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kazuistika

v’ 34lety pacient, hemofilie A, sti. tézka, FVIII 3%, kauzalni
mutace odpovida stredné tézké az tezke hemofilii -
C.6497 G-T

v mnohodetné komplikace

* synovitida pravého kolene a kycle 9/14

* radi¢ni synevektomie lokte l.sin. 4/13

» chir. revize hematomu retroperitonea a hemoperitonea 5/2012
» recidiva hematomu s formaci abscesu 5/2012

* hepatitida C, terapie IFN+Ribavirinem, t.€. negat. PCR HCV RNA
- APPE

« TEP kolene

» operace kolene a lokte vlevo

* subduralni hematom reg. F-T-P-O l.sin. 7/14

» evakuace SDH a dekompresni kraniektomie F-T-P l.sin.

» faticka porucha a pravostranna hemiparéza



kazuistika

« 9/2014

« fesSeni obstrukce zluCovych cest

 ERCP nebylo vhodné pro vysoke riziko krvaceni

* magneticka rezonancni cholangiopankreatografie:
- bez detekce hepatiko/choledocholitiazy

* laparoskopicky vykon rizikovy

» |aparotomicka CHCE

 substituce f.VIII (3000 IU Immunate) dle doporuceni
hematologa



kazuistika

« ZluCnik ve srustech, s ¢etnymi koaguly v lumen,
tvofici zanétlivy pseudotumor v jaternim luzku

« staveni krvaceni: horke rousky, tamponada, prositi,
Traumacel

« peroperacni krevni ztrata: 1200 ml (2x EBR,3x CZP,
Immunate 1000j)

* hemoperitoneum za 6 hodin: pfi normokoagulaci a
dostateCné substituci faktorem VII|

« zdroj: fisura na parietalni plose jater
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kazuistika

odstranéni rousek za 24 hodin
bez komplikaci

bez krvaceni

Traumacel

uzavreni laparotomie

Krevni ztrata minimalni

substitucni terapie byla vedena dle monitorovaneée
hladiny F VIII

pooperacni prubéh byl bez komplikaci



















Hemofilie

e porucha jednoho genu:

» pro koagulacni faktor VIII
- hemofilie A (80 — 85 %)

» pro koagulacni faktor IX
-hemofilie B (15 — 20 %)

* nedostatecna tvorba KF, snizeni
funkCni aktivity

 delece, inverze, inzerce, bodové
mutace genu




recesivni zpusob dédichosti

gen pro faktor Vlll je umistén
na chromozomu X

vsichni synove hemofilika
budou zdravi a vSechny jeho
dcery budou prenaseckami
50% synu matky prenasecky
bude zdravych a 50% bude mit
hemofilii. 50% jejich dcer budou
zdravé Zeny 50% bude
prenaseckami

vzacné zena — hemofiliCka
(otec hemofilik,matka
prenasSecka)

Dédi¢na linie, britska kralovna Viktorie



Vyskyt je vzacny

« cely svet

* bez rasove zavislosti
500 000/svét, 1000/CR
« 20 % déti do 18 let
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Liberec
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Komplexni hemofilické centrum

FN Brno

* dve centra splnuji kriteria
WFH pro Comprehensive
Care Centres

Spadova mapa superkonsilidrni péce Komplexniho hemofilického centra FN Brno

(pacienti z této oblasti jsou ve FN Brno léCeni, maji-li inhibitor FVIII,"FIK, v-,'"mdujl’-li elektivni nejménﬂ nn:opediclqi vy'imn
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Klinické projevy

« Krvaceni

1. lehka forma: jen po
velkem urazu Ci operaci

2. stredni forma: i po
béznych Iékarskych

. vykonech

3. t&zka forma: i bez zjevné

priciny




Krvaceni

» delsi
* vyrazne zpozdeni
e predcasné rozpousteni
* do neobvyklych mist:
v" klouby
(hemofilicka artropatie
v’ svaly
v’ organy
 fatalni krvaceni
(intrakranialni, retrofaryngeaini)




Terapie

« dobre léCitelna koagulopatie
e 1989 preziti 10 - 15 let
» vyvoj substituénich preparatt, domaci a profylaktické l1écba -
preziti srovnatelné se zdravou populaci
* substitucni léCba:
1. ,on-demand” (pfi krvaceni)
2. profylakticky (opakované i.v. podavani koncentratu faktoru)
predchazeni moznému krvaceni
zlaty standard lecby tézké hemofilie u déti
forma "domaci leéCby".
Kauzalni [éCbou je |éCba geneticka, ale zatim neni jeji vyvoj v takové
fazi, ze by se dala rutinné uplatnovat



osSetrovani narocné
ekonomicky nakladneé
= pece komplexni
" s~ pfistup multidisciplinarni



Zajisténi operace

hematolog: podavani chybegjiciho faktoru
chirurg: postupy bezkrevni mediciny s peclivym
chirurgickym oSetfenim zdroju krvaceni

po operaci vetsinou podle rozsahu a typu operace
podavame profylaxi

riziko pomalejsino hojeni a krvaceni z rany

iIdealni operace v centru



pouziti rousek s kaolinem muze zvysit
bezpecnost oSetreni pacientu s hemofilii




