NovoSeven® u pacienttll se ziskanou
hemofilii na OKH FN Brno

Smejkal P, Bulikova A, Chlupova G, Kamelander J, Kissova J, Slechtova M,
Zavrelova J, *Zackova D, *Doubek M, Penka M

Oddéleni klinické hematologie, FN Brno
*Interni hematologicka a onkologicka klinika MU a FN Brno



Casové rozlozeni diagnostiky ZiFVIIl n = 30+1
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Distribuce pacientu dle bydlisté
(12/1998 — 6/2016)

1171 000



Pouzita terapie stredné zavazného krvaceni
FEIBA®

O 12 krvéacivych epizod do svall a podkozi
O 8+2 pacientu (vzdy krvaceni do jiné lokalizace)
[0 davka na epizodu (n=12):

rozsah median prumeér
2000-49000j. 15500j]. 19 542 j.

pocet davek 1-22 4 7
hmotnost 41 — 85 kg 60 kg 64,2 kg

celkem 267 000 |
vzdy zastava krvaceni

Nezahrnuto:
B recidiva iFVIII pacient C. 21: 287 500 j.
B profylaxe po ICH pacient €.30
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Pouzita terapie stredné zavazného krvaceni
NovoSeven®

0 14 krvacivych epizod do svalu a podkozi
O 7 + 3 pacientu
0 davka na epizodu (n=14):

rozsah median prumeér
144-60mg 31,5 mg 31,5 mg
[J pocet davek 2—1 5 4,4
[J hmotnost 41 — 95 kg 67,5 kg 68,9 kg

B 8 epizod u jednoho pacienta (C.22)
B recidivy po 48 hod bez |écby
B navic 168 mg behem profylaxe 3 tydny




Pouzita terapie zavaznéeho krvaceni
NovoSeven®

[0 Pacient ¢. 21: plastovy hematom zad
E 224 mg
B Nedosazeno zastavy krvaceni
O Pacient & 22: hematom stehna, bércu, pfedlokti, zad, trupu, po
s.c. aplikaci insulinu, po vytazeni flexily
® 409 mg
B Krvaceni zastaveno, ale vzdy nové pri pauze nad 48 hod

[0 Pacientka ¢. 27: masivne prorkvaceny m. iliacus
H 198 mg
B Krvaceni zastaveno
O 120 mg/ 5 dnd
O 78 mg profylakticky dalsi 2 tydny
O Pacient ¢. 30: ICH, masivni krvaceni na LHK:
-~ 80 mg
O Krvaceni zastaveno, 36 hod lécby
O Dal aPCC profylakticky 2x denné pro stav po ICH i hrozici compartment sy




Recidiva inhibitoru FVIII u pacienta ¢. 21

0 3 dny anemické potize, krvaceni do celé plochy zad

0 prijat 15.10., inhibitor FVIII 430 BU/ml, FVIII 0%, Hb 37 g/

Lécba rFVIIa 90 pg/kg (8 mg - 7 mg) i.v. a 2-4 hod

0 imunosuprese Solumedrol 1 mg/kg/d + CF 2mg/kg/D

0 17.10. progrese krvaceni - plastovy hematom stény hrudni

vznik pri davce rFVIIa 7 mg i.v. @ 4 hod (76-79 kg)
Hb 55 g/l trombo 113x10 9/l leu 16,4x10 9/I
rFVIIa 8 mg i.v. a 2 hod

za 3 dny celkem 165 mg




Postup a dalsi vyvoj

O aPCC 18.10. - 11.1.:
B 75 j/kg (6 000 j) i.v. 1. davka
®m 100 j/kg (8 000 j) i.v. & 12 hod 2 dny
B 75 j/kg (6 000 j) i.v. 2 12 hod tyden
®m 50 j/kg (4500 j)i.v. &4 12 hod 4 dny
B 50 j/kg (4500 j) i.v. @ 24 hod tyden
O 16.11. krvaceni po vytazeni flexily

B 3 davky NovoSeven 9 - 8 - 8 mg




TGA RCLow: PPP a PRP (nM)

za 3,5 hod po aplikaci po aplikaci 91 ug/kg
a za 20 min po aplikaci 104 ug/kg rFVIIa

pred
Hpo
min. 95% perc.




TGA RCLow: PPP a PRP (nM)

za 12 hod po aplikaci po aplikaci 75 j/kg
a za 30 min a 60 min po aplikaci 75 j/kg aPCC
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Pacienti se ZiFVIII: shrnuti lécby krvaceni
(15 pacientl + 1 recidiva)

|
28 pacientd, lé¢eno 15+1, 2 infaustni nelééeni, 11 netfeba lé¢ba:
B /xaPCC

6x rFVIla

2x aPCC + rFVIIa

1x FVIII

vSichni mimo pac. €. 22, 27, recidivy pac. ¢. 21 (vC. I. ataky ¢. 21):

O rFVIIa 202,4 mg + aPCC 267 000 j + FVIII 400 000 j (13,5)
pacient C. 22:

®m rFVIIa 409 mg (7) [

pacientka €. 27:

® rFVIIa 198 mg (3,5) &

recidiva pacienta €. 21:
®m rFVIIa 224 mg + aPCC 287 500 j + FVIII 50 000 j (9,5)

plazmaferéza s IA: efektivnejsi
a levnéjsi reseni ZOK




Dekuji za pozornost




