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Zakladni vychodiska

Nemocnych hemofilii je asi 1000 v ramci celé Ceské Republiky, osob s klinicky vyznamnou von
Willebrandovou chorobou je registrovanych zhruba 400. Vice nez tfetina hemofilik( trpi tézkou
formou onemocnéni, kterd je ohroZuje nejen poulrazovym a pooperacnim krvacenim, ale
i samovolnym zevnim ¢&i vnitfnim krvacenim (véetné Zivot ohrozujiciho, napf. do oblasti GIT,
CNS ¢i télesnych dutin). Osoby s deficitem srdzlivosti krve jsou v dispenzarni péci
specializovaného hemofilického centra a c¢asto jsou jim preventivné poddvany koncentraty
chybéjicich faktort krevniho srazeni. Kazdy pacient s hemofilii ma vydan priakaz hemofilika, ve
kterém jsou vedeny dulezité informace pro |ékare a zadchranare. Napis HEMOFILIK by mél byt
umistén i jako polep na priikazu pojisténce ZP.

V pripadé urgentnich situaci spojenych s krvacenim (ive vétSiné dalSich, véetné infarktu
myokardu a podobné) je nutno tyto pacienty smérovat primarné a bezodkladné do nejblizsiho
hemofilického centra, kde jim muizZe byt poskytnuta komplexni péce, ato bez ohledu
na ,,spadovost” pacienta.

Pokud pacient krvaci (a/nebo je na krvaceni podezreni) a je k dispozici koncentrat koagulaéniho
faktoru, kterym je lécen, je nutné tento neprodlené nitrozilné aplikovat uz v ramci
prednemocnicni péce, coz zmirni intenzitu krvaceni, nasledné komplikace a ¢asto zachrani



Zivot. Veskera diagnosticka vysetieni (v&. CT, MR, katetrizace a podobné) Ize provadét AZ PO
podani koncentratu faktoru. Prodleni v podani koncentratu faktoru ohrozuje bezprostifedné
Zivot pacienta! Vyjimkou jsou pacienti Ié¢eni preparatem Hemlibra (emicizumab), viz niZe!

Veskeré detailni informace o pacientu ma specializované hemofilické centrum, které se
o pacienta stara. To je tfeba kontaktovat v co nejkratsi dobé (viz nize).

Hemofilicka centra

Péce o nemocné trpici hemofilii a jinymi vrozenymi krvacivymi stavy je zajistovana v centrech
HCCC (Komplexni hemofilické centrum), HTC (Lécebné hemofilické centrum), dle propozic
evropskych a narodnich standardi. Seznam center véetné kontakt( je uveden v pfiloze 1.

Traumatologicka centra

Centra vysoce specializované traumatologické péce pro dospélé:

Nemocnice Ceské Budé&jovice, a.s.; Fakultni nemocnice Brno; Fakultni nemocnice Plzef;
Fakultni nemocnice Hradec Kralové; Fakultni nemocnice v Motole; Fakultni nemocnice
Olomouc; Fakultni nemocnice Ostrava; Krajskd nemocnice Liberec; Krajska zdravotni, a.s. -
Masarykova Nemocnice v Usti nad Labem, o.z.; Ustfedni vojenskd nemocnice — Vojenska
fakultni nemocnice; Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady; Krajska nemocnice T. Bati, a.s.
(modfe a tucné oznacena zdravotnicka zatizeni nemaiji zaroven statut hemofilického centra)

Centra vysoce specializované traumatologické péce pro déti

Nemocnice Ceské Budé&jovice, a.s.; Fakultni nemocnice Brno; Fakultni nemocnice Plzef;
Fakultni nemocnice Hradec Krdlové; Fakultni nemocnice v Motole; Thomayerova nemocnice
Praha; Fakultni nemocnice Ostrava; Krajskd zdravotni, a.s. - Masarykova Nemocnice v Usti nad
Labem, o. z. (modfe a tucéné oznacend zdravotnickd zafizeni nemaji zdroven statut
hemofilického centra).

Pacient s hemofilii neni v pfipadé udrazu nikdy primarné smérovan na béind chirurgicka
oddéleni.

Konsenzualni stanovisko o sméfovani pacientti s hemofilii

V souladu s vyctem hemofilickych a traumatologickych center vyplyva, Ze pacient s hemofilii
bude primarné smérovan vyhradné do mista definitivniho oSetfeni v souladu se zakonnymi
normami. Takovymi misty jsou tato zdravotnicka zatizeni:

Pro dospélé:
Fakultni nemocnice Brno; Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.; Fakultni nemocnice Hradec

Kralové; Krajska nemocnice Liberec; Fakultni nemocnice Olomouc; Fakultni nemocnice Ostrava;
Fakultni nemocnice Plzef; Krajska zdravotni, a.s. - Masarykova Nemocnice v Usti nad Labem;

V pfipadé prevozu dospélého pacienta v urgentnim stavu do nékterého zafizeni se statutem
traumacentra v ramci Prahy (tj. Fakultni nemocnice v Motole; Ustiedni vojenskd nemocnice —
Vojenska fakultni nemocnice; Fakultni nemocnice Krdlovské Vinohrady), musi byt neprodlené
kontaktovan Ustav hematologie a krevni transfuze. V rdmci Prahy je UHKT garantem péce
o dospélé osoby s hemofilii i pro vsechna ostatni zdravotnickd zafizeni.



Pro déti

Fakultni nemocnice Brno; Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.; Fakultni nemocnice Hradec
Kralové; Fakultni nemocnice Olomouc; Fakultni nemocnice Ostrava; Fakultni nemocnice
v Motole; Fakultni nemocnice Plzef; Krajska zdravotni, a.s. - Masarykova Nemocnice v Usti nad
Labem. V rdmci Prahy Ize détského pacienta s poruchou krevniho srdZeni transportovat pouze
do FN v Motole, kterd jako jedind v Praze disponuje traumacentrem a zdrover i hemofilickym
centrem pro déti.

Indikace podani faktoru krevniho srazeni (v souladu s aktualnim znénim SPC)
LECBA ZIVOT Cl KONCETINU OHROZUJICICH KRVACENI

PACIENTOVI MUSI BYT OKAMZITE PODAN KONCENTRAT

Hemofilie A: (vSechny stupné tize hemofilie) koncentrat faktoru VIII 40-50 jednotek/kg
(plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prikazce hemofilika)

Hemofilie B: (vSechny stupné tize hemofilie) koncentrat faktoru IX 100-120 jednotek/kg
u starSich 15 let (plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prlikazce hemofilika); koncentrat
faktoru IX 135-160 jednotek/kg u mladsich 15 let (plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na
priakazce hemofilika).

Davku zaokrouhlit vidy smérem nahoru dle dostupné sily baleni Iéku.
Davkovani rekombinantniho faktoru IX je vys$si kvali nizSimu vzestupu hladiny, zejména u déti.

LECBA OSTATNICH KRVACENI

PACIENTOVI MUSI BYT PODAN PRIPRAVEK BEHEM 30 MINUT, POKUD JE TO MOZNE

Hemofilie A: (tézka/stfedné tézka/lehka forma)

koncentrat faktoru VIII 20-40 jednotek/kg (plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na
priakazce hemofilika)

Hemofilie B: (tézka/stfedné tézka/lehka)

koncentrat faktoru IX 35-50 jednotek/kg u starsich 15 let

(plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prikazce hemofilika)

koncentrat faktoru IX 50-70 jednotek/kg u mladsich 15 let

(plazmaticky, ¢i rekombinantni, uvedeno na prikazce hemofilika)

Davku zaokrouhlit vidy smérem nahoru dle dostupné sily baleni Iéku.
Davkovani rekombinantniho faktoru IX je vys$si kvali nizSimu vzestupu hladiny, zejména u déti.

Von Willebrandova choroba

Pfi zadvainé a/nebo Zivot ohroZujici krvacivé epizodé podat koncentrat sobsahem von
Willebrandova faktoru dle nize uvedeného doporuceni a konzultovat bezodkladné pfislusné
hemofilické centrum:

e 50j VWF/kg u zavainého krvaceni

e 30j VWF/kg u méné zavaznych krvacivych epizod



Kontraindikace podani

1. Neni kontraindikace podani v pfipadé Zivot/koncetinu ohroZujiciho krvaceni

2. Jednordzové podani do cca 40lU/kg u hemofilie A a vWD a do cca 70 IU/kg
u hemofilie B neni chybou/neposkozuje pacienta

3. Predavkovani: nespravné indikované podani davek koagulacnich faktor( 50IU/kg
a vice u hemofilie A a vWD a nad 70IU/kg u hemofilie B muze zvysit riziko trombdzy

Postup v ramci prednemocnicni lécby IM (infarktu myokardu) u dospélého s hemofilii A ¢i B,
nebo s von Willebrandovou chorobou

Posadka vozu ZZS standardné zahajuje anti-agregacni pfipadné i anti-koagulacni 1écbu jiz
v prednemocniéni fazi. V pfednemocniéni péci NENI vtakovém pfipadé podavan faktor
krevniho srazeni. Pacient sIM a hemofilii ¢i von Willebrandovou chorobou vsak musi byt
neprodlené primdrné smérovan do specializovaného zdravotnického zafizeni disponujiciho
kardiocentrem, které ma zaroven i statut hemofilického centra.

Vyjimky:

Pacienti s hemofilii A léceni Hemlibrou (emicizumabem) nedostavaji v pfednemocnicni péci
zadny faktor krevniho srazeni a musi byt neprodlené smérfovani do svého hemofilického
centra, pripadné do nejblizSiho Komplexniho hemofilického centra (HCCC). Pfi prodleni
a/nebo transportu do jiného zdravotnického zafizeni se zvysuje nejen riziko krvaceni a jeho
nasledku, ale pti neadekvatni 1é¢bé i riziko TMA (trombotickd mikroangiopatie) a TEN. Pacienti
léceni Hemlibrou (emicizumab) maji u sebe informacni kartu véetné kontaktnich detail
centra, které je obezndmeno se specifickym postupem jejich 1écby.

Pacienti s hemofilii A nebo B s inhibitory (mimo ty |é¢ené emicizumabem — Hemlibrou)
vyzaduji v pfipadé zdvainého a/nebo Zivot/koncetinu ohroZujiciho krvaceni neodkladnou
|écbu preparatem NovoSeven (rFVlla), nebo FEIBA (aPCC). O tom, Ze ma pacient inhibitor, je
veden zaznam na priikazu hemofilika. (Jedna se o cca 20 pacienttl v CR.) | u nich je v takovém
pfipadé nutné aplikovat |ék neodkladné, pred jakymkoli dalSim vySetfenim, idedlné
v prednemocnicni péci. | tito pacienti maji svQj lék pfi sobé. Davka rFVlla (NovoSeven)
v prednemocnicni péc¢i je 90-120 ug/kg. Davka aPCC (FEIBA) je 80-100 IU/kg. Davku
zaokrouhlit vidy smérem nahoru dle dostupné sily baleni léku.

Prakticky postup pripravy a podani

e Naredéni —dle pfibalového letdku

e Podani léciva standardnim i.v. vstupem, pfipadné individualné i.v. portem (CVAD)

e Intraosealni podani FVIII/FIX, rFVIla/aPCC u déti ¢i dospélych neni doporuceno. Lék lze
podavat dle SPC jen i. v. Zavedeni jehly do kosti mlze extrémné zvysit riziko krvaceni
u osoby s poruchou krevniho srazeni.

Konzultace s hemofilickym centrem

Doporucujeme vidy kontaktovat centrum, ve kterém je pacient lécen (viz identifikacni prikaz
pacienta), na Cislech uvedenych v pfiloze 1, optimalné jiz v pfednemocnicni péci.



Priloha: -.1

Pracovisté
telefonni Cisla pro pacienty

Kontaktni osoby

Adresa, e-mail

Fakultni nemocnice Brno (Détska nemocnice):
Oddéleni détské hematologie

prim. Doc. MUDr. Jan Blatny, Ph.D.

Cernopolni 9
Brno

532 234 510 (po—pa: 7:00-15:30), 532 234 500 blatny.jan@fnbrno.cz 613 00
(nepretrzité)

Fakultni nemocnice Brno: MUDr. Petr Smejkal, Ph.D. Jihlavska 20
Oddéleni klinické hematologie Brno

532 233 061, 532 231 212 (obé Cisla nepretrzité) smejkal.petr@fnbrno.cz 625 00

Nemocnice Ceské Budéjovice:
Oddéleni klinické hematologie

387 873 558 (po—pa: 7:00-14:30), 387 875 310
(pohotovost)

prim. MUDr. lvan Vonke, MBA

vonke@nemcb.cz

B. Némcové 54
Ceské
Budéjovice
370 87

Nemocnice Ceské Budéjovice:
Détské oddéleni

387 876 376 (nepretrzité)

MUDr. Pavel Timr

timr@nemchb.cz

B. Némcové 54
Ceské
Budéjovice
37001

Fakultni nemocnice Hradec Kralové:

IV. interni hematologicka klinika

495 832 785 (po—pa: 7:00-15:00)

495 834 560 (po—pa: 15:00-7:00 a o vikendech)

doc. MUDr. Petr Dulicek, Ph.D.

dulicek@fnhk.cz

Sokolska 581
Hradec Kralové
500 05

Fakultni nemocnice Hradec Kralové:

Détska klinika

495 833 991 (po—pa: 6:30-14:00), 495 833 491
(pohotovost)

MUDr. Jifi Hak

jiri.hak@fnhk.cz

Sokolska 581
Hradec Kralové
500 05

Krajska nemocnice Liberec: MUDr. Lenka Walterova Baarova 15

Oddéleni klinické hematologie lenka.walterova@nemlib.cz Liberec 1

485 312 520 (po—pa: 7:00-15:30) MUDr. Eva Drbohlavova 460 01

485 312 514 (pohotovost) eva.drbohlavova@nemlib.cz

Fakultni nemocnice Olomouc: prim. MUDr. Antonin Hlusi, Ph.D. I. P. Pavlova 6

Hemato-onkologicka klinika Olomouc

588 443 296 (7:00-15:30), 588 444 258 (15:30-7:00) antonin.hlusi@fnol.cz 77901

Fakultni nemocnice Olomouc: prof. MUDr. Dagmar Pospisilova, I. P. Pavlova 6

Détska klinika Ph.D. Olomouc

588 442 798 (nepretrzité) dagmar.pospisilova@fnol.cz 775 20

Fakultni nemocnice Ostrava: doc. MUDr. Zuzana Cerméakovsa, 17. listopadu

Krevni centrum Ph.D. 1790 Ostrava

597 374 465 (po—pa: 7:00-15:00) zuzana.cermakova@fno.cz 708 52

597 374 432 (pohotovost: 15:00-7:00) MUDr. Radomira Hrdlickova
radomira.hrdlickova@fno.cz

Fakultni nemocnice Ostrava: prim. MUDr. Bohumir Blazek 17. listopadu

Klinika détského lékafstvi bohumir.blazek@fno.cz 1790

597 373 531 (po—pa: 7:00-15:30) MUDr. Hana Ptoszkova Ostrava




597 373 631, 597 373 632 (pohotovost, so—ne)

hana.ptoszkova@volny.cz

708 52

Fakultni nemocnice Plzen:
Ustav klinické biochemie a hematologie
377 104 251 (nepretrzité)

prim. MUDr. Zderka HajSmanova

hajsmanova@fnplzen.cz

Alej Svobody 80
Plzen
304 60

Fakultni nemocnice Plzen:
Détska klinika
377 104 690, 377 104 337,377 104 334

prim. MUDr. Zderika Cerna
cernaz@fnplzen.cz

MUDr. Ing. Tomas Votava Ph.D.
votavat@fnplzen.cz

Alej Svobody 80
Plzen
304 60

Hemacentrum, s.r.o.

MUDr. Ivana Martinkova

Francouzska 4

378014322 (07:00-15:00 hod.) Plzen
736535251 (15:00-07:00 hod.) martinkova.ivana@hemacentrum.cz | 326 00
Fakultni nemocnice v Motole: MUDr. Ester Zapotocka V Uvalu 84
Klinika détské hematologie a onkologie Praha

224 436 536 (nepretrzité) ester.zapotocka@fnmotol.cz 150 06

Ustav hematologie a krevni transfiize v Praze prof. MUDr. Petr Cetkovsky, Ph.D. U Nemocnice 1
221977318 (07:00-15:00 hod.) petr.cetkovsky@uhkt.cz Praha
221977298 (15:00-07:00 hod.) MUDr. Peter Salaj 128 20

salaj@uhkt.cz

Krajska zdravotni a.s., Masarykova nemocnice v Usti
n. Labem:

Oddéleni klinické hematologie

477 112 484 (po—pa: 6:30-14:30)

477 112 486 ( pohotovost: 14:30-6:30, véetné soboty a
nedéle)

prim. MUDr. Jana Ullrychova

jana.ullrychova@kzcr.eu

Socidlni péce
3316/12a

Usti nad Labem
400 11

Krajska zdravotni a.s., Masarykova nemocnice v Usti
nad Labem: Détska klinika

477 112 353 (7:00-14:00 jen v po, ut a Ct)

477 114 230 (24hod denné)

MUDr. Daniela Prochazkova

daniela.prochazkova2 @kzcr.eu

Socidlni péce
3316/12a

Usti nad Labem
401 13




