Zdravotnik Zjisti pritomnost inhibitoru
bud pfi béZném monitorovani nebo
pii podezieni na snizeny efekt 16¢hy.

Doporuceni do specializovaného centra.

VYSOKY TITR NiZKY TITR
Zadind ITl. Strategie sledovani titru inhibitoru
a vyCkavani, popfipadg lécba krvaceni.

Tl se stava prvoradym
aspektem Zivota nemocného.

Castsjsi krvaceni/omezena
moznost Zit normdini Zivot.

Krvaceni [éCend BPA
(bypassing pripravky)
s rliznym Uspéchem.

Vlysoky titr. Nizky titr.

Tl je Uspésna. ITI nenf Gsp&sna.
Inhibitor vymizi a nemocny se vrati
na cestu nemocného bez inhibitord.

Nemocny zlistava na BPA.
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Cesta nemocného
se stredné tézkou
az tézkou hemofilii A

0-8 let

Pozitivni rodinnd anamnéza ' ﬂ |

hemafilie A'

Negativni rodinnd anamnéza
hemofilie A’

‘. Diagndza obvykle stanovena
z diivodu krvéacivych komplikaci
v novorozeneckém véku napr.
po odbéru krve z paticky,
po cirkumcizi nebo pfi navstévé
praktického nebo odborného
1 détského Iékare z diivodu
| | | opakovaného/nadmérného krvéceni
! | | nebo nevysvetlitelng tvorby modfin.!

|
! DIAGNpZA !
!

Diagnoza stanovena genetickym |~
vySetfenim béhem tehotenstvi/ |
z pupecnikové krve pri porodu. i

Doporuceni do centra pro léc¢bu
krvacivych chorob, kde je diagnéza
definitivné stanovena.




Lécha je zahdjena jesté pred ¢&i
po prvnim vyznamném krvaceni.
Diagnéza je ¢asto stanovena jiz
drive. Tito nemocni jsou oznacovani
jako dfive neléceni nemocni (PUP).

Po seznameni rodiny
s nemoci se stanovi plan
1écby véetné doporuceni
tykajiciho se zahajeni
podavani nahradniho
faktoru.

© INICIALNI LECBA

Idealni je
specializovana
zdravotni péce
vV nemocnici,
ale problémy
mze Ginit
dojizdéni.

Po prvnich 50 dnech poddvéni
nahradniho faktoru se vyznamné
Jakmile nemocny dostane snizuje riziko rozvoje inhibitoru.®
svoji prvni infiizi faktoru,
je oznaCovdn jako dfive
Ié¢eny nemocny (PTP).
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VétSina nemocnych dostéava profylaxi.
(Rodic¢e/pecovatelé jsou proskolovani
v podavani infuzi — Skoleni vedou primarné
zdravotni sestry, ale mliZe byt doplnéno
i kurzy pofadanymi podpiirnymi pacientskymi
organizacemi.
To dava rodinam vétsi nezavislost v I6Cbé.
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@ Diagnéza (pozitivni rodinna anamnéza)

| kdyZ potvrzeni hemofilie neni dobrd zpréva, nebyvaji rodiCe tak vydéseni a mohou

protoze rodice o riziku védéli jiz pfed pocetim.

Nektefi rodiCe si moznd nechali udélat genetické vySetfeni béhem téhotenstvi,
které mize diagndzu potvrdit je$té pred narozenim ditéte.

@ Diagnéza (negativni rodinna anamnéza)

Pred stanovenim diagndzy mohou byt rodice i zdravotnici vystraSeni nevysvétli-
telnymi Urazy a zdvaznosti krvaceni. Po potvrzeni piftomnosti hemofilie citi rodice
Céstecnou Ulevu, Ze se obtize vysvétlili a Ze jde o IéCitelné onemocnéni, ale maji
strach z dopadu onemocnéni na zivot svého ditéte.

e Inicialni 1é¢ba

Zahajeni 16Cby v raném véku, kdy dité zacina Iézt, je velmi obtizné (funkéné i emog-
né). Pro rodinu s malym ditétem je to t6Zké obdobi: Casté ndvStévy nemocnice,
trauma z invazivni Iéby u malého ditéte. Rodice Casto vymysleji zplisoby, jak dité
chranit pred Urazy, napf. mu davaji helmu nebo chranite na kolena atd.

Zplisob a Cas zahajeni 16Cby vychazi ze zkuSenosti Iékare a preferenci rodiny, ktera
ma s hemofilii zZkuSenosti.

e’ Role pecovateli

Tiha Iécby dopada zejména na rodiCe, ktefi museji podavat svym malym détem
inflze, coz mize byt pro dité i pro pecovatele velmi traumatizujici zaleZitost. Kdyz
zaéne dité chodit do Skoly a byt aktivngjsi, rodice se zatnou bét Urazil a obévaji
se o kvalitu Zivota ditéte. Omezeni aktivit by mohlo vést k pocitu vyfazeni. Pokud
dité stdle nosi ochranné pomdicky, miiZe to Cinit obtize, protoze se citi ,jiné* nez
jeho vrstevnici.

Déti maji nékdy implantovany port pro Zilni pfistup, ktery usnadriuje podavani Iécby.

www.menime-hemofilii.cz
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