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Hemofilie

* Vrozené krvacivé onemocnéni (geneticka porucha)

* Hemofilie A - deficit koagulacniho faktoru VI

* Hemofilie B - deficit koagulacniho faktoru IX

* Prenos vadnou alelou na chromozomu X,
» muzi hemofilici  X,Y

» Zeny prenasecky X, X..nékteré také maji krvacivé potize
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Hemofilie - vzaché onemocneéeni

* VCR- 750 pacientd s hemofilii A
- 120 pacientu s hemofili B
(z toho ¥& déti)

* Ve svété - predpoklada se asi 500 000 hemofilikd,
z toho pouze cca 137 000 je diagnostikovano
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Kolik je pacientu s hemofilii ve FNO?

Hemofilie A 82
Hemofilie B 16
Celkem 98
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Centrum dospélého véku

Usti nad Labem Liberec
@ Centrum detskeho wéku

Hradec Kralove
Praha

PlzeF Ostrava

Olomouc

Bimo

Ceské Budéjovice

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

Pouze 3 centra v CR statut CCC = Centra komplexni péce
- Praha, Brno, Ostrava
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Hemofilie - klasifikace

e Faktor VIII / IX norma v plazmé je 50 - 150 %

* Lehka forma-F VIII/IX nad 5 %
o Stfedné tézka forma - FVIII / IX 1-5 %
» Teézka forma - FVIII / IX pod 1%
* K operaci substituce na 100 %
* Hojeni po operaci nad 60....30 %
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Klinicky obraz u hemofilikt

* 90% krvacivych epizod je do kloubu a svalui
* nejcasteéji postizeny loketni a kolenni klouby, kotniky

e krvaceni po poraneéni a chirurgickych vykonech,
zubnich extrakcich

e Zivot ohrozujici do CNS, GIT (jicnoveé varixy)
e pacientum je nutno vérit !!!
| kdyz na nich ,,zatim neni nic videt” - vnitrni krvaceni
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Lécba

* substitucni (doplnit chybéjici FF)
* intravenézni
e draha (11U =10 K¢)

* 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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Nejobavaneéjsi komplikace th hemofilie

* |nhibitor FVIII/ FIX
* Nejcastéji u tézkych hemofiliki béhem prvnich
50 expozic¢nich dnu - obvykle v détstvi
ALE !!!
* Druhy vrchol po 60. roce veku u lehkych a stredne

tézkych hemofiliku v souvislosti napf. s masivni
perioperacni substituci faktory

* Projevy - krvaceni i pres adekvatni lécbu
 Extrémné nakladna terapie - NovoSeven, Feiba
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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 - tzv. PROFYLAXE

* tezky hemofilik - prdmérné 20-30 kloubnich
krvaceni/rok - pri lé¢bé on demand

* nasim idealem - zadné kloubni Ci jiné zavazné
krvaceni - pri profylaktické |écbé

* vyrusta nova generace hemofiliku, kteri jsou od

détstvi na PROFYLAXI - bez vetsiho poskozeni
pohybového aparatu
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Profylaxe v praxi

* Pravidelna aplikace chybéjiciho faktoru
* Obvykle 2-3 x tydné
 Doporucena u vsech déti s tézkou hemofilii

* U dospélych pacientu s dvéma a vice kloubnimi
krvacenimi za mesic

 Hemofilik na dobre nastavené profylaxi ma méeneée
nez 3 kloubni krvaceni za rok, idealne zadnée
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60 let profylaxe 3 x tydne =9 360 i.v. vpich
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Farmakokinetika

e Krivka, ktera ukazuje rychlost odbouravani a dobu
ucinnosti dodaného koagulacniho faktoru

* Umoznuje individualni ur€eni intervalu a davky
podavaného faktoru

e Zatim doporuceno:
7 - 9 odbéru u dospélych
maximalné 5 odbérd u malych déti
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Hemofilie A, 37 let, 71 kg, 1500 IU (21 IU/kg) 3x tydné

mnmmnmm

FVIIl % 1,5 35,2 35,1 18,4

40.0% R
30.0%

Farmakokinetika Faktoru VIl [%]

20.0% \\
10.0%

24:00 36:00 48:00
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Uprava rezimu hemofilika podle aktudlni aktivity
FVIII/IX — na zakladé stanoveni farmakokinetiky

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

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

Muze ucinné rehabilitovat.

e pri poklesu hladiny faktoru pod 1% - uz neni chranén
a riziko krvaceni v€etné spontanniho je vysoke!
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Paraolympionik Jack Bridge *1994
- hemofilie A, zavodni plavec

f {5,{4 & Uspéchy:
| 2012 London Paralympic Games
e 100 m znak (S10): 6. misto
(gf > ,é) {{,f 100 m prsa (SB9): 4. misto
o o » 200 m polohovy zavod (SM10): 6. misto
2 4x100 m Stafeta polohovy z. (34 pts): 5. misto
2013 IPC World Championships, Montreal

e 100 m prsa (SB9): 7. misto
200 m polohovy zavod (SM10): 6. misto
«7 4 x 100 m stafeta polohovy z. (34pts): 8. misto

Motto.
,Hemofilie neni o tom, co nemuzes, ale o tom, co muzes.“
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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 Gr.

* HIJHS - soucasti vysetreni hemofilického pacienta
fyzioterapeuty, |ékarem: 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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Lécba hemofilie v blizké budoucnosti

* Nové preparaty s prodlouzenym ucinkem

3 preparaty FIX - 3 - 5,8 x delSi polocas
Udrzi hladinu FIX nad 1% 10 - 22 dni
Pri prevenci aplikace 1x za 1-3 tydny

4 preparaty FVIII - 1,4 - 1,7 x delsi polocas
Pri prevenci aplikace co 3-5 dni

 Genova terapie ??
nadéjnéjsi pro hemofiliky B
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Co ceka naseho hemofilika za 30 let ???
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Dekujeme za spolupraci

* Ortopedickému oddéeleni FNO
* Klinice lécebné rehabilitace FNO

——
——

R
AR
B
' u ‘q
2 ReAVSC e 6(“.(&

P vE A ; I'/I ::‘-‘c&
P ety =z < A LY I F RS TV AR
2 Sew {n'a.

” = AT .~
4 = ,' L
x‘,A Z 7
o4
’: ¢ ’ -
L ‘ -
’” -~ < )
» e B ‘ »
v i {’ " b

ﬂ(p FAKULTNI
NEMOCNICE
OSTRAVA






