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ROLE DOMACI A PREVENTIVNI LECBY V SOUCASNE PECI O DETSKE
HEMOFILIKY
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Po obecném uvodu, ktery podava zakladni informace o hemofilii, rozebira prace principy a metodiku domaci lécby, nutné podminky
pro ni a jeji praktickou realizaci. V CR je v sou¢asnosti formou domaci lécby lé¢eno 48 % viech détskych hemofiliki typu A a 20 % vsech
détskych hemofiliku typu B. Procento takto lé¢enych déti stoupa s tizi hemofilie. Diky preventivni terapii je dnes mozno i u tézkych
hemofiliku zabranit vzniku invalidizujici hemofilické artropatie. Smysl preventivni substitucni terapie, jeji druhy, indikace a praktic-
ké provedeni jsou uvedeny v druhé éasti prace. V CR je v soucasnosti preventivnim zpiisobem léceno celkem 15,5% vsech hemofilikii
A a 20% vsech hemofilikii B. Podobné jako u domaci lécby, i zde stoupa procento takto lé¢enych pacientu s tizi hemofilie.
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ROLE OF HOME AND PROPHYLACTIC TREATMENT IN CURRENT CARE OF CHILDREN SUFFERING FROM
HAEMOPHILIA

After a general introduction providing basic information about haemophilia, this article analyses principles and procedures of
home treatment and necessary conditions for its practical realization. About 48 % of paediatric haemophiliacs type A and 20 % of
paediatric haemophiliacs type B are treated with home treatment in the Czech Republic nowadays. The percentage of children on
home treatment increases with severity of haemophilia. At present due to preventive treatment, even in severe haemophiliacs it is
possible to avoid development of disabling haemophiliac arthropathy. The purpose of preventive substitution therapy, its different
forms, indication and practical application are mentioned in the second part of the article. In the Czech Republic at present, 15,5%
of haemophiliacs A and 20% of haemophiliacs B are treated in the preventive way. Similar to home treatment, the percentage of

patients treated with preventive treatment also rises with the severity of haemophilia.
Key words: haemophilia A/B, home treatment, substitution therapy, haemophiliac arthropathy, preventive treatment.

Uvod

V druhé poloviné minulého stoleti doSlo k dramatickym
zménam v péci o détské hemofiliky. Od takika naprosté te-
rapeutické bezmocnosti vedouci u postizenych déti k podstat-
nému zkraceni Zivota a rozvoji hendikepujiciho téZkého po-
stizeni pohybového aparatu, pres terapii mraZzenou plazmou
a kryoprecipitatem, ktera vedla k vyraznému zlepSeni progno-
zy onemocnéni, aZ po soucasnou dobu, kdy jsou k dispozici
moderni koncentraty koagulacnich faktorl, pre i postnatal-
ni diagnostika onemocnéni molekularné genetickymi meto-
dami, vypracované rehabilitacni postupy, dostupné i slozité
ortopedicko-chirurgické vykony a dalSi vymozZenosti moderni
mediciny. Tyto nové diagnostické a terapeutické mozZnosti na-
tolik zlepSily prognézu onemocnéni, Ze dnes mizZeme pokla-
dat hemofilii v nasi zemi za pIlné kurabilni onemocnéni. Ne-
mocné déti maji Sanci doZit se stejného véku jako jejich zdra-
vi vrstevnici a k hendikepujicimu postiZeni pohybového apa-
ratu dochazi v détském véku jiZ zcela vzacné.

Hemofilie je nejcastéji se vyskytujici vrozenou koagulo-
patii, postihuje vSechny etnické skupiny a setkame se s ni
i u fady Zzivo€isSnych druhii. V Evropé a USA je incidence
hemofilie A 1:5000 narozenych chlapct. Hemofilie A se
v populaci vyskytuje mnohem castéji neZ hemofilie B a tvo-
ii 80 az 90% vSech pfipadli. Zhruba ve 40% pripad he-
mofilii v rodin€ nezjistime. Tize klinického prib&éhu zalezi
na zachovaném procentu VIII. nebo IX. koagulacniho fak-
toru a mizeme ji rozlisit do tfech stupili - na lehkou (hla-
dina FVIII/IX nad 5%), stiedné tézkou (hladina FVIII/IX
1-5%) a téZkou formu (hladina FVIII/IX pod 1%). Incidence
hemofilie v Ceské republice se vyraznéji nelisi od ostatnich
evropskych zemi. V sou¢asné dobé Zije v CR necelych tisic he-

mofilikt, z toho 215 déti do 18 let. Tabulka 1 ukazuje pocetni
stav populace détskych hemofilikt v CR.

Geny zodpovédné za syntézu FVIII (koagulaéni faktor
VIII) a FIX (koagulaéni faktor I1X) jsou lokalizovany na X
chromozomu. U hemofilie tyto geny chybi nebo jsou defektni.
Dédicnost je gonozomdiné recesivni. Asive 40 % pfipadti hovo-
fime o tzv. sporadickych pfipadech, kdy chybi ,rodinna histo-
rie” hemofilie. Ve véts§in€ téchto pfipadi hovofime o tzv. ,de
novo* mutaci, postihujici oocyt (4). Klasicka hemofilie A i he-
mofilie B se projevuji excesivnim krvacenim a nelze je od se-
be podle klinickych projevi odlisit. Symptomy se 1isi podle ti-
Ze postizeni. U t€Zkych hemofilikl s hladinou FVIII/IX pod
1% se setkavame se spontannimi a opakovanymi projevy kr-
vaceni a vétSinou jiz v utlém véku krvaci do kloubt a svali.
Stredné téZci hemofilici s hladinou FVIII/IX 1% az 5% ne-
maji obvykle spontanni projevy krvaceni, krvaci vSak i pri
drobnych traumatech plynoucich z bézné pohybové aktivity.
Lehci hemofilici s hladinou FVIII/IX nad 5% maji pfi béz-
ném Zivotnim reZimu minimum krvaceni, vzacné krvaci do
kloubii a s vétSimi projevy krvaceni se u nich setkavame pou-

postiZeni kloubil a jesté v neddvné dobé bylo i hlavni pfiinou
invalidity. Nejcastéji se s nim setkavame u t€Zkych forem one-
mocnéni s hladinou FVIII/IX pod 1 %. Vyvolavajicim faktorem

Tabulka 1. Pocet détskych hemofilikii (0-18 let) v Ceské republice (stav
k 31. 8. 2000)

CELKEM 215
hemofilie A 190
hemofilie B 25
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Obrazek 1. Hemofilie — akutni krvaceni do loketniho kloubu Obrazek 2. Hemofilie — krvaceni do loketniho kloubu ve stadiu resorpce

krvaceni je trauma nebo mikrotrauma u tzv. spontannich vy- nym flexi v pfilehlém kloubu, omezenim hybnosti a silnou bo-
rond. Krvaceni do kloubti je ¢ast&jsi v détském véku diky vys- lesti. Velké vyrony do svalll uzavienych fasciemi mohou zpu-
§i mobilit€ a neochoté déti dodrzovat rezimova omezeni. Frek- sobit tzv. ,compartment syndrom; pii kterém dochazi ke kom-
vence krvaceni do kloubt se sniZuje po puberté a v dospélosti presi velkych cév a nervovych svazki a hrozi rozsahla ische-
je relativné fidké. Nejcastéji postizenymi klou-
by jsou kolena, lokty a kotniky (obrazek 1). Jak-
mile je kloub jedenkrat postizen krevnim vy-
ronem, hrozi vznik bludného kruhu, vedouci
k recidivujicimu krvaceni. Pfi¢inou je hyper-
emie a pozdé&ji hypertrofie synovie v postize-
ném kloubu, ktera je nachylnéjsi ke krvaceni.
Kloub, ve kterém dochazi k opakovanému kr-
vaceni, se nazyva ,.cilovy kloub“, v anglosaské li-
terature ,zarget joint“ (3). Mnozi pacienti poci-
tuji na zacatku nitrokloubniho krvaceni ,,pro-
dromalni® pfiznaky, jako jsou pocity tepla, na-
péti, mravenceni apod. V této dobé lze poda-
nim substituéni terapie zabranit rozvoji krva-
ceni, a proto je nejucinnéjsi jeji véasna aplika-
ce. Dominantnimi pfiznaky rozvinutého krva-
ceni jsou bolest, otok, omezeni pohybu a zvyse-
né teplota kloubu. PostiZeny kloub drZi nemoc-
niv semiflexi a aktivni i pasivni hybnost byvaji
vyrazn€ omezené. Obraz akutniho krvaceni do
kloubu je tak specificky, Ze klinicka diagnoza
obvykle ne€ini obtiZe (obrazek 2). Pfitomnost
krve v kloubu vyvolava reaktivni zmény synovi-
alni vystelky a vznika zaCarovany kruh - krvd-
ceni - synovitis - opétovné krvdceni.

Kosterni svalovina je druhym nejcastéj§im
mistem, kam hemofilici krvaceji a postihuje
cca 75% pacientti s tézkou formou nemoci.
Opét zalezZi na tizi hemofilie, ojak tézka a Cas-
ta krvaceni se bude jednat. Pfiznaky krvaceni
zalezi na jeho lokalizaci, na velikosti a funk-
ci postizeného svalu a na jeho ohraniceni fas-
ciemi. Hlavnimi pfiznaky jsou bolest, omeze-
ni pohybu a zdufeni v postiZzené oblasti. Krva-
ceni zpUisobuje ve svalu bolestivy otok, na kte-
ry sval reaguje reflexnim spazmem doprovaze-
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micka nekréza svalové tkan€. Svalové hematomy obvykle rov-
néZ nepusobi diagnostické obtiZe, protoze byvaji dobfe pfi-
stupné aspekci a palpaci.

Ne vzdy zcela koresponduje laboratorni tiZze nemoci s kli-
nickou. Existuji téZci hemofilici s minimem krvaceni a naopak
stifedn€ téZci se zavaznymi projevy krvaceni. Pro toto klinické
pozorovani chybi jednoduché vysvétleni. Dobfe znama a pro-
kazana je urcita sezonnost krvaceni - postiZeni chlapci nejvice
krvaci na jafe a na podzim. Nepochybné je také negativni pl-
sobeni stresu, které se projevuje zvySenou frekvenci krvaceni
v obdobi §kolnich zkousSek apod.

Do doby, nez se stane klinicky pouzitelnou genova tera-
pie, zGstanou hlavnim lé¢ebnym prostiedkem pfi 1éCeni he-
mofilie substitu¢ni preparaty, at jiz vyrobené z krevni plazmy,
nebo rekombinantni technologii. Koncentraty koagula¢nich
faktorti VIII a IX znamenaly v 16¢b€ hemofilie doslova revo-
Iuci a dramaticky zménily Zivoty pacientd. Ti pfestali byt za-
visli na zdravotnickych zafizenich a diky domaci a preventiv-
ni 1é¢bé mohou vést prakticky normalni Zivot. Zvlasté u dét-
skych pacientil znamen4 Siroka dostupnost substituénich kon-
centratli obrovsky pokrok. Lécba hemofilie se pfesunula tak-
fka uplné do ambulance a hospitalizace pacienta je dnes nut-
na pouze vyjimecné.

V Ceské republice vzdy byla 1écba hemofilie na dobré tirov-
ni. Pfed rokem 1989 sice nebyly vSem hemofilikiim bézné do-
stupné lyofilizované koncentraty, ale byl v dostatecné mi-
fe k dispozici kryoprotein a Cerstvé zmrazena plazma, které,
pfi spravném davkovani a vcasném podani, splnily rovnéz svo-
ji funkci. Po r.1989 se na naSem trhu objevily preparaty tak-
fka vSech vyznamnych svétovych vyrobci a s nékterymi z téch-
to vyrobcud byly uzavieny dohody o zpracovani ¢eské plazmy
a zpétnych dodavkach substitucnich preparattl. V soucasné do-
bé je naprosta vétsina Ceskych hemofilika 1éCena vysoce Cisté-
nymi koncentraty. Preparat( je dostatek, jsou hrazeny ze zdra-
votniho pojiSténi a nase legislativni podminky umoznuji jejich
pouziti jak k domadci, tak i preventivni 1é¢bé.

U nekomplikovanych piipadi hemofilie A a B miiZe byt
hemostaza zajisténa podanim adekvatniho mnozstvi FVIII
nebo FIX obsaZeného v substitu¢nim pfipravku. Pfi vypoctu
davky se vychazi ze znamého poznatku, Ze 1 IU (internatio-
nal unit - mezinarodni jednotka) FVIII, podana na 1kg téles-
né hmotnosti, zvysi hladinu FVIII v pacientové plazmé o 1,5
az 2%. Jedna IU FIX, podana na 1kg télesné hmotnosti, pak
zvy$i hladinu FIX v plazmé pacienta 0 0,8 % aZ 1 %. K dosaze-
ni u€inné hemostazy je tfeba, aby hladina FVIII dosadhla mi-
nimaln€ 30 %, v ptipadé FIX minimalné 20 %.

K vypoctu priblizného mnoZstvi substitu¢niho pfipravku
potfebného k dosazeni urcité hladiny FVIII nebo FIX je moz-
no uzit znameého vzorce:

potfebny pocet IU FVIII = (z&ddané zvySeni hladiny v % x hmotnost v kg) : 2
potfebny pocet IU FIX = (zadané zvyseni hladiny v % x hmotnost v kg) : 1

Vyse uvedené hodnoty jsou pouze orientac¢ni a k spravné-
mu davkovani substitu¢ni Ié¢by je tfeba urcité klinické zkuse-
nosti a zvazeni vSech okolnosti pripadu. Jednorazové podani
substituéniho pfipravku obvykle sta¢i pro navozeni hemosta-
zy u lehkych a stfedné tézkych krvaceni, zejména je-li podan

v€as a v dostate¢né davce. U téZkych krvaceni je tfeba zajis-
tit u¢innou hemostazu po celou dobu hojeni rany, tj. v pfipa-
dé€ operacnich zakrokt az 10-14 dni po vykonu. FVIII ma bi-
ologicky poloc¢as 8 az 12 hodin, FIX ma biologicky poloc¢as 18
aZ 24 hodin a od toho se odviji Castost podani substituce. Je-li
tedy nutno podavat substituci del§i dobu, dodrzujeme u FVIII
interval 8 az 12 hodin, v pripadé FIX 12-24 hodin, dle zavaz-
nosti krvaceni.

Domaci a preventivni lécba hemofilie

Moderni substitu¢ni preparaty, které jsou stabilni, se daji
skladovat pfi pokojové teploté€ a snadno se pfipravuji k pouZzi-
ti i aplikaci. Tyto pfipravky umoZnily pfesunout ¢astecné te-
rapii hemofilie do pacientova domova. Tim, Ze ma terapii oka-
mzité dostupnou, neztraci zbyte¢né ¢as presunem do zdravot-
nického zafizeni, miiZe si aplikovat substitucni preparat hned
pfi prvnich prodromech a zabranit tak rozvoji profuzniho kr-
vaceni. PfibliZeni terapie pacientim rovnéz sniZilo pocet je-
jich absenci ve §kole nebo v zaméstnani a poskytlo jim znac-
nou nezavislost na zdravotnickych zafizenich.

Prvni zemi, kde se stala domadci terapie béZnou soucasti
1é¢by, bylo Svédsko (5), postupné se viak rozsifila do dalsich
zemi a dnes je béZna ve vSech vyspélych statech. V nasi repub-
lice je domaci 1é&ba legislativné upravena Véstnikem MZ CR
¢. 3/1992, ve kterém je pfimo uvedeno: ,,...domaci 1é¢ba je ta-
kovy zpusob 1écby, kdy si nemocny aplikuje 1€¢ivy pfipravek
doma sam (nebo mu jej aplikuji proSkoleni pfibuzni) ihned
po prvnich priznacich krvaceni“. Indikuje ji hemofilické cent-
rum, ve kterém je nemocny dispenzarizovan. Zde také dosta-
vaji pacienti vétSinou substitucni preparaty (nékdy i na pfislus-
nych détskych odd. ¢i u PLDD) a v pripadé potieby si je apli-
kuji sami, s pomoci rodiny nebo jim je aplikuje prakticky 1é-
kaf. V ojediné€lych ptipadech se, bohuzel, stale jesté setkavame
s neochotou nékterych PLDD substituci aplikovat. Tito kole-
gové vétSinou argumentuji tim, Ze se obavaji podani biologické-
ho preparatu z divodu mozné anafylaktické reakce, Ze nema-
ji k zvladnuti anafylaktického Soku dostate¢né vybavenou or-
dinaci, Ze nejsou zvykli na intravenozni aplikaci apod. Zadny
z téchto argumentt viak neobstoji, protoze svéfilo-li MZ CR
aplikaci substitu¢nich preparatti pfislusnou vyhlaskou do ru-
kou laikli, neni mozné, aby ji odmitl kterykoli 1ékaf. Z vlast-
ni pétadvacetileté zkuSenosti pak mohu fici, Ze jsem se nikdy

nesetkal s t€Z$i alergickou reakci a i lehké jsou krajné vzacné.
tucnich preparatti popisovany. S domaci 1écbou podepisuji pa-
cienti nebo jejich zakonni zastupci informovany souhlas. Pfed-
tim, neZ je substitucni lécba svéfena do rukou pacientim nebo
jejich rodi¢tim, musi predchazet kvalitni edukace a prakticky
nacvik v hemofilickém centru, pfipadné v jiném zdravotnic-
kém zafizeni, kam na aplikaci substituce dochazi. S vyjimkou
rodicu kojenci a predskolnich déti maji tito obvykle velky za-
jem naucit se substitucni preparat aplikovat sami. Samozrejmé
je vzdy nutné pfedem posoudit jejich celkovou troven a zjis-
tit, zda maji dostatecné predpoklady, aby tuto problematiku
zvladli. Vzhledem ke vzdalenosti jejich bydlisté od hemofilic-
kého centra vSak ¢asto neni mozZné, aby dostateénou praxi zis-
kali zde. V téchto pripadech je nutna dobra spoluprace s vyse
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uvedenymi ,,jinymi“ zdravotnickymi zafizenimi. Edukace ro-
dict predstavuje samoziejmé pro zdravotnicky personal urci-
tou zatéz a ne vZdy se setkavame s jeho ochotou. Je vsak tieba
mit stale na mysli, Ze se nejedna o Zadny experiment, ale dnes
jiZz o zcela standardni metodu, ktera pfinasi pacientim znac-
ny prospéch. U starSich pacientl vyuZivame k edukaci s vyho-
dou letni tabory hemofilikd, kde maji chlapci dobrou pfilezi-
tost naucit se pod vedenim zkuSenych zdravotniki substituc-
ni preparaty fedit i aplikovat (obrazek 3). Je prekvapivé, jak
mladi chlapci dokaZzi preparat bezchybné nafedit a samostat-
né si podat. Vyjimkou nejsou sedmi aZ osmileti pacienti (ob-
razek 4). Zhruba do ¢trnacti let vSak vyZadujeme, aby pfipra-
va a aplikace preparatu probihala vZdy pod dozorem poucené
dospélé osoby. O aplikované substituci vedou nemocni pres-
né zaznamy, do kterych zapisuji datum a Cas, typ krvaceni,
druh, mnozZstvi, ¢islo SarZe a efekt podané substituce. Pacienti
ze jednu davku jako ,,prvni pomoc® a k dalsi 1écbé se dostavi
do hemofilického centra. Stejné€ se zachovaji, pokud bézné kr-
vaceni neustane po prvnich dvou davkach substituce. V§ichni
pacienti na domaci 1é¢bé€ jsou pravidelné jedenkrat za tfi mé-
sice kontrolovani v hemofilickém centru. Edukacni rozhovory
a materialy, které zde obdrzi, uci pacienty jak spravné sklado-
vat substitu¢ni preparaty, jak s nimi zachazet, aby nedoslo k je-
jich znehodnoceni, jak zachazet s jehlami a pouzZitym materi-
alem, aby nedoslo k event. poranéni ostatnich rodinnych pfi-
slusnikt ¢i spolubydlicich apod. Soucasné substituc¢ni prepa-
raty 1ze skladovat bez obav Sest mésicti pfi pokojové teploté,
delsi dobu pak v bé€zné chladnicce. Z praktického hlediska je
vyhodné v chladni¢ce skladovat pouze lahvicku s vlastnim ly-
ofilizovanym preparatem, a zbytek baleni (fedidlo a aplika¢ni
set), ktery neni citlivy na teplo, 1ze ponechat pfi béZné teplo-
té. Rodice je tfeba vZdy upozornit, Ze napf. pfi cesté na dovo-
lenou v letnich mésicich, kdy teplota vyrazné€ prekracuje b&z-
nou pokojovou, je nutné prevazet preparaty v izolacnim boxu.
Nezbytné je také upozornit rodi¢e na nutnost sledovani exspi-
racni doby preparatu a event. véasnou vyménu za baleni s ex-
spiraci del$i. Vyplati se zdiraznit cenu jednoho baleni, ktera
se pohybuje mezi 5-6 tisici K¢.

S mozZnosti domaci 1écby uzce souvisi problematika pre-
ventivni (profylaktické) lécby hemofilie. S mySlenkou preventiv-
ni substituce zahajované jiz v raném détstvi pfisli rovnéz ja-
ko prvni vr. 1958 §védsti 1ékafi pod vedenim Ahlberga a Nils-
sonové (5). Vysli z pfedpokladu, Ze chronicka hemofilicka ar-
tropatie se rozviji pravidelné u tézkych hemofilik s hladi-
nou FVIII nebo IX pod 1%, zatimco u stfedné téZkych, s hla-
dinou FVIII nebo IX nad 1%, zfidka. Podafi-li se tedy pre-
ventivné podavanou substituci udrzet hladinu FVIII nebo IX
v kazdém Casovém okamziku nad 1 %, mél by byt takto 1é¢eny
pacient ochranén pred vznikem hemofilické artropatie. Zde
je treba si uvédomit, Ze preventivni substituce chrani pacien-
ta pred tzv. spontannim krvacenim do kloubi, nikoliv vSak
pred pourazovym krvacenim. V Zadném pfipadé to tedy ne-
znamena, Ze by se pacient na béZné preventivni substituci mo-
hl chovat jako zdravy a nedodrZovat urcita reZimova opatie-
ni. K udrzeni Zadouci hladiny je nutné podavat FVIII v dav-
ce 25-40 IU/kg télesné hmotnosti 2-3 x tydné a faktor IX ve

stejné davce 2 x tydné. Pri podavani FVIII 2 x tydné je tfe-
ba drZet se pfi horni hranici doporuc¢eného davkovani. Inter-
valy mezi podanim substituce by mély byt pravidelné a vole-
né tak, aby pokryly predev§im ,pracovni® ¢ast tydne. Aplika-
ce by méla byt provedena rano, dfive, nez zacne byt dité fy-
zicky aktivni. U Skolnich déti je tedy nejvyhodnéjsi aplikovat
preventivni substituci v pondéli, stfedu a patek (event. v pon-
déli a étvrtek) pied odchodem do §koly. Casto se také chybu-
je vtom, ze dojde-li v priibéhu preventivni substituce (a zvlas-
t€ v den jeji aplikace) k akutnimu krvaceni, sniZzuje se rtiznou
meérou davka substituce podana na toto krvaceni. Spravny po-
stup je vSak takovy, Ze pfi akutnich krvacenich se na preven-
tivni substituci nebere zfetel a postupujeme stejné, jako by ji
pacient nemél. Dlouhodobd preventivni terapie (,long-term pro-
phylaxis“) se zahajuje u tézkych hemofilikti dfive, nez mize
dojit k vaznéjSimu poskozeni kloubu, tj. ve véku do dvou let,
a pokracuje se v ni minimalné do 20 let véku, nékdy i déle.
Takovy zptlisob preventivni 1éCby nazyvame primdrni profyla-
xe (2). Predevsim z ekonomickych divodl neni mozné v na-
Sich podminkach poskytnout primarni profylaxi automatic-
ky vSem tézkym hemofilikiim. Sledujeme proto peclivé jejich
klinicky stav a teprve v pfipadé opakovaného krvaceni do né-
kterého z kloubu (vétSinou u starSich déti) zahajujeme tzv.
sekunddrni profylaxi (2), ktera byva ¢asové omezena. Pfitom
vSak dlouho nevahame, protozZe jiz fadové pét za sebou opako-
vanych krvaceni do jednoho kloubu ho miize nenapravitelné
poskodit. Zvlasté u malych déti se v pribéhu dlouhodobé pre-
ventivni 1é¢by setkavame s problémem Zilniho pristupu, ktery
je Casto nutno feSit dlouhodobym centrdlnim Zilnim katétrem.
Kromé vySe zminénych zplsobll preventivni substituce po-
uzivame jesté tzv. jednordzovou (,single dose”) profylaxi v si-
tuaci, kdy predpokladame vznik ojedin€lého krvaceni (napf.
pred sportovnim vykonem) nebo casove omezenou (,limited pe-
riod“) profylaxi s cilem redukovat pocet krvaceni v ur¢itém ca-
sovém useku (napf. v obdobi Skolnich zkousek) (1).

V Ceské republice byla v srpnu 2000 aplikovana domaci
lécba celkem 48 % déti trpicim hemofilii A a 20% déti trpi-
cim hemofilii B. S tiZzi onemocnéni stoupa procento takto 1¢-
¢enych déti, takZe ve skupin€ hemofilikd A s hladinou FVIII
pod 1% ¢ini jiz 79 % a ve stejné kategorii hemofiliki B 38 %.

V hemofilickém centru nas$i kliniky dispenzarizujeme
v soucasné dobé celkem 74 hemofilikd, z toho 63 hemofili-
ki A a 11 hemofiliki B. Domaci 1é¢bu praktikujeme u 80 %
tézkych hemofiliki A a 50 % tézkych hemofilikd B. Celkem
se jedna o 42 déti v primérném veéku 10,5 roku (1,5 az 18 let);
18 z téchto déti je soucasné na preventivni substitucni terapii.
V 35 pripadech si substituci aplikuje pacient sam nebo mu ji
aplikuje rodina, zbyvajicim détem aplikuje substituci PLDD.
Jeden z téchto pacientl je HIV pozitivni.

Preventivni substituéni 1é6ébu mélo v Ceské republice
v srpnu 2000 zavedenu celkem 15,5 % hemofilikd A a 20%
hemofiliki B. Podobné jako u domaci 1écby procento timto
zpusobem léCenych déti stoupalo s tizi nemoci. V kategorii
hemofilikd A s hladinou FVIII pod 1% ¢inilo 40 %, u stejné
téZce postizenych hemofilikti B pak 63 %.

V hemofilickém centru nasi kliniky je v soucasné dobé
preventivné 1é¢eno 27 % vSech hemofilikii A a 9% vSech he-
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Obrazek 3. Nacvik aplikace substituéniho preparatu na tabofe pro déti
s hemofili

Obrazek 5. Hemofilie — pacient s téZkou hemofilickou artropatii v loketnich a
kolennich kloubech (historicky archiv Il. détské kliniky)

mofilikt B, u déti s tézkou formou nemoci je to 40 % hemofi-
likt A a 33 % hemofilikt B.

Vice nez 40 let zkuSenosti s domaci a preventivni 1écbou
hemofilikii pln€ potvrdilo pivodni teoretické pfedpoklady
Ahlberga a Nilssonové. Dnes jiZ nikdo nepochybuje o efekti-
vité a prospésnosti t€chto rezimt, diky nimzZ doslo k drama-
tickému sniZeni poCtu a zavaznosti krvacivych epizod, zkra-
ceni obdobi imobility a bolesti, sniZeni absenci ve §kole a v za-
méstnani, zvysSeni Sanci na dobré vzdélani i zaméstnani a vy-
raznému sniZeni zavaznosti chronického kloubniho postize-
ni. Posledni skute¢nost nejlépe dokumentuje graf 1 pfevzaty
z prace Nillsonové a spol. hodnotici kloubni skére (¢im vyssi,
tim hors§i stav kloubtll) u ¢ty skupin pacientl. Zietelné je vi-
dét markantni rozdil mezi soucasnymi chlapci, ktefi jiz od ut-
1ého véku dostavali preventivni substituci, a skupinou chlap-
ct narozenych v letech 1944 az 1949, ktefi preventivni substi-
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Graf 1. Kloubni skére u pacient(i s hemofilii bez preventivni substituce
(sloupec 1V) a s preventivni substituci (sloupce |, Il, 1)
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tuci nikdy nepoznali. Tyto vysledky jisté dostatecné zdivod-
nuji pouZziti preventivni substitucni 1écby v indikovanych pfi-
padech, a to i pfesto, Ze je tento zplisob 2-3 x nakladné&jsi nez
tzv. 1é¢ba ,,on demand®, tedy pouze pfi akutnim vyronu.

Zavér

Vé&time, Ze pfi racionalnim uZivani obou téchto moder-
nich zptisobi 1€¢by hemofilie v détském véku se jiz nikdy ne-
setkame s takovym klinickym obrazem hemofilie, jaky je za-
chycen na obrazku z archivu kliniky (obrazek 5) a kvalita Zi-
vota naSich pacientli se bude bliZit normalu, tak jako je tomu
napfiklad na letnich taborech, které jsou pro tyto déti kazdo-
ro¢né poradany.
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