
• U dospělých pacientů je indikovaná po operaci, úrazu, při rehabilitaci, a 
při nedostatečné odpovědi na bolusové dávky.  

o Krátkodobá profylaxe je preventivní aplikace FVIII/FIX týdny 
až měsíce. 

o Mladí dospělí v dětském věku léčení primární profylaxí mohou 
v této profylaxi pokračovat, je-li to indikováno (zejména tehdy, 
krvácejí-li často). 

 
Terapie hemofilických komplikací 
• V případě, že pacient neodpovídá dostatečně na substituční terapii, měl 

by být jeho stav konzultován s příslušným HTC/CCC, které doporučí další 
diagnosticko-terapeutický postup. 

• U všech pacientů krvácejících do kloubů je vhodné pravidelně 
kontrolovat stav kloubního aparátu. 

• Pacienti s hemofilickou artropatií by měli být dispenzarizovaní na 
erudovaném ortopedickém pracovišti, které po domluvě s CCC indikuje 
další postup. 

• Vzhledem k riziku přenosu infekčních nemocí je u pacientů s hemofilií 
nutné pravidelně provádět cílený infekční screening. 

• Doporučeno je očkování proti hepatitidě A a B. 
• Léčbu hepatitid koordinuje CCC/HTC a provádí erudované 

infektologické/hepatologické pracoviště. 
 
 
Pacienti s inhibitorem 
 
• Inhibitor vzniká jako imunitní odpověď na terapii FVIII/FIX, obsaženém 

v krevních derivátech. 
• Postihuje 5-10% pacientů s hemofilií A, v 95% vzniká u nemocných s 

těžkou a středně těžkou formou onemocnění. 
• Výskyt závisí též na typu genetického postižení pacienta. 
• Ke vzniku inhibitoru dochází většinou během prvních 50 dnů léčby 

koncentráty FVIII/FIX (nejčastěji mezi 10. - 12., resp. 9. – 36. dnem 
aplikace). 

• Cílem péče o pacienty s hemofilií a s inhibitorem je přiblížit 
jejich kvalitu života k pacientům s hemofilií bez inhibitoru. 

 
Prevence vzniku inhibitoru: 
• Nově narozenému pacientovi s hemofilií aplikovat koncentráty 

FVIII/FIX pokud možno až po 6. - 12. měsíci života a pokud možno 
použít dávku nižší než 50 IU/kg. 

• U pacientů s těžkou formou hemofilie je ideální začít s profylaxí co  
nejdříve po první expozici koncentrátu koagulačního faktoru (vhodné  
do 5.-10. dne expozice), případně i před prvním krvácením, dosáhnou-li

    12 měsíců věku dávkou 25-35 IU/kg 1 x týdně. 
• Nestřídat různé typy koncentrátů a pokud možno podávat stále stejný 

koncentrát FVIII/FIX. 
• Perioperačně upřednostnit bolusovou aplikaci před kontinuální infuzí.  
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Eradikace inhibitoru 
• Navozování imunitní tolerance 

o Dlouhodobé (většinou 8-24 měsíců), časté a pravidelné 
aplikování FVIII/FIX pacientům s inhibitorem FVIIII/FIX s cílem 
vymizení inhibitoru, dosažení normalizace recovery i 
plazmatického poločasu podaného FVIII/IX. 

o Indikováno u všech dětských „high responderů“ a u „low 
responderů“, u kterých inhibitor přetrvává déle než půl roku. 

 
• Imunosupresivní léčba 

o Vzhledem k malému efektu není u pacientů s hemofilií a 
inhibitorem indikována jako léčba první linie.  

 
Terapie krvácení u hemofilie s inhibitorem 
• Výběr terapeutického postupu závisí na tíži onemocnění, titru inhibitoru 

a odpovědi pacienta na aplikaci FVIII/FIX („low“ versus „high 
responder“). 

• Substituce FVIII/IX je vhodná jenom u pacientů s nízkým titrem 
inhibitoru a s anamnestickým průkazem, že jsou „low responders“. 

• U všech ostatních pacientů je indikována terapie s tzv. "by-
pass" aktivitou (rFVIIa a aPCC). 

• Jednoznačně je preferována domácí terapie, která přináší možnost 
rychlého a efektivního terapeutického zásahu – rychlé řešení krvácivé 
epizody a minimalizace případných následných komplikací z hlediska 
efektivity. Doporučujeme aplikaci terapie do 2 hodin od vzniku 
krvácení. 

• Zvolené dávkovací schéma by mělo odpovídat charakteru krvácení a 
situaci pacienta. Závažné krvácení nebo krvácení do cílového kloubu je 
vhodné řešit podáním vyšší dávky. 

 
Indikace profylaktické terapie preparáty s "by-pass" aktivitou
u pacientů s inhibitorem: 
•    V rámci předoperační a pooperační terapie. 
• Při vyšší frekvenci krvácivých epizod, recidivách krvácení do 

identického kloubu (místa) v krátkém časovém úseku. 
•    V rámci zajištění pacienta při intenzivní rehabilitaci.
• Příprava pacienta pro ITT terapii podáváním rFVIIa (s cílem dosažení 

hladiny inhibitoru pod 10 BU). 
• V průběhu ITT, je-li třeba předcházet závažným a/nebo častým 

krvácením.  




