NENI HEMOFILIE JAKO
HEMOFILIE

VERONIKA FIAMOLI

JAN BLATNY, SVETLANA KOHLEROVA, ONDREJ ZAPLETAL

HEMOPHILIA Koyal b
Hereditary Bleeding Disorders All Around The World

. e,
P ,ﬂ....:i‘:;:t .

§ e S e
L - ®

-




PACIENTI

Oliver Michal




PRVNI KONTAKT

Oliver

5 denni novorozenec
prelozeny ze Zlina

Kefalohematom
Krvaceni pri odbéru z
paticky

Krvdceni po odstrizeni
pupecniku

FVIIl 0,6%

Michal

11m kojenec z Chovdnku

Po pddu poranéni frenula
horniho rtu s vyraznym
krvacenim

Cetnéjsi hematomy
FVIII 0,7%



RODINNE ZAZEMI

Oliver Michal
« Harmonické a plné o Ustavni péce
funkcni rodinné zazemi « Nezdjem maminky
* Lidsky/citovy zdjem
prarodicu

A=

« /cela nevyhovuijici
hygienické prostredi




KRVACIVE EPIZODY

Oliver Michal
e Narust kefalohematomu e Poranéni frenula
e UZ - Dilatace PKK  Elekrokoagulace

: ; : P . Di
e CT-krvaceni do zadni difloe. PlyonE

jamy, edém mozku 4 A ] 4
 Mekotkanove krvaceni po

# rl(}grrl’]rirsclzlém WSROk odbérech obou predlokfi,

rY -8 . vice vlevo s rizikem rozvinufti
o CT-rozsahldaischemizace kompartment syndromu
 MRI - bez zndmek trombdzy
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Oliver

rFVIII 33 IU/kg a 12 hod 10dni
rFVII 1x denné

/aveden port

Punkce kefalohematomu

Profylaxe

 rFVIII 3x tydné (2,5m)

o rFVIII 2x tydné (6ty)

e rFVIIl 1x tydné od 5m véku

Michal

Pamba, Dicynone
rEVIII 50IU/kg 5 dni

rEVIIE 50IU/kg obden 2D
rEVIIE 251U/kg obbden 1D
rFVIII 251U/kg 3xty

rEVIII 251U/kg 2xty






INHIBITOR

Oliver Michal
e | pres intenzivni lecbu k * Vznik inhibitoru jiz po 12
vyvoji inhibitoru nedoslo EE
e Th: rFVIlla on demand
e /aveden port
e Profylaxe rFVlla



PROGNOZA

Oliver Michal
Velmi dobrd  Méné opftimistickd
Postupnd pin&d normalizace e V pldnu imunotolerancni
ventrikulomegalie Yelele
Dle UZ - lehce zhrubeld  Soudem ustaveno strdvit
kresba v tempor.obl ndsledujici 3 roky v

subkortikdiné l.sin

Lehkd pravostrannd
hemiparéza

MR cca 2 mésice

RHB Bobath

Prekondna nejrizikovejsi
hranice 50 ED

Chovdnku



ZAVER

Neni hemofilie jako hemofilie

Intenzivni dlouhodobd IéCba nemusi vést ke vzniku
Inhibitoru

ALE
Inhibitor se mUze vyvinout jiz po nékolika mdlo ddvkdch
Vznik inhibitoru nelze vzdy predem odhadnout
Viiv:
Genetické mutace?e?
Pouzitého Iéku<e?
Intenzity I€Cby?2¢e
Jinége
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