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O kolik pacientu s hemofilii se

starame?
Hemofilie A 80
Hemofilie B 16
Celkem 06
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Pocty pacientu — jiné vrozené krvacivé
stavy ve FN Ostrava

von Willebrandova choroba 82
Deficit F XI (hemofilie C) 20
Deficit F VII 32
Deficit FI 2
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Chceme v Ostrave Centrum komplexni
hemofické péce (CCC)?

v' Ano

1. FN Ostrava je 3. nejvétsi HEMOFILICKE centrum v CR

2. Zkusenosti ortopedu FNO s planovanymi operacemi u
pac. s hemofilii (vCetné kloubnich nahrad) a zajem

pacientu o provedeni operaci v Ostrave
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Ortopedické operace u hemofiliku
ve FN Ostrava - 1996 - 2013
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Ortopedické vykony 1996 - 2013
u hemofiliku FN Ostrava

e Totalni endoprotézy 9
* Artroskopie 16
e Radiacni synoviortézy 37
e Ostatni 4
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Kvéten 2014:
Hemofilické centrum FN Ostrava certifikovano -

European Haemophilia Comprehensive Care

Centre (EHCCC)

certification@euhanet.org
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Spektrum pouzivanych substitucnich
koagulacnich faktoru

e plazmatické faktory

FVII: Immunate, Fanhdi, Octanate
FIX: Immunine, Octanine

 rekombinantni faktory - 1., Il. a lll. generace

Recombinate, Kogenate, Advate
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e Optimalni moderni lécba hemofilie by
mela sméerovat od lécby krvaceni jiz vzniklého

ke snaze krvaceni pokud mozno predchazet

- Prevence
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Co je prevence (profylaxe)?

* Pravidelna aplikace chybéjiciho faktoru
e Obvykle 2-3 x tydne
e Doporucena u vsech déti s tezkou hemofilii

e U dospélych pacientu s ¢astym krvacenim

 Na zaklade individualni farmakokinetiky léku

e Cilem —meéne nez 3 kloubni krvaceni za rok,
Idealem — zadné kloubni Ci jiné zavazné krvaceni

. ©
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Ma prevence smysl i u dospélych s jiz
poskozenymi klouby ?

ANO !1I
ProtoZe muze:
- zpomalit dalsi nepriznivy vyvoj kloubniho
postizeni.
- ulevit od bolesti
- umoznit ucinnou rehabilitaci
- zlepsit fyzickou vykonnost a samostatnost

- zlepsit kvalitu zivota
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Co je farmakokinetika ?

e Krivka, ktera ukazuje rychlost odbouravani a dobu
ucinnosti dodaného srazeciho faktoru

 Umoznuje individualni urceni intervalu a davky
podavaného faktoru na zakladé vyhodnoceni
opakovanych krevnich odbér
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Jak se provadi farmakokinetika?

e Zatim doporuceno:
7-9 odbéru u dospélych
maximalné 5 odbéru u malych déti

e V blizké budoucnosti:
kalkulator optimalni davky pro pacienta
2-3 odbeéry (napr. 6, 24 a 32 hod po injekci FVIII)
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Jak se provadi farmakokinetika?

e ve FNO napr. takto:

cas 0 - (minim 72 hod od posledni aplikace faktort) odbér
zakladni hladiny faktoru + aplikace vasi zvyklé davky

30min l1hod 3hod 8hod 24hod 48hod (72 hod)
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Hemofilie A, 37 let, 71 kg, 1500 IU (21 IU/kg) 3x tydné

m_mm_z-m

FVII % 0,6 36,2 5,1

40,0% R
30,0%

20,0% \

10,0% \

0,0% | | | |
24:00 36:00 48:00

Farmakokinetika Faktoru VIl [%]
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Rozdil ve farmakokinetice meazi
jednotlivci

Mozny rozdil u dvou pacientu:
70 kg, 30 IU/kg stejného koncentratu FVIII

Za 51 h na hodnotu=1% ; Za 110 h na hodnotu =1%
Polocas = 8.8h Polocas =15.4h

59 hodin nejistoty

~2.5 dne

FVII (%)

Pri FVIlI< 1%
Riziko krvaceni!
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Co jesté umozni farmakokinetika?

e |épe prizpusobit Iécbu zivotnimi stylu hemofilika

e a/nebo naopak - sladit aktivity hemofilika s aplikaci
faktoru a tak zabranit (témér) vSem krvacenim

e prfipadné i usetfit financni zdroje bez nebezpedi pro
pacienta
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Denni rezim hemofilika podle PK

e Hladina faktoru nad 12 % - muze provadét vétsinu
aktivit ve stejném rozsahu jako zdravy clovék, vcetné
sportovnich aktivit. Nizkeé riziko traumatického
krvaceni.

 Hladina v rozmezi mezi 12 az 3% - brani vetsine
spontannich krvaceni, ale nedostatecna je ochrana
pred traumatickym krvacenim. Ne rizikové
sporty!

* Pri poklesu hladiny pod 1% - uz neni chranén a
riziko krvaceni véetné spontanniho je vysoké
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Stanoveni farmakokinetiky je vhodneé

Pri preventivni aplikaci — kdy a jak dlouho jste v
bezpecnych hodnotach pro rizikovou aktivitu,
sportovni vykon, bézny zivot...

Pri on demand aplikaci - na jakou hodnotu faktor po
podani léku stoupne a jak dlouho bude v téle
udrzovat pozadovanou hladinu

( napr. pred zavaznou operaci).
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Rehabilitace

Od kvétna 2014 mate svého rehabilitacniho Iékare
MUDr. Polcarovou a 2 fyzioterapeuty

Moznosti:

e Ambulantni

e Za hospitalizace

Minimalné 1 x rocné, |épe 2x rocné

ldealné + doplnujici domaci rehabilitace dle zacviku
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Starnuti hemofilické populace

e Dostupna bezpecna a efektivni |éCba hemofilie vede
k vyrovnavani stredni délky zivota hemofilickych
pacientl s obecnou populaci

e Kromé hemofilie je a bude nutné resit
u nasich pacientu dalsi dg. spojené s vyssim vékem
(vysoky tlak, vysoky cholesterol, cukrovka, obezita,
ledvinové onemocnéni, nadorova onemocneéni...)
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HEMOFILIE A
FN Ostrava - dospéli: celkem 58 pts
> 50 let - 27 pts (46%)
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HEMOFILIE B
FN Ostrava - dospéli: celkem 11 pts
> 50 let - 4 pts (36 %)

IERREREERENI
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Dale planujeme

 Rozvijet program ortopedickych operaci vCetné
totalnich endoprotéz

e Uzce spolupracovat s rehabilitatnim oddélenim

e Zvysit pocet pacientu na radné vedené profylaxi na
zakladé stanovené farmakokinetiky
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Noveé preparaty s prodlouzenym
ucinkem

e 3 preparaty FIX — 3 - 5,8 x delSi polocas
Udrzi hladinu FIX nad 1% 10 - 22 dni
Pri prevenci aplikace 1x za 1-3 tydny

e 4 preparaty FVIIl — 1,4 — 1,7 x delsi polocas
Pri prevenci aplikace co 3-5 dni
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Moznosti vyuziti koncetratu s

y Je

prodlouzenym ucinkem

 Prodlouzit interval aplikace

— Lék budu aplikovat cca 2-3 x méné casto a zachovam si
srovnatelny efekt [éCby

— VWyhodné predevsim pro dospélé s klidnym zptusobem Zivota

e Zvysit ucCinnost
— Interval bude témeér stejny, ale trvale bude hladina
vyznamneé vyssi (mezi 5-12%)
— Vhodné pro aktivni Zivot
— Zabrani v podstaté vSem krvacenim
— Vyssi naklady!
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Dékuji za pozornost a preji aktivni zivot s hemofilii
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