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Profylaktickd opatfeni u déti:

1.

Déti se zavaznou hemofilii by mély dostat profylaktické infuze faktoru VIII se zamérem prevence
hemarthros a jinych krvacivych epizod. (stuperi doporuceni I A)

Profylaxe by méla byt zahajena po druhém krvaceni do kloubu nebo druhém vyznamném krvaceni
do mékkych tkani. (stuperi doporuceni II B)

Profylaxe miiZe byt zahajena podanim koncentratu faktoru jednou tydné s naslednym navysenim
Cetnosti aplikace k prevenci krvaceni do kloubi a mékkych tkani, jak umozni Zilni pristup.
(stuperi doporuceni II C)

Profylaxe by méla sestavat s podani koncentratu faktoru VIII v déavce 25-50 IU/kg idealné
kazdych 48 hodin. Pokud je zavedeno podani 3x tydn€, praxe podani vyssi tfeti davky neni
doporucena. Mélo by byt zvaZeno pridani dalSi davky, aby se zajistil interval mezi podanymi
davkami maximalné 48 hodin. (stuperi doporuceni II B)

Méla by byt pouzivana minimalni davka faktoru, ktera zabrani krvaceni. Denni podani mtze
vyznamné redukovat celkové mnoZstvi koncentratu potfebného k prevenci krvaceni a zajiSténi
minimalni hladiny faktoru nad 1 IU/dl. Mélo by byt zvaZzeno u aktivnich starSich chlapcti nebo v
pripadech, kde pfi méné intenzivnich profylaktickych reZimech dochazi ke krvaceni. (stuperi
doporuceni II C)

Profylaktické davky by mély byt upraveny na miru dle konkrétnich fyzickych aktivit, napt. Skolni
dochazka, vyuka télocviku, sportovni tréningy. Profylaxe by méla byt podavana idealné rano, aby
bylo dosazeno optimalnich hladin faktoru VIII. (stuperi doporuceni II C)

Déti a novorozenci s téZkou hemofilii, ktefi méli spontanni krvaceni do CNS, by méli pokracovat
v dlouhodobé profylaxi navazujici na inicialni 1é¢bu tohoto krvaceni. (stuperi doporuceni II D)

V pripadech obtiZzného vendézniho pristupu nebo nedostate¢né adherence k 1é¢bé by mélo byt
zvazeno implantovani permanentniho venézniho pristupu. (stuperi doporuceni II C)

Davka profylaxe by méla byt zaokrouhlena nahoru na nejblizsi nasobek velikosti ampule. (stuperi
doporuceni II D)

Monitoring profylaxe:

1.

U déti na profylaxi je nutna kombinace klinické a laboratorni monitorace. (stuperi doporuceni II
®)

Do prospektivniho hodnoceni pacienti na profylaxi by mély byt zafazeny standardizované
klinické skérovaci systémy jako tfeba Haemophilia Joint Health Score. (stuperi doporuceni II C)
Meéla by se zaznamenavat historie krvacivych prihod a adherence k 1écbé. (stuperi doporuceni 11
®)

Na klinickych prohlidkach by méla byt rutinné mérena minimalni hladina faktoru. Pri absenci
krvaceni neni minimdlni hladina nad 1 IU/dl nezbytné nutna. (stuperi doporuceni II C)

Vysetieni poloCasu faktoru muize byt uZitecné k urceni nejvhodnéjsSiho profylaktického rezimu
pokud minimalni hladina faktoru pretrvava pod 1 IU/dl pfi absenci inhibitoru a krvaceni neni pod
kontrolou. (stuperi doporuceni II C)

Pokud neni jiné indikace, radiologické sledovani kloubti neni rutinné tfeba. (stuperi doporuceni IT
D)



Management krvaceni u pacientii na profylaxi:

1.

2.

Krvaceni béhem profylaxe by mélo byt 1éceno s prihlédnutim k jeho lokalizaci a zavaZnosti aZ do
uplného zastaveni. (stuperi doporuceni II C)

Dle lokalizace a zdvaZnosti krvaceni by mél byt ndsledné upraven i profylakticky rezim. (stuperi
doporuceni II C)

Doméci 1éc¢ba a profylaxe:

1.

Casnd edukace a nacvik profylaxe je nezbytnou soucasti péce o déti s hemofilii a jejich rodiny a je
nejlépe ji poskytovat v siti multidisciplinarnich hemofilickych center. (stuperi doporuceni II C)

Zahrnuti obou rodic¢t do tohoto procesu by mélo byt podporovéano, pokud je to mozné. (stupen
doporuceni II D)

Kontinualni a pravidelny kontakt s celou rodinou spolu s pravidelnou revizi rezZimu profylaxe jsou
nezbytné pro vcasné rozpoznani problémii. (stuperi doporuceni II D)

Shoda s pacientem a jeho rodinou ohledné fyzickych aktivit a sportu je nezbytna. SoutézZni
kontaktni sporty, zvlasté u pacientG starSich 10 let, zvySuji riziko hemarthros a arthropatie.
Sporttim s rizikem trazu hlavy by se mélo pfi hemofilii vyvarovat v kazdém véku. Mély by byt
podporovany alternativni aktivity, jako raketové sporty, atletika, plavani, rovnéZ plna tcast na
Skolnich aktivitach, celkovy muskuloskeletalni vyvoj a dobré zdravi obecné. (stuperi doporuceni
IID)

Profylaxe u dospélych pacienti:

1.

Adolescenti a dospéli pacienti by méli byt povzbuzovani k pokracovani bézné profylaxe alespon
do dosaZeni plné fyzické zralosti. (stuperi doporuceni 1I B)

~evs

konkrétni a obéma stranami akceptovany plan monitorace a pripadné reindukce profylaxe v
pripadé jeji nutnosti. (stuperi doporuceni II C)

Pokud nastane krvaceni do kloubu po pteruseni profylaxe, méla by byt profylaxe znovu zahajena
k prevenci dalSiho krvaceni a zachovani kvality Zivota, obzvlasté pokud krvaceni interferuje se
vzdélavanim nebo zaméstnanim. (stuperi doporuceni II C)

Déavka a frekvence infuzi faktoru by meéla byt upravena dle krvacivého fenotypu a idealné dle
individualni farmakokinetiky. Mélo by byt poddvano minimdalni mnoZstvi faktoru potfebné k
prevenci hemarthros bez ohledu na jeho namérené minimalni hladiny. (stuperi doporuceni II C)

Farmakokinetickd vySetfeni mohou pomoci k tpravé davkovani a dspore zdroji. Mély by byt
sledovany alesponi minimalni hladiny faktoru, vice informaci se da vSak ziskat z méfeni polocasu
faktoru béhem 48 a 72 hodin. (stuperi doporuceni II C)

U pacienti na dlouhodobé profylaxi by mél byt reZim profylaxe podrobné a kriticky prezkouman
alesponi kazdych 6 mésicti. Pokud se nevyskytlo Zadné krvaceni béhem profylaxe, je mozno
pokusit se o redukci davek, obzvlasté pokud jsou minimalni hladiny faktoru nad 1 IU/dl. (stuperi
doporuceni II D)

U pacienti s pokrocilou arthropatii by méla byt zvazena kratkodoba nebo dlouhodobé sekundérni
profylaxe, zvlasté pokud opakujici se krvacivé epizody interferuji se zaméstnanim nebo mobilitou.
(stuperi doporuceni II C)

Po intrakranialnim krvaceni je indikovana dlouhodoba sekundarni profylaxe, pokud nemtze byt
napravena jina pricina, ktera byla podkladem krvaceni. (stuperi doporuceni II C)
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