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Úvod
V druhé polovině minulého století došlo k dramatickým 

změnám v  péči o dětské hemofiliky. Od takřka naprosté te-
rapeutické bezmocnosti vedoucí u postižených dětí k podstat-
nému zkrácení života a rozvoji hendikepujícího těžkého po-
stižení pohybového aparátu, přes terapii mraženou plazmou 
a kryoprecipitátem, která vedla k výraznému zlepšení prognó-
zy onemocnění, až po současnou dobu, kdy jsou k dispozici 
moderní koncentráty koagulačních faktorů, pre i postnatál-
ní diagnostika onemocnění molekulárně genetickými meto-
dami, vypracované rehabilitační postupy, dostupné i složité 
ortopedicko-chirurgické výkony a další vymoženosti moderní 
medicíny. Tyto nové diagnostické a terapeutické možnosti na-
tolik zlepšily prognózu onemocnění, že dnes můžeme poklá-
dat hemofilii v naší zemi za plně kurabilní onemocnění. Ne-
mocné děti mají šanci dožít se stejného věku jako jejich zdra-
ví vrstevníci a k hendikepujícímu postižení pohybového apa-
rátu dochází v dětském věku již zcela vzácně.

Hemofilie je nejčastěji se vyskytující vrozenou koagulo-
patií, postihuje všechny etnické skupiny a setkáme se s ní 
i u řady živočišných druhů. V Evropě a USA je incidence 
hemofilie A 1:5 000 narozených chlapců. Hemofilie A se 
v populaci vyskytuje mnohem častěji než hemofilie B a tvo-
ří 80 až 90 % všech případů. Zhruba ve 40 % případů he-
mofilii v rodině nezjistíme. Tíže klinického průběhu záleží 
na zachovaném procentu VIII. nebo IX. koagulačního fak-
toru a můžeme ji rozlišit do třech stupňů – na lehkou (hla-
dina FVIII/IX nad 5 %), středně těžkou (hladina FVIII/IX 
1–5 %) a těžkou formu (hladina FVIII/IX pod 1 %). Incidence 
hemofilie v České republice se výrazněji neliší od ostatních 
evropských zemí. V současné době žije v ČR necelých tisíc he-

mofiliků, z toho 215 dětí do 18 let. Tabulka 1 ukazuje početní 
stav populace dětských hemofiliků v ČR. 

Geny zodpovědné za syntézu FVIII (koagulační faktor 
VIII) a FIX (koagulační faktor IX) jsou lokalizovány na X 
chromozomu. U hemofilie tyto geny chybí nebo jsou defektní. 
Dědičnost je gonozomálně recesivní. Asi ve 40 % případů hovo-
říme o tzv. sporadických případech, kdy chybí „rodinná histo-
rie“ hemofilie. Ve většině těchto případů hovoříme o tzv. „de 
novo“ mutaci, postihující oocyt (4). Klasická hemofilie A i he-
mofilie B se projevují excesivním krvácením a nelze je od se-
be podle klinických projevů odlišit. Symptomy se liší podle tí-
že postižení. U těžkých hemofiliků s hladinou FVIII/IX pod 
1 % se setkáváme se spontánními a opakovanými projevy kr-
vácení a většinou již v útlém věku krvácí do kloubů a svalů. 
Středně těžcí hemofilici s hladinou FVIII/IX 1 % až 5 % ne-
mají obvykle spontánní projevy krvácení, krvácí však i při 
drobných traumatech plynoucích z běžné pohybové aktivity. 
Lehcí hemofilici s hladinou FVIII/IX nad 5 % mají při běž-
ném životním režimu minimum krvácení, vzácně krvácí do 
kloubů a s většími projevy krvácení se u nich setkáváme pou-
ze při těžších úrazech nebo operačních výkonech.

Hlavní a nejdůležitější příčinou morbidity je u hemofiliků 
postižení kloubů a ještě v nedávné době bylo i hlavní příčinou 
invalidity. Nejčastěji se s ním setkáváme u těžkých forem one-
mocnění s hladinou FVIII/IX pod 1 %. Vyvolávajícím faktorem 
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Tabulka 1. Počet dětských hemofiliků (0–18 let) v České republice (stav 
k 31. 8. 2000)
CELKEM 215
hemofilie A 190
hemofilie B 25
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krvácení je trauma nebo mikrotrauma u tzv. spontánních vý-
ronů. Krvácení do kloubů je častější v dětském věku díky vyš-
ší mobilitě a neochotě dětí dodržovat režimová omezení. Frek-
vence krvácení do kloubů se snižuje po pubertě a v dospělosti 
je relativně řídké. Nejčastěji postiženými klou-
by jsou kolena, lokty a kotníky (obrázek 1). Jak-
mile je kloub jedenkrát postižen krevním vý-
ronem, hrozí vznik bludného kruhu, vedoucí 
k recidivujícímu krvácení. Příčinou je hyper-
emie a později hypertrofie synovie v postiže-
ném kloubu, která je náchylnější ke krvácení. 
Kloub, ve kterém dochází k opakovanému kr-
vácení, se nazývá „cílový kloub“, v anglosaské li-
teratuře „target joint“ (3). Mnozí pacienti poci-
ťují na začátku nitrokloubního krvácení „pro-
dromální“ příznaky, jako jsou pocity tepla, na-
pětí, mravenčení apod. V této době lze podá-
ním substituční terapie zabránit rozvoji krvá-
cení, a proto je nejúčinnější její včasná aplika-
ce. Dominantními příznaky rozvinutého krvá-
cení jsou bolest, otok, omezení pohybu a zvýše-
ná teplota kloubu. Postižený kloub drží nemoc-
ní v  semiflexi a aktivní i pasivní hybnost bývají 
výrazně omezené. Obraz akutního krvácení do 
kloubu je tak specifický, že klinická diagnóza 
obvykle nečiní obtíže (obrázek 2). Přítomnost 
krve v kloubu vyvolává reaktivní změny synovi-
ální výstelky a vzniká začarovaný kruh – krvá-
cení – synovitis – opětovné krvácení. 

Kosterní svalovina je druhým nejčastějším 
místem, kam hemofilici krvácejí a postihuje 
cca 75 % pacientů s těžkou formou nemoci. 
Opět záleží na tíži hemofilie, ojak těžká a čas-
tá krvácení se bude jednat. Příznaky krvácení 
záleží na jeho lokalizaci, na velikosti a funk-
ci postiženého svalu a na jeho ohraničení fas-
ciemi. Hlavními příznaky jsou bolest, omeze-
ní pohybu a zduření v postižené oblasti. Krvá-
cení způsobuje ve svalu bolestivý otok, na kte-
rý sval reaguje reflexním spazmem doprováze-

ným flexí v přilehlém kloubu, omezením hybnosti a silnou bo-
lestí. Velké výrony do svalů uzavřených fasciemi mohou způ-
sobit tzv. „compartment syndrom“, při kterém dochází ke kom-
presi velkých cév a nervových svazků a hrozí rozsáhlá ische-

Obrázek 1. Hemofilie – akutní krvácení do loketního kloubu Obrázek 2. Hemofilie – krvácení do loketního kloubu ve stadiu resorpce 
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mická nekróza svalové tkáně. Svalové hematomy obvykle rov-
něž nepůsobí diagnostické obtíže, protože bývají dobře pří-
stupné aspekci a palpaci. 

Ne vždy zcela koresponduje laboratorní tíže nemoci s kli-
nickou. Existují těžcí hemofilici s minimem krvácení a naopak 
středně těžcí se závažnými projevy krvácení. Pro toto klinické 
pozorování chybí jednoduché vysvětlení. Dobře známá a pro-
kázaná je určitá sezónnost krvácení – postižení chlapci nejvíce 
krvácí na jaře a na podzim. Nepochybné je také negativní pů-
sobení stresu, které se projevuje zvýšenou frekvencí krvácení 
v období školních zkoušek apod. 

Do doby, než se stane klinicky použitelnou genová tera-
pie, zůstanou hlavním léčebným prostředkem při léčení he-
mofilie substituční preparáty, ať již vyrobené z krevní plazmy, 
nebo rekombinantní technologií. Koncentráty koagulačních 
faktorů VIII a IX znamenaly v léčbě hemofilie doslova revo-
luci a dramaticky změnily životy pacientů. Ti přestali být zá-
vislí na zdravotnických zařízeních a díky domácí a preventiv-
ní léčbě mohou vést prakticky normální život. Zvláště u dět-
ských pacientů znamená široká dostupnost substitučních kon-
centrátů obrovský pokrok. Léčba hemofilie se přesunula tak-
řka úplně do ambulance a hospitalizace pacienta je dnes nut-
ná pouze výjimečně. 

V České republice vždy byla léčba hemofilie na dobré úrov-
ni. Před rokem 1989 sice nebyly všem hemofilikům běžně do-
stupné lyofilizované koncentráty, ale byl v dostatečné mí-
ře k dispozici kryoprotein a čerstvě zmražená plazma, které, 
při správném dávkování a včasném podání, splnily rovněž svo-
ji funkci. Po r. 1989 se na našem trhu objevily preparáty tak-
řka všech významných světových výrobců a s některými z těch-
to výrobců byly uzavřeny dohody o zpracování české plazmy 
a zpětných dodávkách substitučních preparátů. V současné do-
bě je naprostá většina českých hemofiliků léčena vysoce čiště-
nými koncentráty. Preparátů je dostatek, jsou hrazeny ze zdra-
votního pojištění a naše legislativní podmínky umožňují jejich 
použití jak k domácí, tak i preventivní léčbě.

U nekomplikovaných případů hemofilie A a B může být 
hemostáza zajištěna podáním adekvátního množství FVIII 
nebo FIX obsaženého v substitučním přípravku. Při výpočtu 
dávky se vychází ze známého poznatku, že 1 IU (internatio-
nal unit – mezinárodní jednotka) FVIII, podaná na 1 kg těles-
né hmotnosti, zvýší hladinu FVIII v pacientově plazmě o 1,5 
až 2 %. Jedna IU FIX, podaná na 1 kg tělesné hmotnosti, pak 
zvýší hladinu FIX v plazmě pacienta o 0,8 % až 1 %. K dosaže-
ní účinné hemostázy je třeba, aby hladina FVIII dosáhla mi-
nimálně 30 %, v případě FIX minimálně 20 %. 

K výpočtu přibližného množství substitučního přípravku 
potřebného k dosažení určité hladiny FVIII nebo FIX je mož-
no užít známého vzorce:

potřebný počet IU FVIII = (žádané zvýšení hladiny v % × hmotnost v kg) : 2

potřebný počet IU FIX = (žádané zvýšení hladiny v % × hmotnost v kg) : 1

Výše uvedené hodnoty jsou pouze orientační a k správné-
mu dávkování substituční léčby je třeba určité klinické zkuše-
nosti a zvážení všech okolností případu. Jednorázové podání 
substitučního přípravku obvykle stačí pro navození hemostá-
zy u lehkých a středně těžkých krvácení, zejména je-li podán 

včas a v dostatečné dávce. U těžkých krvácení je třeba zajis-
tit účinnou hemostázu po celou dobu hojení rány, tj. v přípa-
dě operačních zákroků až 10–14 dní po výkonu. FVIII má bi-
ologický poločas 8 až 12 hodin, FIX má biologický poločas 18 
až 24 hodin a od toho se odvíjí častost podání substituce. Je-li 
tedy nutno podávat substituci delší dobu, dodržujeme u FVIII 
interval 8 až 12 hodin, v případě FIX 12–24 hodin, dle závaž-
nosti krvácení. 

Domácí a preventivní léčba hemofilie
Moderní substituční preparáty, které jsou stabilní, se dají 

skladovat při pokojové teplotě a snadno se připravují k použi-
tí i aplikaci. Tyto přípravky umožnily přesunout částečně te-
rapii hemofilie do pacientova domova. Tím, že má terapii oka-
mžitě dostupnou, neztrácí zbytečně čas přesunem do zdravot-
nického zařízení, může si aplikovat substituční preparát hned 
při prvních prodromech a zabránit tak rozvoji profuzního kr-
vácení. Přiblížení terapie pacientům rovněž snížilo počet je-
jich absencí ve škole nebo v zaměstnání a poskytlo jim znač-
nou nezávislost na zdravotnických zařízeních.

První zemí, kde se stala domácí terapie běžnou součástí 
léčby, bylo Švédsko (5), postupně se však rozšířila do dalších 
zemí a dnes je běžná ve všech vyspělých státech. V naší repub-
lice je domácí léčba legislativně upravena Věstníkem MZ ČR 
č. 3/1992, ve kterém je přímo uvedeno: „…domácí léčba je ta-
kový způsob léčby, kdy si nemocný aplikuje léčivý přípravek 
doma sám (nebo mu jej aplikují proškolení příbuzní) ihned 
po prvních příznacích krvácení“. Indikuje ji hemofilické cent-
rum, ve kterém je nemocný dispenzarizován. Zde také dostá-
vají pacienti většinou substituční preparáty (někdy i na přísluš-
ných dětských odd. či u PLDD) a v případě potřeby si je apli-
kují sami, s pomocí rodiny nebo jim je aplikuje praktický lé-
kař. V ojedinělých případech se, bohužel, stále ještě setkáváme 
s neochotou některých PLDD substituci aplikovat. Tito kole-
gové většinou argumentují tím, že se obávají podání biologické-
ho preparátu z důvodu možné anafylaktické reakce, že nema-
jí k zvládnutí anafylaktického šoku dostatečně vybavenou or-
dinaci, že nejsou zvyklí na intravenózní aplikaci apod. Žádný 
z těchto argumentů však neobstojí, protože svěřilo-li MZ ČR 
aplikaci substitučních preparátů příslušnou vyhláškou do ru-
kou laiků, není možné, aby ji odmítl kterýkoli lékař. Z vlast-
ní pětadvacetileté zkušenosti pak mohu říci, že jsem se nikdy 
nesetkal s těžší alergickou reakcí a i lehké jsou krajně vzácné. 
Rovněž v literatuře nejsou závažnější reakce po aplikaci substi-
tučních preparátů popisovány. S domácí léčbou podepisují pa-
cienti nebo jejich zákonní zástupci informovaný souhlas. Před-
tím, než je substituční léčba svěřena do rukou pacientům nebo 
jejich rodičům, musí předcházet kvalitní edukace a praktický 
nácvik v hemofilickém centru, případně v jiném zdravotnic-
kém zařízení, kam na aplikaci substituce dochází. S výjimkou 
rodičů kojenců a předškolních dětí mají tito obvykle velký zá-
jem naučit se substituční preparát aplikovat sami. Samozřejmě 
je vždy nutné předem posoudit jejich celkovou úroveň a zjis-
tit, zda mají dostatečné předpoklady, aby tuto problematiku 
zvládli. Vzhledem ke vzdálenosti jejich bydliště od hemofilic-
kého centra však často není možné, aby dostatečnou praxi zís-
kali zde. V těchto případech je nutná dobrá spolupráce s výše 
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uvedenými „jinými“ zdravotnickými zařízeními. Edukace ro-
dičů představuje samozřejmě pro zdravotnický personál urči-
tou zátěž a ne vždy se setkáváme s jeho ochotou. Je však třeba 
mít stále na mysli, že se nejedná o žádný experiment, ale dnes 
již o zcela standardní metodu, která přináší pacientům znač-
ný prospěch. U starších pacientů využíváme k edukaci s výho-
dou letní tábory hemofiliků, kde mají chlapci dobrou příleži-
tost naučit se pod vedením zkušených zdravotníků substituč-
ní preparáty ředit i aplikovat (obrázek 3). Je překvapivé, jak 
mladí chlapci dokáží preparát bezchybně naředit a samostat-
ně si podat. Výjimkou nejsou sedmi až osmiletí pacienti (ob-
rázek 4). Zhruba do čtrnácti let však vyžadujeme, aby přípra-
va a aplikace preparátu probíhala vždy pod dozorem poučené 
dospělé osoby. O aplikované substituci vedou nemocní přes-
né záznamy, do kterých zapisují datum a čas, typ krvácení, 
druh, množství, číslo šarže a efekt podané substituce. Pacienti 
jsou poučeni, že v případě těžších krvácení aplikují doma pou-
ze jednu dávku jako „první pomoc“ a k další léčbě se dostaví 
do hemofilického centra. Stejně se zachovají, pokud běžné kr-
vácení neustane po prvních dvou dávkách substituce. Všichni 
pacienti na domácí léčbě jsou pravidelně jedenkrát za tři mě-
síce kontrolováni v hemofilickém centru. Edukační rozhovory 
a materiály, které zde obdrží, učí pacienty jak správně sklado-
vat substituční preparáty, jak s nimi zacházet, aby nedošlo k je-
jich znehodnocení, jak zacházet s jehlami a použitým materi-
álem, aby nedošlo k event. poranění ostatních rodinných pří-
slušníků či spolubydlících apod. Současné substituční prepa-
ráty lze skladovat bez obav šest měsíců při pokojové teplotě, 
delší dobu pak v běžné chladničce. Z praktického hlediska je 
výhodné v chladničce skladovat pouze lahvičku s vlastním ly-
ofilizovaným preparátem, a zbytek balení (ředidlo a aplikační 
set), který není citlivý na teplo, lze ponechat při běžné teplo-
tě. Rodiče je třeba vždy upozornit, že např. při cestě na dovo-
lenou v letních měsících, kdy teplota výrazně překračuje běž-
nou pokojovou, je nutné převážet preparáty v izolačním boxu. 
Nezbytné je také upozornit rodiče na nutnost sledování exspi-
rační doby preparátu a event. včasnou výměnu za balení s ex-
spirací delší. Vyplatí se zdůraznit cenu jednoho balení, která 
se pohybuje mezi 5–6 tisíci Kč.

S možností domácí léčby úzce souvisí problematika pre-
ventivní (profylaktické) léčby hemofilie. S myšlenkou preventiv-
ní substituce zahajované již v raném dětství přišli rovněž ja-
ko první v r. 1958 švédští lékaři pod vedením Ahlberga a Nils-
sonové (5). Vyšli z předpokladu, že chronická hemofilická ar-
tropatie se rozvíjí pravidelně u těžkých hemofiliků s hladi-
nou FVIII nebo IX pod 1 %, zatímco u středně těžkých, s hla-
dinou FVIII nebo IX nad 1 %, zřídka. Podaří-li se tedy pre-
ventivně podávanou substitucí udržet hladinu FVIII nebo IX 
v každém časovém okamžiku nad 1 %, měl by být takto léčený 
pacient ochráněn před vznikem hemofilické artropatie. Zde 
je třeba si uvědomit, že preventivní substituce chrání pacien-
ta před tzv. spontánním krvácením do kloubů, nikoliv však 
před poúrazovým krvácením. V žádném případě to tedy ne-
znamená, že by se pacient na běžné preventivní substituci mo-
hl chovat jako zdravý a nedodržovat určitá režimová opatře-
ní. K udržení žádoucí hladiny je nutné podávat FVIII v dáv-
ce 25–40 IU/kg tělesné hmotnosti 2–3 × týdně a faktor IX ve 

stejné dávce 2 × týdně. Při podávání FVIII 2 × týdně je tře-
ba držet se při horní hranici doporučeného dávkování. Inter-
valy mezi podáním substituce by měly být pravidelné a vole-
né tak, aby pokryly především „pracovní“ část týdne. Aplika-
ce by měla být provedena ráno, dříve, než začne být dítě fy-
zicky aktivní. U školních dětí je tedy nejvýhodnější aplikovat 
preventivní substituci v  pondělí, středu a pátek (event. v pon-
dělí a čtvrtek) před odchodem do školy. Často se také chybu-
je v tom, že dojde-li v průběhu preventivní substituce (a zvláš-
tě v den její aplikace) k akutnímu krvácení, snižuje se různou 
měrou dávka substituce podaná na toto krvácení. Správný po-
stup je však takový, že při akutních krváceních se na preven-
tivní substituci nebere zřetel a postupujeme stejně, jako by ji 
pacient neměl. Dlouhodobá preventivní terapie („long-term pro-
phylaxis“) se zahajuje u těžkých hemofiliků dříve, než může 
dojít k vážnějšímu poškození kloubu, tj. ve věku do dvou let, 
a pokračuje se v ní minimálně do 20 let věku, někdy i déle. 
Takový způsob preventivní léčby nazýváme primární profyla-
xe (2). Především z ekonomických důvodů není možné v na-
šich podmínkách poskytnout primární profylaxi automatic-
ky všem těžkým hemofilikům. Sledujeme proto pečlivě jejich 
klinický stav a teprve v případě opakovaného krvácení do ně-
kterého z  kloubů (většinou u starších dětí) zahajujeme tzv. 
sekundární profylaxi (2), která bývá časově omezená. Přitom 
však dlouho neváháme, protože již řádově pět za sebou opako-
vaných krvácení do jednoho kloubu ho může nenapravitelně 
poškodit. Zvláště u malých dětí se v průběhu dlouhodobé pre-
ventivní léčby setkáváme s problémem žilního přístupu, který 
je často nutno řešit dlouhodobým centrálním žilním katétrem. 
Kromě výše zmíněných způsobů preventivní substituce po-
užíváme ještě tzv. jednorázovou („single dose“) profylaxi v  si-
tuaci, kdy předpokládáme vznik ojedinělého krvácení (např. 
před sportovním výkonem) nebo časově omezenou („limited pe-
riod“) profylaxi s cílem redukovat počet krvácení v určitém ča-
sovém úseku (např. v období školních zkoušek) (1) .

V České republice byla v srpnu 2000 aplikována domácí 
léčba celkem 48 % dětí trpícím hemofilií A a 20 % dětí trpí-
cím hemofilií B. S tíží onemocnění stoupá procento takto lé-
čených dětí, takže ve skupině hemofiliků A s hladinou FVIII 
pod 1 % činí již 79 % a ve stejné kategorii hemofiliků B 38 %. 

V hemofilickém centru naší kliniky dispenzarizujeme 
v současné době celkem 74 hemofiliků, z toho 63 hemofili-
ků A a 11 hemofiliků B. Domácí léčbu praktikujeme u 80 % 
těžkých hemofiliků A a 50 % těžkých hemofiliků B. Celkem 
se jedná o 42 dětí v průměrném věku 10,5 roku (1,5 až 18 let); 
18 z těchto dětí je současně na preventivní substituční terapii. 
V 35 případech si substituci aplikuje pacient sám nebo mu ji 
aplikuje rodina, zbývajícím dětem aplikuje substituci PLDD. 
Jeden z těchto pacientů je HIV pozitivní. 

Preventivní substituční léčbu mělo v České republice 
v srpnu 2000 zavedenu celkem 15,5 % hemofiliků A a 20 % 
hemofiliků B. Podobně jako u domácí léčby procento tímto 
způsobem léčených dětí stoupalo s tíží nemoci. V kategorii 
hemofiliků A s hladinou FVIII pod 1 % činilo 40 %, u stejně 
těžce postižených hemofiliků B pak 63 %. 

V hemofilickém centru naší kliniky je v současné době 
preventivně léčeno 27 % všech hemofiliků A a 9 % všech he-
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mofiliků B, u dětí s těžkou formou nemoci je to 40 % hemofi-
liků A a 33 % hemofiliků B. 

Více než 40 let zkušeností s domácí a preventivní léčbou 
hemofiliků plně potvrdilo původní teoretické předpoklady 
Ahlberga a Nilssonové. Dnes již nikdo nepochybuje o efekti-
vitě a prospěšnosti těchto režimů, díky nimž došlo k drama-
tickému snížení počtu a závažnosti krvácivých epizod, zkrá-
cení období imobility a bolesti, snížení absencí ve škole a v za-
městnání, zvýšení šancí na dobré vzdělání i zaměstnání a vý-
raznému snížení závažnosti chronického kloubního postiže-
ní. Poslední skutečnost nejlépe dokumentuje graf 1 převzatý 
z práce Nillsonové a spol. hodnotící kloubní skóre (čím vyšší, 
tím horší stav kloubů) u čtyř skupin pacientů. Zřetelně je vi-
dět markantní rozdíl mezi současnými chlapci, kteří již od út-
lého věku dostávali preventivní substituci, a skupinou chlap-
ců narozených v letech 1944 až 1949, kteří preventivní substi-

tuci nikdy nepoznali. Tyto výsledky jistě dostatečně zdůvod-
ňují použití preventivní substituční léčby v indikovaných pří-
padech, a to i přesto, že je tento způsob 2–3 × nákladnější než 
tzv. léčba „on demand“, tedy pouze při akutním výronu.

Závěr
Věříme, že při racionálním užívání obou těchto moder-

ních způsobů léčby hemofilie v dětském věku se již nikdy ne-
setkáme s takovým klinickým obrazem hemofilie, jaký je za-
chycen na obrázku z archivu kliniky (obrázek 5) a kvalita ži-
vota našich pacientů se bude blížit normálu, tak jako je tomu 
například na letních táborech, které jsou pro tyto děti každo-
ročně pořádány.

Literatura
1. Aledort LM. Introduction and overview of treatment. In: Miescher PA, Jaffe 
ER, Saunders WB (eds). Prophylaxis: A future therapy for hemophilia. Semin 
Hematol 1993; 30 (suppl 2): 1–2.
2. Berntorp E. The treatment of haemophilia, including prophylaxis, constant 
infusion and DDAVP. In: Baillieres Clinical Haematology. Bailliere Tindall, Lon-
don 1996: 2, Haemophilia, 259–273.

3. Celiker R, Olcay L, Kara A, Gurgey A. Clinical and radiological assessment of 
haemophiliac arthropathy in children. Clin Rheumatol 1997; 16 (1): 109–110.
4. Ljung RC, Sjorin E. Origin of mutation in sporadic cases of haemophilia A. Br 
J Haematol 1999; 106 (4): 870–874.
5. Nilsson IM. Experience with prophylaxis in Sweden. Semin Hematol 1993; 30 
(suppl 2): 16–19.

PŘEHLEDNÉ ČLÁNKY

Obrázek 5. Hemofilie – pacient s těžkou hemofilickou artropatií v loketních a 
kolenních kloubech (historický archiv II. dětské kliniky)

Obrázek 3. Nácvik aplikace substitučního preparátu na táboře pro děti 
s hemofilií

Graf 1. Kloubní skóre u pacientů s hemofilií bez preventivní substituce 
(sloupec IV) a s preventivní substitucí (sloupce I, II, III)
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 I. současní chlapci ve věku 15 let (n = 20)
 II. chlapci nar. 1958–1966 ve věku 15 let (n = 15)
 III. chlapci nar. 1958–1966 ve věku 25–32 letech (n = 15)
 IV. chlapci nar. 1944–1949 ve věku 16–21 let (n = 15)

Obrázek 4. Samostatná aplikace substitučního preparátu šestiletým 
chlapcem na táboře pro děti s hemofilií


