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Storung

Der normale Ablauf bei Hamophilie

1.Bldtling beginnt 1.BI g beginnt

2 .Blutgefaf zieht sich - 2.Blutdgefal zieht sich
zusammen zusammen

Primarni destickova zatka

3.Verschluss durch 3.Verschluss durch
Blutplattchen Blutplattchen

Fibrinova sit’

4 Fibrin-Gerinnsel



IX - hemofilie B

Xl - hemofilie C (velmi vzacna )



normal

Faktor VIll- oder Faktor I X-
Aktivitat 60-120 %

leicht mittelschwer schwer

0606

5-25% 1-5% < 1%




Nicht betroffene Familie

mﬁ.m pFenasecky

h.tmﬂln

Mutter - Ubertrigerin xy Vater hat Himophilie
(Konduktorin)
? 2} o o muzi s XH jsou hemofilici

und Vater hat Hamophilie
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Prenos hemofilie 'Wf V: i

Prenasecka a zdravy muz
f XHX + XY
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Hamophiler - hemOflllk (XHY)

i}.,hemofilik

— zdravy syn (XY)

Mutter ist (xx)

Konduktorin

Matka prenasecka



Oberarmriickseite
(Triceps)

Oberarmvorderse
e (Biceps)

situacich (urazy, operace,
mnohocetné extrakce zubu)

Vyznam screeningovych
koagulacnich vysetreni



. __—— Gelenke
Haufig: — Muskulatur

Selten: Mund
Rachen
Kopf (Gehirn)

— €
— Urogenitalni trakt
— CNS






norma 0,80 — 1,20

U hemofiliki je APTT- R vzdy prodlouzeno (napr.APTT-R = 2,75),
proto je nutno pri prvnim zachytu prodlouzeného APTT provést dalsi
koagulacni testy
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Korekéni koagulaéni testy ..

Umoznuji odlisit deficit koagulacnich faktoru
provazeny krvacenim od pritomnosti
autoprotilatky proti fosfolipidum v plazmé
pacienta
Princip:
Mix PP + PN v pomeru I:|
APTT se zkrati —
deficit koagulacnich faktoru

APTT bez zmény — pritomnost
protilatky



3,53

30,2s
83,2s

28,5s

APTT-R 3,34

Korekce 67,3s
APTT-actin 30,1s

Normal 28,55



— Stanoveni titru specifickeho inhibitoru FVIII/IX v
Bethesda jednotkach (BU)

(I BU je mnozstvi inhibitoru, ktery zneutralizuje
50% koagulacni aktivity FVIII/IX ve vysetrovane

smesi)



obsazena vysoka
koncentrace chybéjiciho
koagulacniho faktoru



F,- zadana hladina FVIll v %
F,- pacientova hladina FVIIl v %

Po substituci se z hemofilika
z hlediska krevniho srazeni stava
zdravy clovék

Ucinnost podané davky se
kontroluje stanovenim koagulacni
aktivity FVIIl (stanoveni F))

Faktor IX




*

— hrozi pozdni krvaceni )
 Domaci substitucni lécba

* Preventivni substitucni [écba u deti
pravidelnou substituci se dosahuje stabilni
hladiny koagulacniho FVIII nad 1% a predchazi se

vzniku spontannich krevnich vyron(

*am haufigsten @) Zehen



Domaci lecba

Vyznamne zlepsuje kvalitu zivota
(cestovani, sport, moznost prevence)
Aplikace pacientem ihned po vzniku

subj.obtizi (bolest), nejsou pritomny ob;.
znamky krvaceni (otok, zarudnuti kuze,

zhorseni hybnosti) — poucen a zacvicen

Komfortni vybaveni setu ( dezinfekce, lyofylizat,
voda na naredeni, jehla, strikacka, filtr, kanyla)

Povinny protokol o evidenci spotreby



@ Kribbeln
Warmegefiahl

zuerst

@ Schwellung

Hitzegefiihl
@ Schmerz

epatitida typu B,

nasledek lécby plazmou

spater

vyrabénou z protivirové neosetrené
®

@ Schwellung

®

plazmy

* Specificky inhibitor

Synovitis

reakce imunitniho systému hemofilika
na opakované prijimanou cizorodou
bilkovinu ,kterou je FVIII/IX dodavany
pacientovi formou substitucni Iécby

Muskelschwiche
Morgensteifigkeit
Chronischer Schmerz
Bewegungseinschrii |

- Gelenkzersto -




— permanentni dostupnost hematologa

* Prukaz hemofilika
- forma a tize hemofilie

- druh pouzivaného koncentratu

. NI )

- telefonni cislo pohotovostni sluzby






