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Hemofilie

1 Porucha srazlivosti krve

1 Chorobna krvacivost
1 Deficit faktoru VIl nebo IX , vzacné Xl
] Celozivotni zalezitost

J Geneticky podminené onemocneni
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Genetika

Chybna geneticka informace vzniku hemofilie se vaze
na chromozom X
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Genetika

1 — Muz hemofilik
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Genetika

2 — Zena prenasecka

muz zena

XY AX
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Genetika

3 — Muz hemofilik, zena prenasecka

muz zena
XY XX
XX

2




NEMOCNICE
OSTRAVA

Typy hemofilie
Podle chybégjiciho faktoru

deficit Fa VIl - hemofilie A
deficit Fa IX - hemofilie B
deficit Fa XI - hemofilie C

Hemofilie A je 5x castejsi nez hemofilie B
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‘ Tize hemofilie

Fyziologicka hodnota 50 az 150 %

% > lehka forma hemofilie

- krvaceni po velkych urazech a operacnich zakrocich

®

C%C>

> stredné tézka forma hemofilie

- ojedinéle spontanni krvaceni
- krvaceni po urazech

1-5%

> tézka forma hemofilie

- Casté spontanni krvaceni
- krvaceni po minimalnich urazech

<1%
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Druhy krvaceni

1) Otevrena krvaceni

Krvaceni po zranéni (kuze, sliznice)

2) Zavrena krvaceni

Krvaceni do mékkych tkani, kloubu a do hlavy
(kazdy uraz hlavy je vzdy povazovan za rizikovy)

Hemofilikim neaplikovat injekce i.m.

Cim dFive bude Ié8ba krvaceni zahajena,
tim mensi budou nasledky poskozeni.
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Diagnostika hemofilie

1 Prenatalni diagnostika
- detekce prenasecstvi
- odbér choriovych klku placenty
- odber plodove vody

O Kilinicka diagnostika

- hemokoagulacni vysetreni-prodlouzené a PTT
- stanoveni hladiny faktoru v krvi
- genetické vysetreni
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Detska centra

Nemocnice

Ustin. L.

FN Plzen & ENH.Kralove "
‘ FN Praha FN Ostrava -.

Motol
o0 FN Olomouc ‘

FN Brno

b
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HEMIS — 230 hemofilika 0 — 19 let
(200 déti hemofilie A, 30 déeti hemofilie B)
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Lécba hemofilie

1) Substituce chybégjicich koagulacnich
faktoru VIII a IX

- plazmatické koncentraty
(Immunate, Immunine, Fanhdi)

- rekombinantni koncentraty
(Kogenate, Advate)
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Lécba hemofilie

2) Doplnuijici lecba

- hemostatika
- antifibrinolytika

3) Analgetika
- nepodavat lIéky obsahujici acylpyrin a nesteroidni analgetika

4) Rehabilitace a fyzioterapie
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Zpusoby |éCby

1) Podavani koagulacnich
faktoru pfi krvaceni
— lecba pri potizich

2) Podavani koagulaénich
faktoru preventivné

— tzv. profylaxe
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Domaci lécba

Zacviceni rodiny i samotneho hemofilika
v intravenozni aplikaci faktoru a jeji vyuziti
v domacim prostredi

Moznost okamzité lecby krvaceni

PohodIngjsi bézny zivot pacienta a jeho rodiny



NEMOCNICE
OSTRAVA

FN Ostrava - Poruba

1992 - prvni zavedeni domaci 1é&by détskych hemofilkti v CR
- MUDr. Ptoszkova Hana

1995 -prvni pouziti rekombinantniho faktoru VIIl v zemich
stredni a vychodni Evropy
- MUDr. Blazek Bohumir
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Dlouhodoba profylaxe

[ Doporucovana u deti s tézkou hemofilii
 Prevence krvaceni a s nim spojene komplikace

O Cilem je udrzeni stalé hladiny koagula¢nich faktoru v krvi

d Pravidelné podavani koagulac¢nich faktoru

- u hemofilie A — 3x tydné
- u hemofilie B - 1 - 2x tydné
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Vyznam profylaxe

1) Vyrazne snizuje krvaceni u deti s tezkou hemofilii

- hemofilici bez profylaxe krvaceji prumérné 35x do roka
- s profylaxi jen 3 az 4x do roka

2) Snizuje riziko poSkozeni kloubu

3) Ekonomicky vyznam |IéCby

- vynalozené vydaje z celkového pohledu jsou vyvazeny
mensi potfebou chirurgickych zakroku.
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Inhibitor

Q latka, ktera tlumi ¢innost faktoru

[ nezadouci tvorba protilatek vuci dodavanému
koagulacnimu faktoru

1 nejCasteji se vytvori do prvnich 100 davek podaneho
faktoru

 cCastejsi vyskyt u hemofilie A
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Lécba inhibitoru
A potlaceni imunity — imunosupresivni leky

 lecba vysokymi davkami faktoru VIl|

3

] lécba faktorem Vlla




Komplexni pécCe o déti s hemofilii )
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Rehabilitacni

tym

Prakticky
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Odkazy a literatura

3 Zivot s hemofilii / Peter Jones ; [pfeklad Dana Blatnd],
2007, ISBN 978-80-239-9850-4

J World Federation of Hemophilia;
http://www.wfh.org/index.asp?lang=EN

3 Cesky svaz hemofilikd; http://www.hemofilici.cz

d HEMOJUNIOR - obcanskeho sdruzeni pro pomoc detem
s hemofilii. http://www.hemojunior.cz

U Klinika detské hematologie a onkologie UK 2.LF a FN
Motol, http://kdho.If2.cuni.cz
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Déekuji za pozornost

Fakultni nemocnice Ostrava
17. listopadu 1790/5
708 00 Ostrava - Poruba

Telefon: +420 597 371 111

FAX: +420 597 377 34
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