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invazivni vykony u pacientU s vrozenymi krvacivymi chorobami
muUzou byt bez substitucni IéCby provazeny zavaznymi krvacivymi
komplikacemi

kromé hemofilie a von Willebrandovy choroby v populaci nejvice
zastoupeny

rozdéleni deficitu FVII a FXI (podle hladiny v plazmé):
tézky < 1%
stfredni1—10%
lehky > 10%

*Peyvandi: European network of RBDs, Haemophilia (2011), Reprint from 17, 7-23



Vrozeny deficit FVII

krvacivé onemocnéni charakterizované izolovanym
prodlouzenim protrombinoveho casu (PT)

autozomalné recesivni typ dédicnosti

1:500 000 zastoupeni v populaci (bez etnicke predispozice)
Casté asymptomatickeé pripady (skutecny vyskyt muze byt
Vyssi )

gen pro FVIl je ulozeny na dlouhem rameénku chromozomu 13
4-6 hod biologicky polocas v plazmé

hemostatické minimum

*M. Lapecorella and G. Mariani for the International registry on congenital Factor FVII
deficiency, Haemphilia(2008),14,1170-1175



Klinicky obraz

= krvaceni u deficitu FVII = velmi heterogenni skupina

= |okalizace krvaceni - tkané bohaté na tkarovy faktor (mozek, stfevo,
déloha, placenta, srdce, plice...)

= prvnikrvaciva epizoda jiz béhem prvnich 6 mésicd zivota (FVII < 1%)




Klinicky obraz

 krvaceni po traumatu nebo invazivnim zakroku

e slizni¢ni krvaceni:
poporodni krvaceni
silna menstruace

JINENE

e kozni krvaceni

spontanni vznik hematomU




I Klasifikace krvaceni u deficitu FVII podle klinicke
manifestace

Tézké
(jeden ze
symptoma{)
Stredneé tézke 3avice
krvaceni

Lehke 1 nebo 2
krvaceni

*M. Lapecorella and G. Mariani for the International registry on congenital Factor FVII deficiency,
Haemphilia(2008),14,1170-1175




Lecba

= rFVIla (Novoseven ®) (15 -30 ug/kg a 4-6 hod.)*
= pdFVII (Factor FVII Baxter)

= PCC (Feiba ®)

= FFP

kyselina tranexamova (Exacyl)

*M. Lapecorella and G. Mariani for the International registry of factor VIl deficiency, Haemophilia (2008), 14,
1170-1175




Doporuceni substitucni lecby u deficitu FVII

= Porody — substituce pfi hladiné
rEVIIa (15-30 ug/kg & 4-6 hod.)*

= Qperace —substituce pfi hladiné
rFVIla (15-30 ug/kg a 4-6hod.)
pd FVII (30-40 ml/kg)
PCC (30-50 U/kg)*

*Peyvandi: Europeans Symposium on “"Optimal Clinacal Use of Blood Components” 2009 Wildba Kreuth,
Germany




Vrozeny deficit FXI

= vrozené krvacivé onemocnéni provazeneé izolovanym prodlouzeni
aPTT

= autosomalné recesivni nebo dominantni typ dedicnosti (vyssi vyskyt v
Ashkenazi zidovske populaci)

= gen pro FXlje ulozeny na chromozomu 4

= 50 hod. biologicky polocas v plazmé

n hemostatické minimum




Klinicky obraz — krvaceni u deficitu FXI

« spontannikrvacivé projevy velmivzacné

. (heterozygoti)

 krvaceni provokovano urazem nebo operacnim vykonem v oblastech
se zvysenou fibrinolytickou aktivitou:

* tonsilektomie
* zubni extrakce
* silné menstruacni a poporodni krvaceni




Lecba

FFP (15— 20 ml/kg) U pacientd s hladinami FXI < 15 % je malo
pravdépodobné, Ze se hladiny FXI substituci zvysi nad 30%)

Octaplas

koncentrat FXI (15— 20 U/kg) — vysoky trombogenni potencial, hladina
substituce by neméla prekrocit hladinu 35%

rEVlla

kyselina tranexamova

*D. Keeling, C. Tait and M. Makris: Guideline on the selection and use of therapeutic products to treat
haemophilia and other hereditary bleeding disorders, Haemophlilia (2008), 14, 671-684



Substitucni lecba deficitu FXI dle lokalizace krvaceni

= Sliznicni krvaceni :
kyselina tranexamova (1 g a 6 — 8 hod, 15 mg/kg)

= Operacnivykony :
nad 30 % malé operaéni vykony
nad 45%0 velké operacni vykony

=  Zubni extrakce:

kyselina tranexamova
(1g den pred vykonem a celkovou dobou7dn0 1ga6-8hod.(




Substitucnilécba deficitu FXI v porodnictvi

= Vaginalni porod:

FXI 15 —70 % + negativni anamnéza krvaceni :
klinicka monitorace

substituce jen pri krvaceni

FXI 15 —70 % + pozitivni anamnéza krvaceni :
kyselina tranexamova po dobu 3 dnU

FXlI <10—-20% FFP
koncentrat FXI




Substitucnilécba deficitu FXI v porodnictvi

= Cisarsky rez:

FXl<10—-20% FFP
koncentrat FXI

FXlI 20-70%

lecba v zavislosti na anamneéze krvaceni a hladine FXI
(kyselina tranexamova)




Invazivni vykony u pacientU s deficitem FVII

(2005—2013)

" 32 operacnich a dalSich invazivnich vykon{
= 3 —37% hladiny FVii

= substituce:

NovoSeven®
Factor VIl Baxter
Exacyl

Dicynone




invazivni vykony pocet hladina spotreba délka
vykonU FVII (%) substituce
(dny)
rFVila (ug) pdFVII (U)

hallux valgus + extrakce kovu 1 10 31,2 8
porody 3 6 12 5
6 6,5 5

4 21 5

gynekologické vykony 1 13 4,8 2
biopsie prostaty A 15 16,8 9
15 18,6 10

15 19,2 10

15 16 )

mimotélni drceni urolithliasy 1 30 6 2
varikokéla 1 5 25 11
perkutanni nefrolithotomie 2 9 51,6 13
3-9 554 14

tracheostomie 1 15 5 2
lumbalni punkce 2 15 = 2
ORL (extirpace polypu) 1 14 6 3600 2
extrakce retinovanych zubd 1 9 4800 2




Invazivni vykony u pacientU s deficitem FVII
2005 - 2013

invazivni vykony pocet hladina FVII preparat délka
vykon( (%) substituce

(dny)
ASK ramene 1 31 Exacyl 10
abraze dutiny délozni + odstranéni polypu A 29 Exacyl 10
37 Exacyl, Dicynone 10
35 Exacyl, Dicynone 10
zubni extrakce (vicecetné) 2 18 Exacyl 10

6

biopsie prostaty 2 24 Dicynone, Exacyl 10




Invazivni vykony u pacientU s deficitem FVII
2005 - 2013

u - velké ortopedické vykony — nahrady kycelnich a
kolennich kloubd

" 0,44 mg/kg = prUmerna davka rFVlla
* 0,15 Mg/Kkg - rFvila pii

® 15 - prdmérna délka substituce

" 77 kg - prOmérna hmotnost pacienta




Ortopedicke vy

cony u pacientu s deficitem FVII

operace hladina hmotnost spotreba rFVlla potieba pdFVII (j) substituce komplikace
FVII (%
(%) (kg) (mg) (dny) (AIN)
TEP koleno 14 77 29,2 12 N
TEP koleno 19 73 37,2 17 hematom po vytazeni
drénu a fyzické zatézi
7. pooperacniden
(hladina FVII 50%)
TEP kycel A 80 41,6 21 (VvC. N
RHB)
17 76 19 800 10 N
TEP kolena 4 80 61,2 20 (VC. N/mirné vyssi odpady
bilateralné do drénl

RHB)




Invazivni vykony u pacientU s deficitem FXI
2005 - 2013

® 13 invazivnich vykond (z toho 4 ortopedické)

= FXI2-28% (pacienti s hladinami FXI nad 30% do této skupiny
nezahrnuti)

= FFP/Octaplas

= 21 TU FFP - prOmérna davka na pacienta (12 pacient 20 TU Octaplas)
"7 dni - prdmérna doba substituce

= 68 kg — prdmérna hmotnost pacienta

® 3 pfipady alergicke reakce po podani FFP




invazivni vykony pocet | hladinaFXI spotreba substituce komplikace
(%) FFP/Octaplas (dny)
(1 TU =200-220ml)

ASK kolene 1 2 7 p) N
kolonoskopie + histologie 1 3 11 5 \
urologie - extirpace p) 22 6 A N
kondylomat v

22 4 1 alergie kozni
urologie - zavedeni JJ stentu 1 3 14 5 N
hysteroskopie +abraze 1 28 6 p) krvaceni 4.den

(feSeno 3 FFP, Exacyl)
bfisni chirurgie -ileus 1 3 e 14 alergie kozni
bfisni chirurgie — resekce 1 3 55 14 vyssi krevni ztraty pfi
sigmatu a kolon operaci, FXI 26%,
denscendens pro adenoca navyseni FFP, poté
FXI38-50%

vicecetné extrakce 1 22 5 1 N

retinovanych zub{




Ortopedicke vykony u pacientU s deficitem FXI 2005 - 2013

vykony hladina FXI hmotnost spotfeba FFP (21 TU = délka komplikace
(%) (kg) 200-220ml) substituce
(dny)
TEP kycel 25 76 18 8 alergie kozni
vyména femoralni 25 80 23 11 N
komponenty
kycle a
spongioplastika
vyména femoralni 25 75 34 11 vyssi krevni
komponenty kycle ztraty béhem
operace,
hladiny FXI
41-53%
vyména femoralni 25 78 19 9 \

komponenty kycle




Zaver

Pacienti s vrozenymi krvacivymi chorobami vyzaduji béhem
chirurgickych a jinych invazivnich vykon0

Zakroky mozné provadét pouze na specializovanych pracovistich.
Timto krokem mUze dojit k vyrazné redukci krvacivych Ci jinych
komplikaci.

Nelze striktné dodrzovat vseobecna doporuceni davkovani
jednotlivych krevnich derivat(, soucasné tak nelze u kazdého
pacienta jednoznacné substituovat na doporucenou plazmatickou
hladinu faktoru krevniho srazeni.

Ke kazdemu pacientovi stran stanoveni optimalni substitucni lecby

nutno pristupovat



