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,Pacient s hemofilii®

Radomira Hrdlickova




Hemofilie

» Vrozené krvacivé onemocnéni
» (Geneticka porucha sekundarni hemostazy)

» Hemofilie A - deficit koagulacniho faktoru VIII
» Hemofilie B - deficit koagulacniho faktoru IX

» Prenos vadnou alelou lokalizovanou na
chromozomu X,

> zeny prenasecky XX,
> muzi hemofilici XY
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Pohlavn e vazana d edi¢cnost hemofilie
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Hemofilie ve vybrané spole c¢nosti




Rodokmen Kralovny Viktorie
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Hemofilie ve vybrané spole c¢nosti




Hemofilie — vzacné onemocn eéeni

» Ve sveété — predpoklada se asi 500 000 hemofiliku, z toho
pouze cca 137 000 je diagnostikovano

» V CR — 750 pacientd s hemofilii A
- 120 pacientu s hemofili B

( z toho 3 déti)

VétSina zdravotniku se s hemofilikem nepotka...



Sit’ hemofilickych center CR
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FN Ostrava

CCC - Comprehensive Care Centre

EHCCC - European Haemophilia Comprehensive Care
Centre

,Spadova oblast“ Moravskoslezsky kraj
Celkem 95 hemofilika
80 hemofilie A z toho 32 tézkych
15 hemofilie B z toho 8 tézkych



Zastava krvaceni

Vazokonstrikce

Primarni hemostaza

Sekundarni hemostaza




Normalni srazlivost krve

Koagulac¢ni faktory XIl....lI
se navzajem aktivuji

...az po vznik fibrinogenu




Krevni srazlivost u hemofilika




Hemofilie

» Faktor VIII / IX norma v plazme je 60 - 150%
» Tézka forma — FVIII / IX pod 1%

» Stredneé tézka forma — FVIII / IX 1-5%

» Lehka forma — F VIII / IX nad 5%

» Prenase cky hemofilie — F VIII /1X obvykle nad
20%, velmi Casto je FVIIl v norme



Klinicky obraz

» 90% krvacivych epizod je do kloubu a svalu
» NejCastéji jsou postizeny loketni a kolenni klouby, kotniky

» Klinickou znamkou krvaceni je bolest, otok, fixace kloubu
ve flekCnim postaveni

» Pozdni krvaceni po poranéeni a chirurgickych zakrocich,
zubnich extrakcich.

» Nejzavazn éjSi je krvaceni do CNS, GIT (jicnove
varixy)

» Hemofilikovi je nutno v  efit !!!

| kdyZz na ném ,zatim neni nic vidét"
» Pozor na autohavarie, tupé urazy !



Klinicky obraz

» Krvacive projevy jsou celozivotni, v obdobi rustu
castéjsi

» Tize postizeni zavisi na tizi onemocneéeni a

véasném a dostate €énem davkovani chybegjiciho
faktoru pri krvaceni

» V prubéhu zivota Ize oCekavat zhorSeni stavu
kloubniho aparatu ev. invalidizaci pacienta

» Hemofilie je onemocnéni nevylécitelné ale lecitelné



» Substitu €ni ( chybéjici F VIII / IX)
» Intravenozni
» Draha (11U =10 KC¢)

» Obvykle sp eécha (aplikace nejpozdéji do 2 hod od
vzniku krvacenti)

» VetSina nasich t ezkych a st redne tézkych
pacient u je zacvi cena v samostatne I.v. aplikaci a
radi radi ©



Moznostl substituce

» V minulosti

pokusy s krevni transfuzi, [éCba inflzi plazmy,
Kryoprecipitat

» V sou ¢asnosti — ,koncentraty* koagulacnich f.

plazmatické faktory v CR od 90. let min. stol. (ve svété
1965)

rekomg)inantnl’ faktory od r. 2006 (f.VIIl) ( ve svete od
1989

» 'V budoucnosti
snahy o prodlouzeni uc€inku, aplikace p.o., s.c.,
- genova terapie ??



__________________________________ Lecebnerezmy

» Rezim on demand - ,dle potreby* — az pri vzniku
krvaceni

» Rezim profylaxe - preventivni aplikace F VIII /IX 2-3x
tydné, zpocatku zdravotniky, rodi€i, kolem 8.-10. roku
jsou i déti hemofilici zacvi€ovani na samostatnou i.v.
aplikaci.

Cilem je dosazeni co nejlepsi kvality zivota po strance
fyzickeé i psychosocialni — zabranéni invalidizace pac.



Koncentraty faktor @ dostupnév CR

PLAZMATICKE
» Faktor VI

— Immunate, Fanhdi, Octanate, Haemate-P, Wilate...
» Faktor IX

— Immunine, Octanine, Mononine...

REKOMBINANTNI
» Faktor VIII
__— Recombinate, Kogenate, Advate
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Domaci |é €ba - pro € ?

» Predchazet krvaceni, minimalizovat nasledky
Krvaceni - vcCasnym/ preventivnim podanim substituce

» Setfit éas a penize - odpadne cesta do zdrav. zafizeni
a cekani na osetreni

» Redukovat absence - ve Skole nebo zaméstnani

» Nezavislost pacienta - umoznenim normalniho
zpusobu zivota
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Agentura domaci peé ce

Neschopnost samostatné aplikace pacientem

» Pacient neumi samostatne i.v. aplikovat

» Invalidizace pacienta - neohne ruce v loktech, imobilni
pacient ...

» Spatné periferni zily
» Pacient Spatne vidi

» ZvySena frekvence aplikace 1.v. napf. po operaci, v
ramci RHB...



Na zaver

» Pac. muze mit zavedenu i.v. kanylu (72 h), CZK,
Port-a-cath

» Dodrzujte postup pfipravy faktoru, nutna pomala
aplikace, aplikujte vSe i z hadicky !

» Davkovani dle doporuceni hematologa,

cetnost (2x tydné, 2x denné) a Cas aplikace (kratky
polocas)



Na zaver

» Chrante sebe — az 60% hemofilik G ma pozitivni
viremii VHC p ripadn é VHB!

» 1 pacient v nasem regionu je HIV  pozit.



Kontakty

» Ambulance Krevniho centra FN Ostrava
MUDr. Radomira Hrdlickova
MUDTr. Sarka Blahutova

» lékafi 59 737 4457
sestry 99 737 4465



