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Diagnodza a Iécba détskych pacienti s hemofilii

(Doporuceni ODHB pro détské pacienty FN Brno verze 5, k 14.1.2022)

Vypracovala: MUDr. Svétlana Kohlerova
Schvalil: doc. MUDr. Jan Blatny, Ph.D.
DIAGNOZA

Anamnéza:

Hemokoaqulacni vysetreni:

e Prodlouzeni aPTT

e VySetfeni koagulacni aktivity FVIII: HEMOFILIE A
Vysetfeni koagulacni aktivity FIX: HEMOFILIE B

o Tézka forma hladina FVIII/IX  pod 1 %

o Stredné tézka forma hladina FVIIIIFIX 1-5%

o Lehka forma hladina FVIII/FIX 5—-40%

e Kazdy hemofilik ma u sebe identifikaCni prukaz se v8emi potiebnymi

udaji o nemoci a jeji [éCbé.

Tento material je spolufinancovan z Evropského socialniho fondu a statniho rozpoctu 1
Ceské republiky.
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Klinické projevy:

Krvacivé epizody:

e spontanni
e posttraumatické

e po chirurgickych vykonech véetné

stomatochirurgickych

Nejcastéjsi lokalizace krvaceni:

e do kloubu

e do meékkych tkani
e po extrakci zubl
e hematurie

e CNS krvaceni

e do zazivaciho traktu

Tento materidl je spolufinancovan z Evropského socialniho fondu a statniho rozpoctu
Ceské republiky.
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TERAPIE:

Lécbu hemofilie Fidi hematolog z hemofilického centra, ktery musi byt kontaktovan
v dob& UPS oSetfujicim lékafem minimalné telefonicky a rozhoduje o postupu

a lécbé pfi feSené krvacivé epizodé.

Pacient trpici hemofilii s inhibitorem musi byt okamzité a bezodkladné oSetren

hematologem (trvala telefonicka prisluzba na tel. klapce 4500)

Antihemofilické léky :

* lééba FAKTOROVA: koncentraty FVIII (hemofilie A)

koncentraty FIX (hemofilie B)

* |ééba NEFAKTOROVA: monoklonalni bispecificka protilatka mimikujici FVIII

k Iéébé hemofilie A s nebo bez inhibitoru

Typ a nazev pripravku, kterym je dany hemofilik IéCen, je uveden v jeho identifikacni

karté (,,Prikaz hemofilika*“) a nesmi byt bez konzultace hematologa ménén.

Pri krvacivé epizodé pacienta lé€eného ,faktorovou“ Ié€bou podat prvni davku

dle nize uvedeného vzorce a konzultovat bezodkladné hematologa:
e davka FVIII (IU) = pozadovany vzestup hladiny FVIII (%) x hmotnost(kg)/2

e davka FIX (IU) = pozadovany vzestup hladiny FIX (%) x hmotnost(kg)

Tento material je spolufinancovan z Evropského socialniho fondu a statniho rozpoctu 3
Ceské republiky.
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Pozadovana hladina faktoru v krvi pacienta (%):
e u tézkého krvaceni, velkého operaéniho zakroku: 80 — 100 %
e bézny operacni zakrok: 50 — 70 %

e nekomplikované (nejCastéji kloubni) krvaceni: 30 — 40 %

Pri krvacivé epizodé pacienta léceného,nefaktorovou®“ lé¢bou bezodkladné
kontaktovat hematologa. Do doby této konzultace NEPODAVAT zadné léky.

Substituéni koncentraty FVIII/FIX (tj. ,faktorovou® l1éCbu) je tfeba aplikovat pomalu
intravenézné do vétSich Zil. Pacient by mél byt 20 min po podani sledovan pro

moznost vyskytu nezadoucich u€inku.

VétSina pacientt ma zavedenu domaci I|écbu a/nebo profylaxi krvaceni.
Antihemofilické Iéky muze mit pacient u sebe a je tfeba zjistit, zda si jiz Iék sam

neaplikoval, resp kdy mu byl €k podan naposledy.

Profylakticka terapie:

e Pravidelné podavani faktorové Ci nefaktorové l|écby dle typu pfipravku a
individualné nastaveného davkovani Kk zabranéni/prevenci spontannich

krvaceni.

e Nékteri pacienti mohou byt ve studiich na studiovém léku nebo maji Iéky
s prodlouzenym ucinkem nebo maji profylaxi nastavenou dle vysledku
osobni farmakokinetiky nebo maji nefaktorovou terapii - Rizné typy léku
maji ruzna davkovaci schémata a intervaly (od podavani obden do Zzily,

az po podani jednou za dva tydny podkozné).

Tento material je spolufinancovan z Evropského socialniho fondu a statniho rozpoctu 4
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,Domaci lécba“:

e Podavani antihemofilického Iéku samotnymi pacienty nebo jejich rodinnymi

prislusniky v pfipadé krvaceni a/nebo pfi profylaxi (viz vyse).
VysSetreni farmakokinetiky:

Pouzivame u ,faktorové®“ |é€by k optimalnimu davkovani koncentratd faktoru pfi 1éEbé

a profylaxi ( Ié¢ba Sita na miru).

Podpurna lécéba:

o Antifibrinolytika (Pamba,Exacyl) — zejm. pfi krvaceni v dutiné€ ustni, tato
jsou naopak kontraindikovana pfi krvaceni do kloubl a pfedevSim pfi

hematurii!

e Etamsylat(Dicynone) — muze snizit frekvenci krvaceni zejména do mékkych

tkani
e Prednison 1mg/kg/den indikovan kratkodobé pfi hematurii

e Chlazeni specialnimi gelovymi obklady nebo ledem a mirna komprese

(elastické obinadlo) v uvodni fazi 1éCby
o Gelaspon pfi epistaxi
¢ Rehabilitace Casné

e Analgetika tlumi bolest. Idealni COX2-inhibitory (napf. Aulin), pfipadné

paracetamol. Kontraindikovany jsou pripravky obsahujici ASA.

e Kontraindikovana je fixace sadrou, zinkoklihem, chybou je i dlouhodoba
fixace koncetiny pfi kloubnim krvaceni. Neni vhodné provadét punkce kloubl

pfi hemarthros.

e VétSinou jsou kontraidikovany nitrosvalové injekce. (vakciny,kromé

tetanové, pokud mozno podavat s.c.)

Tento material je spolufinancovan z Evropského socialniho fondu a statniho rozpoctu 5
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e Lze uzit DDAVP u lehké hemofilie, v CR k dispozici v rdmci specifického
lé¢ebného programu (preparat Octostim i.v. nebo nosni spray). Pacient
muze byt lékem Octostim nosni spray vybaven i pro domaci Iécbu. Pred

jeho pouzitim konsultace hematologa nutna.

Inhibitor:

Komplikaci 1é€by hemofilie je vznik inhibitoru proti FVIIl nebo FIX. Jeho lIé€ba
je vétsinou odliSna a patii do kompetence specialisty hematologa v ramci
Hemofilického centra. Nefaktorova lééba funguje bez ohledu na pritomnost

inhibitoru.
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