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Souhrn: Hemofilie je onemocnéni znamé jiz od starovéku a vzdy budici zna¢nou odbornou, ale i nemedicinskou pozornost. Je onemoc-
nénim nepf#ilis ¢astym, ale spojenym se zdkonitostmi, které maji ne zcela obvykly, avdéak mnohdy modelovy charakter. Nemedicinské
problémy jsou zvldsté v dnedni dobé dény ekonomickymi aspekty. Je proto nutné se problematikou hemofilie podrobné zabyvat a fesit
ji komplexné, s precizni organizaci a uréenim péce a jejiho rozsahu s racionalnim vyuzitim vekerych moznosti, které moderni medicina
i doba poskytuji. V ¢ldnku je nastinén vyvoj dosazeni organizace péce o nemocné s hemofilii v minulosti az do soucasnosti.
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Current advances in the care for patients with haemophilia

Summary: Haemophilia is a disease known from antiquity and always stirring significant expert and lay discussion. This is an infrequent
disease that, nevertheless, is characterized by certain regularities that have rather unusual but often paradigmatic nature. Non-medical
issues, at present in particular, are predominantly financial. It is, therefore, necessary to address the issue of haemophilia in detail and to
attempt to provide comprehensive solutions based on seamless organization and clear definitions of the character and extent of care as
well as on rational utilization of all available resources provided by the current medicine and age. The paper reviews development of the

care for haemophilia patients in the past and up to the present time.
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Hemofilie je vrozenou krvéacivou choro-
bou [12], ktera je vyjimec¢na v mnoha
smérech - jak po samotné strance me-
dicinské, tak i po strance aspekt(i para-
medicinskych, pfedeviim psychosocial-
nich, organiza¢nich a ekonomickych.

Péce o hemofiliky ma v Brné dlouho-
letou tradici [4] a od pocatku zajis-
tovdni systematické péce o nemocné
s hemofilii stalo Brno, resp. brnén-
ska hematologickd skola, na jednom
z prednich mist v byvalém Ceskoslo-
vensku a nyni i v Ceské republice.

Pocatky jiz zminéné systematické
péce sahaji do 70. let minulého sto-
leti a jsou spjaty se jménem doc. Vi-
[éma Huleho, zakladatele brnénské he-
matologie a blizkého spolupracovnika
doc. Dusana Mrkose. Za jeho pfispén{
byla nemocnym s hemofilii nejen orga-
nizovana té dobé odpovidajici péce, ale
byla rozvijena ptedevsim laboratorn{
diagnostika a také komplexni zpraco-
vani celé problematiky [7].

Tak, jak plynul ¢as, se postupné pro-
hlubovaly jednotlivé prvky komplexnf
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péce o nemocné - od laboratornf dia-
gnostiky pres pokroky vyvoje stale do-
konalejsich lé¢ebnych postupti az po
organizaci péce, kterd zacala ziskavat
mezioborovy, preventivni a systema-
ticky charakter [1,13]. Hemofilie byla
jednou z prvnich chorob, u nichz se
rozvinula dispenzdrni péce ve viech po-
Zadovanych oblastech.

V celé CR je v soucasné dobé regis-
trovano asi 900 osob trpicich hemofi-
lif (750 osob s hemofilif A a 120 osob
s hemofilii B) [11]. Tito pacienti jsou
[éceni prakticky ve viech nemocnicich
v CR a ro&né spotrebovavaji krevni
derivéty za asi 400 mil. K¢. Soucasny
stav péce se vyvinul z dosavadnich po-
Zadavkd a moznosti této doby [16].
| kdyz je péce o nemocné s hemofilif
v nadi zemi na velmi vysoké drovni, dle
nazoru zastupct Ceské hematologické
spolecnosti, Spolec¢nosti pro transfuzni
lékaFstvi, Ceské spole¢nosti pro trom-
bézu a hemostazu a Ceské pediatrické
spole¢nosti je opét nacase korigovat
odpovidajici péci v nastaveni odpovi-

dajicim dnesnim nardstajicim poza-

davkiim. Zaroven je tfeba konstato-

vat, ze pro poskytovatele LPP je [écba
hemofilikd povsechné ndro¢nd a v né-
kterych ptipadech i tézko dostupna.

Ma sva dalsi uskalf, kterd spocivaji ze-

jména v:

* nedostateéné erudici lékafe - ne
kazd4d nemocnice v CR ma svého
hematologa; ne kazdy hematolog
ma dostate¢né znalosti a zkudenosti
s [é¢bou hemofilie

nedostatecnych aktudlnich zdsobach
krevnich derivatd - pro nékolik osob
hemofilikd, ktefi jsou lé¢eni v okresni
nemocnici, se nevyplati drzet zasoby
krevnich derivat

povinné generovanych zasobéch krev-
nich derivatd v zavislosti na mnozstvi
prodané plazmy k frakcionaci v dané
nemocnici - firmy, které v soucasné
dobé plazmu k frakcionaci v CR vy-
kupuji, vyzaduji zpétny odbér zbozi
z jejich vlastni produkce (barterové
obchody). Z uvedeného dlivodu je
nezbytné [écit hemofiliky v dané ne-
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mocnici za ucelem spotieby doda-
nych krevnich derivatd. Ve zdravot-
nickych zafizeni, kterd jsou p¥imo
¥izena MZ CR (fakultni nemocnice
a ustavy), k vySe definovanému tskalf
nedochdzi.

V souvislosti s uvedenymi aspekty je
pochopitelné, Ze se hledaji vylepseni
soucasného stavu, coz je trend, ktery
se dnes Fesi na celoevropské urovni
a opird se o doporuceni European As-
sociation for Haemophilia and Asso-
ciated Disorders (EAHAD) [5].

Cile jsou jasné - zlepsit dosavadni
péci o nemocné hemofilii, dale Fesit
problematiku vykupu plazmy a zajis-
téni dostate¢ného mnozstvi krevnich
derivdtd na strané druhé a konecné
vsouvislosti s predchozimi dvéma body
odpovidajicim zplisobem zorganizovat
péci o nemocné. K cilim by se mélo
dospét vytvorenim Ceského narodniho
hemofilického programu (CNHP),
jehoz zéklady jiz byly poloZeny po fadé
ptipravnych diskuzi a sympozii zainte-
resovanych odbornikd a jehoz zékladnf
zdsady lze soustfedit do nasledujicich
smérQ:

* feSeni poruch krevniho srdzeni jako
soudcasti celorepublikové i regiondlni
politické agendy

* feSeni poruch krevniho srdzeni jako
zivotniho zajmu laické i odborné
vefejnosti

° mezinarodni kooperace a harmoni-
zace téchto snah a cilt v ramci part-
nerskych struktur EU a WHO

* trvalé udrzovani vysoké trovné pro-
gramu lécby poruch krevniho srdzeni
pomoci ucelné kontroly nakladd
s nimi spojenych

° stanoveni a prubézné vyhodnoco-
vani indikdtort, vystupl (outputs)
a vysledkd (outcomes), fungovani
a u&innosti CNHP; kazdoroéni ko-
mentai k plnéni, p¥padné revize
a doplriiovani

pojmenovat sit center péce o ne-
mocné hemofilii a pacienty s jinymi
vrozenymi krvdcivymi stavy; definice
bude vychazet z pozadavki Svétové
hemofilické federace (WFH) a z ev-

Vnitf Lék 2009; 55(Suppl 1): S48-S51

ropskych doporuceni na ziizenf tzv.
Center komplexni péce (CCC - Com-
prehensive Care Centresa HTC - Hae-
mophilia Tretament Centres) akre-
ditovanych na principu ¢étyf kompe-
tenci: kvalifikace, vybaveni, sebeeva-
luace a komunikace

* vytvofit Koordinaéni radu CNHP
jako nastroj pro koordinaci prace,
kterd byla sestavena jiz ze zastupcl
pracovidt, kterd se historicky na péci
o nemocné hemofilif v CR podileji

Zakladnim cilem CNHP je zajisténi
péce o osoby trpici hemofilii a jinymi
vrozenymi krvacivymi stavy v centrech
(CCC aHTQ), jak bylo receno dle pro-
pozic evropskych standard, kterych by
v CR bylo téelné ziidit asi 10-12. Tato
centra by pak spolupracovala se spa-
dovymi specialisty - hematology, ktefi
pusobi v regiondlnich zdravotnickych
zafizenich a poskytuji zakladni péci
(regiondlni ¢ spadova pracovisté/cen-
tra, zndma jinak jako pracovisté sdi-
lené péce).

Centralizaci péce by byly raciondlné
vyuzity zkusenosti odpovidajici pozadav-
kiim zabezpeceni véetné finanénich pro-
stiedkdi za soucasné dispenzarizace viech
postizenych osob a poskytnuti raciondln{
péce na urovni soucasnych poznatkd
[15]. Lze ptedpokladat, Ze zajisténim
péce v centrech bude dosazeno mensiho
vyskytu zdravotnich komplikaci.

NdéplIni ¢innosti Center pro hemofilii
(CCC/HTC) je:
¢ diagnostika poruch hemostazy
* |é¢ebné preventivni péce o nemocné

s poruchami hemostdzy, zajisténi

komplexni ambulantni i nemocniéni

péce po celych 24 hod vcetné zajis-
téni domaci lé¢by

* vytvdfeni a udrZovani registrli nemoc-
nych s poruchami hemostazy

* dispenzarizace osob vcetné pravidel-
nych laboratornich kontrol u nemoc-

nych lécenych krevnimi derivédty [2]
¢ dispenzarizace nemocnych s hemo-

filii a jinymi vrozenymi krvacivymi

stavy
¢ depistaz vrozenych krvécivych stavd,
vySetieni rodin

Hemofilie z pohledu vyvoje zajisténi péce o nemocné

* nakup a sledovani spotieby krevnich
derivdtl a jejich evidence

* vytvafeni doporucenych diagnostic-
kych a lé¢ebnych postupli u nemoc-
nych s vrozenymi krvacivymi stavy ve
spolupraci s ostatnimi odbornymi
spole¢nostmi

* v ptipadech, kdy centrum bude za-
jistovat péci o détské pacienty, musi
byt soucasti tymu pediatr s hemato-
logickou erudici

CCC/HTC musi byt schopno zajistit
pro svou spadovou oblast diagnostiku
a diferencialni diagnostiku hemofilie
a ostatnich vrozenych krvécivych stavi:
e zékladni vySetfeni hemostdzy s do-

stupnosti v rezimu statim po dobu
24 hod: pocet krevnich desticek, ak-
tivovany parcidlni tromboplastinovy
¢as (aPTT), protrombinovy ¢as (PT),
fibrinogen, trombinovy ¢as, antitrom-
bin, stanoveni solubilnich komplexd
fibrinovych monomert (¢i ekvivalent
vysetieni), D-dimery

vysetieni hemostazy dostupné denng,
v pfipadé potteby i vdobé pracovniho
klidu: F VIII:C, F IX:C, von Willebran-
ddv faktor (antigen nebo aktivita),
anti-Xa aktivita

ostatn{ testy - minimalné: doba krva-
ceni (Simplate ¢ adekvatni), viechny
dalsi koagulaéni faktory, stanoveni ak-
tivity a antigenu pfirozenych inhibitor
krevniho sraZeni, vy3etfeni na lupus
antikoagulans (véetné konfirmacnich
testt), funkéni vySetfeni krevnich desti-
ek (napt. agregace vcetné indukce Ris-
tocetinem a vy3etfeni typu PFA-100)

* stanoveni specifického inhibitoru
(Bethesda jednotky) - v pripadé po-
treby i v dobé pracovniho klidu [8]

¢ diferencialni diagnostika lupus anti-
koagulans

* molekuldrné biologicka vysetreni

* predepsané kontroly jakosti pro po-

treby zafizeni transfuzni sluzby

V rdmci |é¢ebné preventivni péce by
méla CCC poskytovat nasledujici sluzby:
¢ lékatrské ambulantni sluzby pro po-

trebu dispenzarizovanych nemocnych

vlastnich i z jinych oblasti CR
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* dostupnost lékare z téchto speciali-
zovanych pracovist v dobé pohoto-
vostn{ sluzby

* substituéni [é¢bu u nemocnych s he-
mofilii a ostatnimi vrozenymi krva-
civymi stavy i na jinych oddélenich
nemocnice

¢ konzilidrni sluzbu u v8ech poruch
hemostdzy

* hospitalizace dispenzarizovanych ne-
mocnych na odpovidajicim oddéleni
nemocnice, vétsinou internim ¢i dét-
ském, pokud v nemocnici nejsou spe-
cializovana hematologickd lazka

e pravidelna dispenzarni vySetfen{

* zajisténi vysetieni rodiny postizeného

* genetické vySetfeni na dostupném
pracovisti

° véasné vySetfeni prenasecek hemo-
filie a jinych vrozenych krvacivych
stavl, véetné zajisténi prenatdlniho
vySetien(

* spoluprace s ostatnimi obory - orto-
pedie [10], stomatologie, psycholo-
gie, rehabilitace, genetika, neurolo-
gie, chirurgie, gynekologie, infekéni
lékaFstvi [6] a daldimi

* dispenzarizace osob a vydej priikazd
o vrozeném krvacivém stavu

* edukace lékara, daldich zdravotnikd
i nemocnych a jejich rodinnych pii-
slusnikd

* metodického vedeni LPP se zamére-
nim na hemofilii a jiné vrozené krva-
civé stavy ve spadové oblasti

* registrace dat nemocnych v infor-
macni databazi [11,13]

¢ védecko-vyzkumnd ¢innost na trovni
problémového okruhu

Na rozdil od CCC nemuseji HTC dis-
ponovat psychologem, rehabilita¢nim
pracovistém ani véemi ndlezitostmi
k 1écbé (predevsim chirurgické) pa-
cientd s inhibitorem [5].

Predpokldda se, ze by personalné
bylo dostacujici, kdyby centrum mélo
nasledujici obsazent:

° nejméné 3 |ékati s atestaci z hema-
tologie a transfuzni sluzby, v pfipadé
péce o détské pacienty, nejméné 1 pe-
diatr s atestaci z hematologie a trans-
fuzni sluzby nebo atestaci z détské
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hematologie a onkologie nebo léka¥
s atestaci z pediatrie a minimalné
10 let prace s nemocnymi s hemofi-
lit a ostatnimi vrozenymi krvacivymi
stavy

° nejméné 5 atestovanych zdravotnich
sester

° nejméné 1 vysokoskoldk nelékaf se
zkouskou z hematologickych vyset-
Fovacich metod

° nejméné 5 atestovanych laborantd
s atestaci z hematologie a transfuzni
sluzby

Centra mus{ byt pravidelné podro-
bena auditim (peer audit) odbornych
spolecnosti.

Co do konkrétni péce je jeji rozlozeni
mozné stratifikovat ndsledujicim zpa-
sobem, pfi¢emzZ se tim vymezuje rozsah
péce dany CCC proti HTC:

1. Hemofilici s inhibitorem [14]:
* k elektivnim chirurgickym (vcetné
ortopedickych) vykontim - CCC [9]

* kimunotoleranéni é¢bé - CCC [3]

* k profylaktickému poddvéni a event.

domdcf lé¢bé - CCC

* k akutni péc¢i - CCC/HTC

* k bézné péci - CCC/HTC
2. Hemofilici bez inhibitoru - tézci

a stredné tézci:

* k elektivnim ortopedickym vyko-

ndm (vcetné synovektomie) - CCC

* k elektivnim chirurgickym vyko-

nim - CCC/HTC

* k akutnim vykontim - CCC/HTC

¢ k profylaktickému podavani -

CCC/HTC
* k doméci péci - CCC/HTC
* k bézné péci - CCC/HTC + spa-
dova (regionalnf) pracovisté
3. Hemofilii - lehci:
¢ dispenzarizovani v CCC/HTC

Dal3im ¢lankem péce o nemocné he-
mofilii jsou regionalni hematologicka
pracovidté ¢&i pracovisté sdilené hema-
tologické péce, kterd jsou napojena na
CCC/HCT, jez ruci za odborny poten-
cial pracovisté ve sméru pfipadného za-
jisténi péce poskytovaného pacientiim
spadu, tedy v ramci jejich bydlisté. Tato
pracovisté jsou odborné i vécné vedena

centrem, k némuz se regiondlni hemato-
logické pracovisté ptihldsi. Jsou to také
Centra, kterd zajistuji regionalnim pra-
covistim dostate¢né mnozstvi krevnich
derivat(i pro [é¢bu spadovych pacient(.
Dal3im cilem CNHP je ve spolupraci
s Ceskou spole¢nosti transfuzniho I¢-
kafstvi v souvislosti se zimérem ga-
rance dostate¢ného mnozstvi krev-
nich derivatd zajisténi prodeje plazmy
k frakcionaci z ,malych zafizeni trans-
fuzni sluzby“ tak, aby prodand plazma
byla Fadné vyfakturovana odbératelské
firmé a za plazmu bylo ze strany odbé-
ratelské firmy zdravotnickému zatizenf
radné zaplaceno (nikoli barterovymi
obchody), pficemz by mélo byt dosa-
Zeno konsolidace procest pti:
* nakupu krevnich derivatd
* poskytovani péce, kterd je spojena
s pouzitim krevnich derivatd
* Uctovdni krevnich derivatd zdravot-
nim pojistovndm, véetné poskytnuté
péce
¢ Ghradé poskytovatelim LPP za péci,
v ramci které byly pouzity krevni
derivaty

Dle ndzoru predstavitelt odbornych
spole¢nosti by pro realizaci projektu
bylo zadouci: vypsat vefejnou soutéz
na poskytovani LPP komplexniho cha-
rakteru pro pacienty s poruchou krev-
niho srazeni vcetné zajisténi komplexn{
diagnostiky, vyuziti moznosti domdcf
lécby a rehabilitace. Obecné Ize znovu
podtrhnout, Ze cilem celého projektu
je zlepSeni péce o osoby trpici hemofi-
lif a jinymi vrozenymi krvacivymi stavy,
konsolidacevsech souvisejicich procest
a racionalizace finanénich nakladd.

V ramci CNHP budou Centra po-
skytujici péci tzce spolupracovat s jiz
vyjmenovanymi odbornymi spolec-
nostmi, pri¢emz nezbytnymi podmin-
kami ziskdn{ statutu Centra jsou:
¢ pravidelna Gcast v cyklech externi kon-

troly kvality, véetné ziskdn{ p¥islusnych

certifikatd
* zavedeni systému spravné laboratorni
praxe a systému managementu jakosti
* dostate¢né zdsoby krevnich derivatd
pro lécbu hemofilie a jinych vroze-
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nych krvacivych stavl a jejich nepte-
trzitd dostupnost
* splnénf vyse uvedenych kritérif
* doporudit zdravotnim pojistovnam
thradu lécby krvaceni u pacientd
s hemofilii pouze centrim, ktera spl-
nila kritéria vefejné soutéze
* nakupovat krevni derivity pouze
v centrech (ve vétsim objemu bude
jejich cena nizsi), kterd by doporuco-
vala a ¥idila LPP pacientd i v ostatnich
nemocnicich. Vydej krevnich derivat
pro profylaktické ¢i terapeutické po-
dani u hemofilikd v ostatnich nemoc-
nicich by mohl byt svdzan s kédem
22029 - vydej krevnich derivdtu z cen-
tra, odbornosti 202.

Na zadkladé dosavadni organizace
byla k poskytovani shora zminéné péce
pro dospélé i déti v ramci CNHP Ces-
kou hematologickou spole¢nosti ve
spolupréci s Ceskou spole¢nosti pro
trombézu a hemostazu, Ceskou pe-
diatrickou spole¢nosti a Ceskou spo-
le¢nosti pro transfuzni |ékafstvi navr-
Zena a doporucena tato pracovisté:

1. CCC Praha - UHKT (pro dospélé) -
spadova oblast Praha a stredni Cechy
2. CCC Praha-Motol (pro déti) - spé-
dové oblast Praha, stredni Cechy, p¥i-
padné Vysocina

3. CCC FN Brno (pro déti i dospélé) -
spadova oblast jizni Morava, Zlinsky
kraj, pfipadné Vysocina

4. HTC FN Olomouc - spadova oblast
stfedni Morava

5. HTC FN Ostrava - spadovd oblast
severni Morava

6. HTC FN Hradec Kralové - spadova
oblast vychodni Cechy

7. HTC FN Plzeri - Plzenisky kraj a Kar-
lovarsky kraj

8. HTC Nemocnice Liberec - Liberecky
kraj

9. HTC Nemocnice Usti nad Labem -
Ustecky kraj

10. HTC Nemocnice Ceské Budéjo-
vice - Jihocesky kraj

Zavér

Kazdd doba pF¥indsi svoje pozadavky
a ty, které jsou dnes kladeny na péci
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o hemofilii, vyzaduji racionalni uspo-
radani center poskytujicich péci, jeji
stratifikaci co do rozsahu a v zavislosti
na vybavenosti pracovisté, jeho zkuse-
nostech, opravnéni a moznosti dispo-
novat s ur¢enym objemem finanénich
prostiedkad.

Problémem bude do brzké budouc-
nosti stanoveni stéZejnich programu,
jako jsou: zajisténi nemocnych s in-
hibitorem, nemocnych s nutnosti
profylaktické lécby, rozsiteni a zdo-
konaleni domdaci péce, dale urcenfi
elektivnich ortopedickych vykond, kva-
lifikované oSetfeni akutnich onemoc-
néni a zajisténi intervencnich zdsaht
vcetné ndasledné rehabilita¢ni a l4zen-
ské 1écby. Mimo medicinskou sféru
pak bude sahat zajisténi dhrady fi-
nancéné extrémné narocnych lé¢ebnych
rezimda.

Podékovani

Podékovani patii vsem koleglim podile-
jicim se na vytvoteni Ceského narodniho
hemofilického programu, ktefi zastupuji
jednotlivd dosavadni ,Hemofilickd cen-
tra“ v CR - piedevéim jeho koordinatorovi
MUDr. P. Salajovi a prim. MUDr. V. Komrs-
kovi, CSc., jakoz i koleglim z Institutu
biostatistiky a analyz Masarykovy uni-
verzity, predev§im Ing. P. Brabcovi
a doc. RNDr. L. Duskovi, CSc. Dékujeme
samoziejmé i véem dal3im koleglim vcetné
Spolku pro trombdézu a hemostdzu i sa-
motnym pacient(im, ktefi se na tvorbé pro-
gramu podileji nemalou mérou rovnéz.
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