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Vrozené poruchy koagulace —
které jsou nejcastéjsi v nasem regionu?

 Hemofilie A - deficit F VIII

 Hemofilie B - deficit F IX

* von Willebrandova choroba (3 typy)

* Deficit FVII

* Deficit FXI

 Kombinované deficity koagulacnich faktoru
* Vrozené trombocytopatie
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Hemofilie A

Hemofilie B

Celkem

O kolik pacientu s hemofilii se starame?
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Jiné vrozené krvacivé stavy
CCC FN Ostrava

von Willebrandova choroba 82
Deficit F XI 20
Deficit F VII 32
Deficit FI p.
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Centrum dospéleho veku

Usti nad Labem LIINeE o §
® Centrum détskeho veku

Hradec Kralove
Praha

Ostrava

Olomouc

Bimo

Ceské Budéjovice

Péce o pacienty s vrozenou poruchou koagulace
je centralizovana a velice nakladna.

Pouze 3 centra statut CCC = Centra komplexni péce -
Praha, Brno, Ostrava
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Klinicky obraz u hemofilikt

* 90% krvacivych epizod je do kloubU a svalu
* nejcasteji postizeny loketni a kolenni klouby, kotniky

e klinickou znamkou krvaceni je bolest, otok, fixace
kloubu ve flek¢nim postaveni

* krvaceni po poranéni a chirurgickych vykonech,
zubnich extrakcich

* nejzavaznejsi je krvaceni do CNS, GIT (jicnoveé varixy)
e pacientlim je nutno vérit !!!
| kdyz na nich ,,zatim neni nic vidét” - vnitrni krvaceni

<' FAKULTNI
NEMOCNICE
OSTRAVA



Léecba

* substitucéni (doplnit chybéjici FF)
* intravenozni
* draha (11U =10 Kc)

* obvykle spécha
(aplikace nejpozdéji do 2 h od vzniku krvaceni)

 vétsSina nasich pacientu je zacvicena
v samostatné i.v. aplikaci a radi radi ©
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Prevence krvaceni — soucasny trend

e optimalni moderni lécba hemofilie sméruje od lécby
krvaceni jiz vzniklého ke snaze krvaceni pokud mozno
predchazet

* tézky hemofilik-prdmérné 20-30 kloubnich krvaceni/rok

* nasim idealem - zadné kloubni Ci jiné zavazné krvaceni

Vyrusta nova generace hemofilikl — bez vétsiho
poskozeni pohybového aparatu
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Denni rezim hemofilika podle aktualni aktivity
FVIII/IX — na zakladé stanoveni farmakokinetiky

* hladina faktoru nad 12 % - muze provadét
vetsinu aktivit ve stejném rozsahu jako zdravy clovek,
vC. sportovnich aktivit. Nizké riziko traumat. krvaceni.

* hladina faktoru v rozmezi mezi 12 az 3% -
brani vetsiné spontannich krvaceni, ale nedostatecna
ochrana pred traumat. krvacenim. Ne rizikové sporty!

* pri poklesu hladinyfaktoru pod 1% - uz neni chranén
a riziko krvaceni v€etné spontanniho je vysokeé!
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Rehabilitace

Od kvetna 2014 ma CCC centrum FN Ostrava
sveho rehabilitacniho Iékare a 2 fyzioterapeutky

Moznosti:

 ambulantni
* za hospitalizace (KLRFNO, Ortopedie FNO, jina odd.)

Minimalné 1 x roCné, |épe 2x roCné

ldealné + doplnujici domaci rehabilitace dle zacviku
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Cile rehabilitace

e zamezit zhorseni stavu celého pohybového aparatu
e zabranit zkraceni svalu, udrzet svalovou silu

* udrzet/zvétsit rozsah pohybu v kloubech

* koordinace

* rovnovaha

* kondice

e zmensit pocet krvaceni

e udrzet maximum sobéstacnosti pacienta
a jeho maximalni zaclenéni do zivota
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Rehabilitace

e jiz od déetstvi (instrukce rodice, déti)

 cilena lokalné (cilovy kloub) x komplexni rehabilitace
* péce o posthemoragickeé stavy akutni, chronické

* predoperacni priprava

e péce o pooperacni stavy (RSO, TEP, CNS krvaceni,...)
* kompenzacni pomucky
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Rehabilitace pacientu CCC FN Ostrava
od kvetna 2014

Ambulantné:

e 12 deti

e 19 dospelych

Za hospitalizace na Klinice lécebné rehabilitace FNO:
4 dospeli

Procedury:
ILTV, ergoterapie, teplo/kryo, rotoped, motodlaha, bazén,
perlickova koupel, viriva koupel koncetin, posturograf,...
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HJHS — Hemophila Joint Health Score

* Authors/developers: Feldman BM, Funk S, Hilliard P, Van Der Net J, Zourikian N,
Berstrom B-M, Engelbert RHH, Abad A, Petrini P, Manco-Johnson M, and the
International Prophylaxis Study Group.

* HIJHS - soucasti vysetreni hemofilického pacienta
fyzioterapeuty, lékarem: dostatecné senzitivni nastroj

k sledovani pacienta (kloubni a svalové postizeni,
stabilita, chuze)

* vhodné k monitoraci zmén v prubéhu casu - body
(1x rocné, pri RHC za hospitalizace pred a po)

* vhodné k vyhodnoceni efektu lécby hemofilika -
nastaveni medikace, rehabilitace,
ortopedické intervence, kontrola cviceni pac. doma,.. )
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Hodnoceni HIHS: tezky hemofilik, 37 let

polyarthropatie: TEP obou kolennich kloubt (2005, 2010),
déza kotniku (2004), RSO obou loketnich klubd (2002)

Hemophilia Joint Health Score 2.1 - Summary Score Sheet
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Hemophilia Joint Health Score 2.1 - Summary Score Sheet

Po 14-ti denni RHC: zlepsen - oba lokty, kolena,
l. kotnik: Global skore: 42 =—> 28. Chuze zustala 2.
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Jak rehabilituji v Nemecku

Pac. s téezkou hemofilii A, 25 let, 67 kg

* aplikoval az pri krvaceni,
pravidelnou profylaxi odmital...

(9 kloubnich a 5 sval. krvaceni/rok)

* pravidelna profylaxe az od 24 let

e farmakokinetika
- biolog. polocas FVIII 16,3 hod
e dop: utery a patek 2000 |U Advate

utery - lezecky trénink
patek - squash




Co ceka naseho hemofilika za 30 let ???
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Dekujeme za spolupraci

* Klinice lécebné rehabilitace FNO
* Ortopedickému oddéeleni FNO
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