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e U dospélych pacientd je indikovana po operaci, Urazu, pfi rehabilitaci, a
pri nedostatecné odpovédi na bolusové davky.
o Kratkodoba profylaxe je preventivni aplikace FVIII/FIX tydny
az mésice.
o Mladi dospéli v détském véku |éCeni primarni profylaxi mohou
v této profylaxi pokracovat, je-li to indikovano (zejména tehdy,
krvaceji-li ¢asto).

Terapie hemofilickych komplikaci

e V pripadé, ze pacient neodpovida dostatecné na substitucni terapii, mél
by byt jeho stav konzultovan s pfislusSnym HTC/CCC, které doporuci dalsi
diagnosticko-terapeuticky postup.

e U vdech pacientt krvéacejicich do kloubd je vhodné pravidelné
kontrolovat stav kloubniho aparatu.

e Pacienti s hemofilickou artropatii by méli byt dispenzarizovani na
erudovaném ortopedickém pracovisti, které po domluvé s CCC indikuje
dalsi postup.

e Vzhledem k riziku pfenosu infek&énich nemoci je u pacientt s hemofilii
nutné pravidelné provadét cileny infek¢ni screening.

e Doporuceno je ockovani proti hepatitidé A a B.

e Lécbu hepatitid koordinuje CCC/HTC a provadi erudované
infektologické/hepatologické pracovisté.

Pacienti s inhibitorem

e Inhibitor vznika jako imunitni odpovéd na terapii FVIII/FIX, obsazeném
v krevnich derivatech.

e Postihuje 5-10% pacientl s hemofilii A, v 95% vznika u nemocnych s
téZzkou a stredné téZzkou formou onemocnéni.

e Vyskyt zavisi téz na typu genetického postizeni pacienta.

e Ke vzniku inhibitoru dochazi vétsinou b&hem prvnich 50 dnl Ié&by
koncentraty FVIII/FIX (nejCastéji mezi 10. - 12., resp. 9. — 36. dnem
aplikace).

e Cilem péce o pacienty s hemofilii a s inhibitorem je priblizit
jejich kvalitu Zivota k pacientiim s hemofilii bez inhibitoru.

Prevence vzniku inhibitoru:

e Nové narozenému pacientovi s hemofilii aplikovat koncentraty
FVIII/FIX pokud mozno az po 6. - 12. mésici zZivota a pokud mozno
pouzit davku nizsi nez 50 IU/kg.

e U pacientl s t&Zkou formou hemofilie je idedlni zadit s profylaxi co
nejdrive po prvni expozici koncentratu koagulac¢niho faktoru (vhodné
do 5.-10. dne expozice), pripadné i pred prvnim krvacenim, dosahnou-li
12 mésict véku ddvkou 25-35 IU/kg 1 x tydné.

o Nestfidat rlizné typy koncentratl a pokud moZno podavat stdle stejny
koncentrat FVIII/FIX.
e Perioperacné uprednostnit bolusovou aplikaci pred kontinualni infuzi.
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Eradikace inhibitoru
e Navozovani imunitni tolerance
o Dlouhodobé (vétsinou 8-24 mésicl), ¢asté a pravidelné
aplikovani FVIII/FIX pacientdm s inhibitorem FVIIII/FIX s cilem
vymizeni inhibitoru, dosazeni normalizace recovery i
plazmatického polocasu podaného FVIII/IX.
o Indikovano u vdech détskych ,high responderi™ a u ,low
respondert", u kterych inhibitor pfetrvava déle nez pul roku.

e Imunosupresivni lécba
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o Vzhledem k malému efektu neni u pacientu s hemofilii a
inhibitorem indikovana jako |éCba prvni linie.

Terapie krvaceni u hemofilie s inhibitorem

e Vybér terapeutického postupu zavisi na tizi onemocnéni, titru inhibitoru
a odpovédi pacienta na aplikaci FVIII/FIX (,low" versus ,high
responder™).

e Substituce FVIII/IX je vhodnd jenom u pacientl s nizkym titrem
inhibitoru a s anamnestickym prikazem, Ze jsou ,low responders".

e U vsSech ostatnich pacienti je indikovana terapie s tzv. "by-
pass" aktivitou (rFVIIa a aPCC).

e Jednoznacné je preferovana domaci terapie, ktera prinasi moznost
rychlého a efektivniho terapeutického zédsahu - rychlé reseni krvacivé
epizody a minimalizace pfipadnych naslednych komplikaci z hlediska
efektivity. Doporucujeme aplikaci terapie do 2 hodin od vzniku
krvaceni.

e Zvolené davkovaci schéma by mélo odpovidat charakteru krvaceni a
situaci pacienta. Zavazné krvaceni nebo krvaceni do cilového kloubu je
vhodné resit podanim vyssi davky.

Indikace profylaktické terapie preparaty s "by-pass" aktivitou

u pacientt s inhibitorem:

e V ramci predoperacni a pooperacni terapie.

e Pri vySsi frekvenci krvacivych epizod, recidivach krvaceni do
identického kloubu (mista) v kratkém Casovém Useku.

e V ramci zajisténi pacienta pfi intenzivni rehabilitaci.

e Priprava pacienta pro ITT terapii podavanim rFVIIa (s cilem dosazeni
hladiny inhibitoru pod 10 BU).

e V prib&hu ITT, je-li tfeba pfedchazet zavaznym a/nebo ¢astym
krvacenim.
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