
CESTA 
NEMOCNÉHO
s INHIBITORY2,3,4,5

Cesta nemocného 
se středně těžkou 
až těžkou hemofilií A

0-2 roky

66%1A 34%1B

DIAGNÓZA

0-8 let
Zdravotník zjistí přítomnost inhibitoru 
buď při běžném monitorování nebo 
při podezření na snížený efekt léčby.

Doporučení do specializovaného centra.

NÍZKÝ TITR
Strategie sledování titru inhibitoru 

a vyčkávání, popřípadě léčba krvácení.

Častější krvácení/omezená 
možnost žít normální život.

Vysoký titr. Nízký titr.

VYSOKÝ TITR 
Začíná ITI.

ITI se stává prvořadým  
aspektem života nemocného.

Krvácení léčená BPA  
(bypassing přípravky)  
s různým úspěchem.

ITI je úspěšná.
Inhibitor vymizí a nemocný se vrátí 
na cestu nemocného bez inhibitorů.

ITI není úspěšná.

Nemocný zůstává na BPA.

Pozitivní rodinná anamnéza 
hemofilie A1

Diagnóza stanovena genetickým 
vyšetřením během těhotenství/  
z pupečníkové krve při porodu.

Diagnóza obvykle stanovena 
z důvodu krvácivých komplikací 
v novorozeneckém věku např. 

po odběru krve z patičky, 
po cirkumcizi nebo při návštěvě 

praktického nebo odborného 
dětského lékaře z důvodu 

opakovaného/nadměrného krvácení 
nebo nevysvětlitelné tvorby modřin.1

Doporučení do centra pro léčbu 
krvácivých chorob, kde je diagnóza 

definitivně stanovena.

Negativní rodinná anamnéza 
hemofilie A1

start



0–3 roky

3–8 let
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Po seznámení rodiny 
s nemocí se stanoví plán 
léčby včetně doporučení 

týkajícího se zahájení 
podávání náhradního 

faktoru. 

Ideální je 
specializovaná 
zdravotní péče  
v nemocnici,  
ale problémy  

může činit  
dojíždění.

Většina nemocných dostává profylaxi.  
(Rodiče/pečovatelé jsou proškolováni 

v podávání infúzí – školení vedou primárně 
zdravotní sestry, ale může být doplněno 

i kurzy pořádanými podpůrnými pacientskými 
organizacemi.  

To dává rodinám větší nezávislost v léčbě.

Dosaženo 50 podání

Léčba je zahájena ještě před či 
po prvním významném krvácení. 
Diagnóza je často stanovena již 
dříve. Tito nemocní jsou označováni 
jako dříve neléčení nemocní (PUP).

Po prvních 50 dnech podávání 
náhradního faktoru se významně 
snižuje riziko rozvoje inhibitoru.5Jakmile nemocný dostane 

svoji první infúzi faktoru, 
je označován jako dříve 
léčený nemocný (PTP).
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Diagnóza (pozitivní rodinná anamnéza)

I když potvrzení hemofilie není dobrá zpráva, nebývají rodiče tak vyděšení a mohou 
být i pragmatičtější, protože mají s hemofilií zkušenosti. Je zde ale také prvek viny, 
protože rodiče o riziku věděli již před početím.

Někteří rodiče si možná nechali udělat genetické vyšetření během těhotenství, 
které může diagnózu potvrdit ještě před narozením dítěte.

Diagnóza (negativní rodinná anamnéza)

Před stanovením diagnózy mohou být rodiče i  zdravotníci vystrašeni nevysvětli-
telnými úrazy a závažností krvácení. Po potvrzení přítomnosti hemofilie cítí rodiče 
částečnou úlevu, že se obtíže vysvětlili a že jde o léčitelné onemocnění, ale mají 
strach z dopadu onemocnění na život svého dítěte.

Role pečovatelů

Tíha léčby dopadá zejména na rodiče, kteří musejí podávat svým malým dětem 
infúze, což může být pro dítě i pro pečovatele velmi traumatizující záležitost. Když 
začne dítě chodit do školy a být aktivnější, rodiče se začnou bát úrazů a obávají 
se o kvalitu života dítěte. Omezení aktivit by mohlo vést k pocitu vyřazení. Pokud 
dítě stále nosí ochranné pomůcky, může to činit obtíže, protože se cítí „jiné“ než 
jeho vrstevníci.

Děti mají někdy implantovaný port pro žilní přístup, který usnadňuje podávání léčby.

Iniciální léčba

Zahájení léčby v raném věku, kdy dítě začíná lézt, je velmi obtížné (funkčně i emoč-
ně). Pro rodinu s malým dítětem je to těžké období: časté návštěvy nemocnice, 
trauma z invazivní léčby u malého dítěte. Rodiče často vymýšlejí způsoby, jak dítě 
chránit před úrazy, např. mu dávají helmu nebo chrániče na kolena atd.

Způsob a čas zahájení léčby vychází ze zkušenosti lékaře a preferencí rodiny, která 
má s hemofilií zkušenosti.
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