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Oddeélent détské hematologie, FN Brno, prim. MUDr. Jan Blatny, Ph.D.

Maratén neni sprint

Kdybychom chtéli péci o osoby s he-
mofilii pfirovnat k néjakému sportu,
asi bychom si mohli, s klidnym své-
domim, vybrat béh. Nemohl by to ale
byt sprint, ve kterém byva kratkodobé
usili ,,rychle“ korunovdno dspéchem.
Spravnéjsi by bylo pfirovnat tuto péci,
a jeji vyvoj, k béhtim na dlouhé traté -
napt. k maraténu.

Maratén je bez pochyby vyzvou pro
mnohé. Ne vsichni tuto vyzvu pfi-
jmou. Tém, ktefi tak udinf, viak ne-
stadi vybéhnout ze startu. Nesmi se
v pali vzdat. Musi pt¥ekonat cetné na-
strahy a ¢asto i sami sebe. A musi do-
béhnout do cile. Stejné je to i s péci
o osoby s hemofiliil Ale i tento ,mara-
tén“ muze pFinést uspokojeni srovna-
telné s pocitem bézce, jenz protrhl ci-
lovou pasku. Vratme se vak nyni o vice
nez 20 let zpét. Do doby za ,Zeleznou
oponou“, kdy o tom, Ze jednou bu-
deme do cile takového maraténu do-
bihat, bylo mozné jen snit. Jednim ze
snilkd byl i MUDr. Miroslav Penka.

Zelezna opona

Zelezna opona nebyla jen hrazi mezi
dvéma politickymi systémy. Byla i pre-
hradou, kterd branila napt. dodav-
kam 1éka tolik pottebnych pro lécbu
osob s hemofilii. V dobé pted rokem
1989 bylo velmi nesnadné, ¢asto i ne-
mozné, ziskat koncentraty faktort krev-
niho srdzenf, a proto byli lidé (dospéli
i déti) s hemofilif |é¢eni predevsim plaz-
mou a pozdéji kryoprecipitdtem. Do-
maéci lééba hemofilik, anebo dokonce
profylakticka [é¢ba, kterd by mohla kr-
vacenim predchdzet, pattila pro vét-

Vnitt Lék 2012; 58(7&8): CD105-CD107

vy

$inu nemocnych hemofilii do Fi$e prani.
Dluzno Fici, Zze po vytce nesplnénych.
Témér kazdé krvaceni proto znamenalo
hospitalizaci a nékolikadenni é¢bu
spojenou s bolesti, a hlavné s progre-
sivné se stupniujicim rizikem dlouho-
dobé a/nebo i trvalé invalidizace ve
vy38im véku. Spotteba jednotek fak-
toru VIII na hlavu obyvatele (parametr
pouzivany WFH - Svétovou hemofilic-
kou federaci, jako parametr srovnani{
péce o osoby s hemofilii) byl vyrazné
pod 1 1U/capita. Tento stav byl frustru-
jici nejen pro pacienty, ale i pro zdra-
votniky. Zadatek ,maraténu pro hemo-
filii“ byl v nedohlednu. Teprve politické
zmény v roce 1989 daly nadéji a pozdéji
i $anci takovy béh zahajit.

Demografie hemofilie v Ceské
republice

Ceska republika je s rozlohou 79 000 km?
a se svymi vice nez 10 miliony obyvatel
domovem necelého 1 000 osob s he-
mofilif. Zhruba 1/4 z nich jsou déti ve
véku do 18 let. Ro¢né se v nasi zemi na-
rodi v priiméru do 10 hemofilikd. Preva-
lence a incidence hemofilie je v nasi zemi
niz8i nez v nékterych jinych (napt. Pol-
sko, Madarsko, Irska republika), coz je
pravdépodobné ddno zejména kulturnf
a ndbozenskou tradici. Je-li témto lidem
poskytovana adekvatni péce, nepozndte
ale, ze néjakou nemoci trpi. Kvalita je-
jich Zivota m(iZe byt srovnatelna s Zivo-
tem jejich vrstevnikd.

Start Maraténu v 90. letech

20. stoleti

Po politickych zménach doslo nejen
k uvolnéni spolec¢enského klimatu,

ale postupné se uvolriovala i omezeni
v mediciné. Soucdsti téchto zmén bylo
i postupné zvySovani dostupnosti [ék
pro osoby s hemofilif, tedy zakladniho
predpokladu kvalitni a Gcinné péce
o tyto nemocné. Kryoprecipitdt byl vy-
stfidan stfedné a posléze i vysoce cis-
ténymi koncentraty faktor( krevniho
sraZen{ vyrobenymi z krve darcd. Bylo
postupné mozné zahdjit sekundarnf
profylaxi krvdceni u osob s hemofi-
lif, zprvu déti, nasledné i dospélych.
U déti byl tehdy zvolen rezim blizky
tzv. danskému modelu, tedy zahdjeni
profylaxe po prvnich nékolika krvace-
nich. Nejc¢astéjsim davkovacim sché-
matem bylo 2-3krat tydné 24 |U/kg
v zdvislosti na zdvaznosti a typu he-
mofilie. Byla tak umoznéna dobrd
[é¢ba pro vSechny déti, které to potre-
bovaly, za cenu, kterou si tehdy mladd
samostatna Ceska republika mohla
dovolit. Tato zména, doprovazena za-
vedenim domdci 1é¢by, byla zfejmé
nejvétsi zménou v péci o ceské hemo-
filiky ve 2. poloviné minulého stoleti.
Zavedeni domdci |é¢by u dospélych
pak umoznilo rozvoj lé¢ebné a pre-
ventivni rehabilitace. T¥eba i jen krat-
kodobd sekundarni profylaxe vedla
k zadsadnimu zlep3eni efektivity |écby
krvdceni a jeho nasledkd. Byl zahajen
ambiciézni program kloubnich né-
hrad pro ty hemofiliky, kterym jejich
nemoc jiz ¢aste¢né ¢i zcela zabranila
v pohyblivosti, nebo je dokonce upou-
tala na invalidni vozik. V souladu
s doporucenimi WFH zacala byt bu-
dovéna funkénf sit hemofilickych cen-
ter v nasi zemi. Tehdy doc. MUDr. Mi-
roslav Penka, CSc., byl jednim z téch,
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ktefi se na téchto projektech od po-
¢atku podileli.

Pét pilifi moderni péce o hemofilii

v nasi zemi

* domaci lé¢ba viem, ktefi ji chtéf
a potrebuji

¢ profylaxe pro viechny déti s tézkym
fenotypem hemofilie

* maximalni bezpec¢nost poskytova-
né |écby (udrzet nizkou promote-
nost krvi ptenosnymi infekénimi
onemocnénimi)

* efektivni a okamzitd 1é¢ba pacientl
s hemofilii a inhibitorem

¢ funkénf sit hemofilickych center

Rok 2012: velka ¢ast Maraténu je
Jiz za nami

Most pres rozboufenou Feku (,,The
Bridge Over Troubled Water®) vysta-
vény na téchto pilitich nds, jak se zd4,
prevedl| jiz za polovinu Maraténu.
Ro¢ni spotieba F VIII vzrostla v minu-
[ém roce na cca 4 IU/capita. Domécf
[écby vyuZivaji v nasi zemi vichni he-
mofilici, kte¥i o to maji zajem a u kte-
rych je indikovana. Od roku 2006 je
|[ékem volby u déti s tézkou formou he-
mofilie primarni profylaxe a stdle cas-
téji je profylaxe poddvdna i mladym
dospélym (zejména tém, ktefi jsou na
této 1é¢bé od raného détstvi). V sou-
ladu s mezindrodnimi doporucenimi
jsme schopni, diky dlikladné a peclivé
edukaci, léky podavat i détskym he-
mofilikim do perifernich zil a zavé-
déni CVK (centrdlnich venéznich ka-
tetr() je Fidkou praxi. S ohledem na
bezpeénost 1é¢by se od roku 2006
trvale zvySuje podil rekombinant-
nich preparatd, kterymi jsou hemo-
filici léceni. Odhadem se jedna o asi
10 % celkové spotteby v zemi. V ramci
détské populace je jiz asi 20 % vSech
déti s hemofilii na rekombinantni te-
rapii, aniz by byl patrny klinicky sig-
nifikantni nardst vyskytu inhibitord.
Incidence inhibitor v populaci pred-
tim neléc¢enych détskych pacientd, tzv.
PUPs (Previously Untreated Patients),
je 6 %, nepocitame-li inhibitory tran-
sientnf, které v3ak nevyzaduji 1é¢bu.
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Prevalence inhibitoru v téze popu-
laci je 2,6 %. Celkové v populaci he-
mofilikl je pak toto ¢islo jesté o néco
nizsi. Zde hraje zdsadnf roli skutec-
nost, Ze détem s hemofilif a inhibito-
rem je jako lé¢ba prvni volby nabid-
nuta lé¢ba imunotoleranéni (ITT).
Ta ma v ,¢eskych rukou“ zhruba 80%
Uspésnost. Dospéli pacienti s inhibi-
tory jsou efektivné léceni preparaty
s ,bypassovou® aktivitou. Povérend
hemofilickd centra v na3i zemi rov-
néz ziskala zku3enost s provadénim
kloubnich nahrad kycelnich a kolen-
nich kloub( u hemofilikdl, a postupné
tak splacime ,dluh®, ktery mame vici
tém, kteti se narodili v dobé, kdy ne-
byla adekvatni l1é¢ba dostupnd. Tito
lidé nyni mohou opét chodit. Orto-
pedické operace se lGspésné provadf
i u osob s hemofilii a inhibitorem.
Kromé kloubnich ndhrad je samo-
ztejmé hemofilikiim dostupné i Siroké
spektrum ostatnich chirurgickych, or-
topedickych a jinych intervenci. V he-
mofilickych centrech pracuji i zkugenf{
fyzioterapeuti, psychologové, sexuo-
logové a lékatskd péce je doplriovana
¢etnymi spolecenskymi aktivitami po-
radanymi pacientskymi organizacemi
(letni rekondiéni pobyty pro déti a ro-
dice s détmi, vikendové pobyty pro
dospélé apod.).

Béhem takovych rekondi¢nich po-
byt je vétsinou k dispozici fyziote-
rapeut a zejména u déti i léka¥ a zku-
Send sestra. Déti tak mohou byt bez
obav zapojeny do viech aktivit spolu
se svymi vrstevniky. Diky vlastnimu
odhodlani a pevné vali podpotené
starostlivou pé¢i zdravotnikd si vét-
$ina déti umi podat lék do zily sama
jiz od Sestého ¢i sedmého roku véku,
stdvajic se tak nezavislymi na péci
druhych.

Cesky narodni hemofilicky
program

V roce 2011 byl v plné mife spustén
a v ¢eském systému zdravotni péce
pevné ukotven Cesky narodni hemo-
filicky program (CNHP). Cely projekt
se pFipravoval téméf 4 roky a u jeho

zrodu byl pravé prof. MUDr. Miro-
slav Penka, CSc. Jako jeden z jeho ko-
ordinatord projekt postupné proved|
v8emi Uskalimi a zastitil ho svou od-
bornosti. Jeho prdce a prace ostat-
nich kolegli do projektu zaintereso-
vanych byla korunovédna tspéchem,
kdyz na podzim roku 2011 probéhly
audity hemofilickych center pod ga-
ranci Ceské hematologické spolec-
nosti, Ceské spole¢nosti pro trom-
bézu a hemostazu a Ceské pediatrické
spole¢nosti. Vznikla sit center, kterd
ve shodé s doporucenimi WFH
a s Evropskymi principy hemofilické
péce zajistuje na vysoké Urovni péci
o osoby s hemofilii napfi¢ cely véko-
vym spektrem. Pan profesor Penka
jedno ze dvou ndrodnich komplexnich
center hemofilické péce pro dospélé
ve Fakultni nemocnici Brno vede.

Vyzvy do budoucna

(»»Czechllenges*)

Zadny sportovec, a tedy ani maratén-

sky béZec, nesmi usnout na vaviinech.

Je tfeba bézet ddl. Zdol4vat dal3i pre-

kazky, pripravovat se na daldi zavody,

celit dals$im vyzvdm. Maratén pro he-
mofilii neni vyjimkou. Ceské vyzvy

v oblasti hemofilie (,,Haemophilia

Czechllenges®) Ize shrnout napfiiklad

nasledovné:

* zvy$it mnozstvi faktoru dostupné
ro¢né pro osoby s hemofilii v nasf
zemi na zhruba 5 IU F Vlll/capita.
Tento pozadavek neni neredlny ani
nesplnitelny. Jsme mu velice blizko.
Dalsi navySovani, jak vyplyvd z po-
slednich analyz v zemich s del3i tra-
dici |é¢by hemofilie, neni zfejmé ne-
zbytné nutné;

zejména v pediatrii bude pokraco-
vat narGst podilu rekombinantnich
[ékti pouZivanych pti lé¢bé hemofilie.
Dluh mame v tomto ohledu i k oso-
bdm s hemofilii B, pro néz zatim re-
kombinantni prepardt na ceském
trhu k dispozici neni. Rekombinantnf
prepardty ztejmé budou stale ¢astéji
poddvény také minimalné lécenym
dospélym pacientlim a mladym do-
spélym obecné;
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° vyzvou je rovnéz profylaxe pro fylaxi pro generaci seniord. Ti jsou kolegli v projektu zapojenych toho
(mladé) dospélé. Tam, kde je to in- ¢asto suzovani jinymi nemocemi je, a véfim, Ze i do budoucna bude,
dikovdno, bude vhodné s pomoci a neduhy, pro¢ je tedy vystavovat dobrou zarukou.
efektivni profylaktické lé¢by ucho- i rizikdm plynoucim z hemofilie,
vat v dobré kondici pohybovy apa- neni-li to nutné? prim. MUDr. Jan Blatny, Ph.D.
rat dospélého hemofilika, ktery byl ¢ hlavnivyzvou je pak prosazovanf a tr- www. fnbrno.cz
diky profylaxi v détstvi usetien za- valé zlepsovani Ceského narodniho e-mail: jblatny@volny.cz
vazného poskozeni. VEéfim, Ze se hemofilického programu. Osoba
¢asem rozproudi diskuze i o pro- pana profesora Penky a ostatnich Doruceno do redakce: 31. 3. 2012
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