s hemofilii dnes

Dusledna centralizace

Spoluprace v ramci Ceského narodniho hemofilického
programu i na dalSich drovnich (PSDH)

Aktivni zapojeni nasich pracovist’ do sité svétovych
hemofilickych centrech

Klinicka spoluprace — konfrontace diagnostickych zavéru
| vysledku lecby pri pravidelnych setkanich €lenu
Pracovni skupiny

Registry a nasledné predavani pacientu

Po slouceni kliniky s oddélenim intenzivni a resuscitacni

péce vzniklo 1.fijna 2009 samostatné Oddéleni détské
hematologie na Klinice détskeho lékarstvi FN Ostrava

Rijen 2013 — XXIIl. Konference &eskych a slovenskych
détskych hematologu a onkologu




Vyvoj rekombinantnich preparatu

e 70. - 80. léta: vzestup vyskytu infekci prenosnych krvi

podpora a rozvoj profylaktickych rezimd
s preferovanim primarni profylaxe u tézkych hemofilik{
v fadé zemi
e ZlepSovani moznosti zajisténi zilniho pristupu
e Moznosti domaci l1écby




SHWVIEVE

ive nedostupné hlavneé rizikovejsi aktivity

ive povazovano za nevhodné aerobni fithess
Ci protahovaci cviky

e Casta nadvaha aZ obezita — zde je moZnost...

e Dnes (profylaxe) — Casto aktivity srovnatelné s
nehemofiliky

Vyhody: prodlouzeni delky zivota, méneé internich
komplikaci.

. zlepseni funkce svalu a propriocepce vede ke
snizeni kloubniho postizeni

1 60 % nezletilych nemocnych v USA cilene
omezuje sve aktivity s ohledem na hemofilii

K. Fischer et al., Univers. Medical Center Utrecht, The Netherlands

e Dr
e Dr




Profylaxe hemofilie

Profylaxe zavedena Nilssonem ve Svédsku r. 1950
k udrzeni 1-2 % aktivity FVIII staCi 25-40 1.U./kg
3 x tydné
. v Holandsku nizsi davky od r. 1968, postupné
obé skoly davky zvysily
Dnes: typicky Holandan 3 x tydne 1000 |.U.
: typicky Svéd 3 x tydné& 1 500-2 000 |.U.
....vysledky lécby po desetiletich velmi podobné,
neni tedy jednotné doporuceni ! (jiné faktory?)

K. Fischer et al., Univers. Medical Center Utrecht, The Netherlands




Doteky historie a priklad nad eje

2002 — Cannes, Francie
Prof. Ulla Hedner

Long -life? Genova terapie?
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Spotreba F VIII na obyvatele (2012)

Ceska republika - 5,1 Finsko — 10,2 I.U.

l.U. (= USA) Srbsko — 1,3 I.U.
Argentina — 3,4 |.U. V. Britanie — 7,6 I.U.
Mexiko — 1,1 I.U. Svédsko — 10,5
Polsko — 4,8 |.U. Indie — 0,02 I.U.
Rusko — 4,6 I.U. Bangladés — 0,003 I.U.
Slovensko — 6,6 |.U.

Australie — 7,1 |.U.




Co je nutne ve vzajemne
komunikacl ?

Inspirace na cestach
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Dekujl za pozornost




