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Hemofilie, nemoc
nejen kralu

Hemofilie je jednou z nejcastéjSich vrozenych poruch
krevniho srazeni, projevujicich se zvySenou krvacivosti.
V Ceské republice je nyni registrovano vice nez tisic
hemofilikd, z nichz priblizné pétina jsou déti do 18 let.
Toto onemocnéni postihuje témér vylucné muze, ale

prenaseji je Zeny.

MUDr. Veronika Fiamoli,
PhD., hematolog

Oddéleni détské hematolo-
gie, Fakultni nemocnice Brno

Klinicky se toto onemocnéni
projevuje u lehcich forem za-
vaznym krvacenim pii tdra-
zech a operacich, u pacien-
tl s tézkou formou dochazi
i ke spontannim krvacenim,
a to zejména do kloubu a sva-
li. Zvysené opatrnosti je nut-
no dbat i v tak banélnich zale-
Zitostech, jako je vypadavani
mlécného chrupu ¢i podava-
ni nitrosvalovych injekci. Di-
ky pravidelné 1écbé nejsou pa-
cienti fyzicky handicapova-
ni, jak tomu bylo v minulosti,
amaji kvalitu Zivota srovnatel-
nou se zdravou populaci.

MUDTr. Peter Salaj,
hematolog

Ustav hematologie a krevni
transfuze, Praha

Cilem profylaktické aplikace
je omezit frekvenci krvaceni
(a tim i poskozeni kloubti) a za-
mezit Zivot ohrozujicim krva-
cenim. Podstatou této terapie
je dlouhodoba, pripadné celo-
Zivotni aplikace koncentratu
FVIII/FIX v takovych davkach
a intervalech, aby hladina de-
ficitniho faktoru nikdy nepo-
klesla pod 2-5%. Bylo prokaza-

no, ze lepsich vysledk je do-
sazeno centralizovanim péce
o nemocné s hemofilii v cen-
trech komplexni hemofilic-
ké péce. Pracovisté musi byt
schopno zajistit komplexnost
péce, a to nejen hematologické,
ale i diagnostické, ortopedické,
stomatologické atd. - podle to-
ho, co stav pacienta vyZzaduje.

MUDr. Jan Blatny, PhD.,
hematolog

Oddéleni détské hematolo-
gie, Fakultni nemocnice Brno

Kromé Siroké dostupnos-
ti profylaxe pro déti s tézkou
formou hemofilie v CR se stéle
Castéji setkavame s jeji perso-
nalizaci dle farmakokinetic-
kych (PK) parametrti jednot-
livého pacienta. V soucasné
dobé maji hematologové v CR
pristup k prostiedku, ktery
dokaze stanovit PK profil pa-
cienta jen na zakladé 2 odbé-
ru. Profylaxe neni jen cestou
k zachovani kloubniho zdravi,
je navic schopna o 60 % snizit
riziko vzniku inhibitoru (pro-
tilatky, kterou si télo vytva-
i proti 1écebné podavanému
faktoru, tedy nejobavanéjsi
a nejnakladnéjsi komplika-
ce hemofilické 1écby. Pro déti,
u nichz se inhibitor vyskytne
(v CR cca 6 déti), je pak ur¢ena
tzv.imunotoleranc¢ni lécba. Ta
v 80 % pripadt dokaze inhibi-
tor eliminovat. I zde vsak pla-
ti, Ze prevence je vzdy ucin-
néjsi a levnéjsi nez 1écba na-
sledkti. H

Cesky svaz hemofilikd (CSH)
je dobrovolnd organizace
sdruzujici postizené hemofilii,
jejich rodinné pfislusniky

a dalSi zajemce. Jednou

z nejddlezit&jsich roli CSH je
hajit zajmy ¢lend pred statnimi
organy, zdravotnickymi
pracovisti, zdravotnimi
pojistovnami a vSude, kde je
mozné kvalitu Zivota ovlivnit.
CSH je &lenem Svétové
hemofilické federace WFH
(www.wfh.org) a Evropského
hemofilického konsorcia EHC
(www.ehc.eu).

www.hemofilici.cz
info@hemofilici.cz
Tel: (+420) 777 078 509

Hemojunior je dobrocinnou
organizaci sdruzujici pfedevsim
détské hemofiliky a jejich
rodiny. Sdruzuje své cleny

z fad obc¢an(i bez rozdilu véku,
narodnosti, viry, profese Ci
spolecenského postaveni,
ktefi se chtéji aktivné podilet
na pomoci détem s hemofilii

a zlepSit kvalitu jejich
kazdodenniho Zivota..

Www.hemojunior.cz
info@hemojunior.cz
Tel: (+420) 721 738 541

Pribéh pacientky:
Lékari si mysleli,
Ze se mi nechce
do Skoly

Muj Zivot a boj s onemocnénim myasthenia
gravis zacal v roce 1986. Chodila jsem do 7.
tiidy Z8. Nemoc zaé&inala pomalu a ja jsem
se ji snazila nevSimat. Zacalo to tim, Ze jsem
najednou pFi obédé nemohla polknout. Sta-
valo se to ¢im dal ¢astéji a poté mné zacalo
padat vicko. Tento stav vydrzel asi rok a pul,
napino se u mé myasthenie rozbéhla na ly-
zarském vycviku v prvnim roéniku stredni
Skoly. Zacaly se mné podlamovat kolena, ne-
mohla jsem stat a nechapala jsem, co se to
déje. Tim zacala nejhorsi léta mého zivota.

eméla jsem silu v rukou, nohou, padalo mné
Nvi(:ko, vidéla jsem dvojité - a ta obrovska, ne-

pochopitelna tinava... Stézovala jsem si lékai™-
ce, ta nic nezjistila a poslala mé do nemocnice. Do skoly
uZjsem neméla silu chodit a nemocnice se stala mym
druhym domovem. Prosla jsem bezpocCet vySetient,
RTG, CT, odbéry michy atd. - a to vsechno bez vysled-
ku. Zavér vzdy znél: Nechce se mi chodit do skoly. Uz
jsem vlastné jen lezela. Mtij denni cil byl dojit sinawC
azvladnout zakladni hygienu. Jist a pit bylo velice kom-
plikované - udrZet hlavu, donést si IZici az k isttim, na-
sledné se pokusit pokousat sousto a polknout...
Lékafi na neurologii za dva roky neurcili Zaidnou dia-
vySetieni jsem objasnila své potiZe a nasledné jsem byla
prevezena na neurologii ke Sv. Anné. Tam se po zkous-
ce Syntostigminem potvrdila diagnéza myasthenia
gravis. Asi za dva mésice, v listopadu 1990, jsem prodé-
lala operaci brzliku. Blahové jsem myslela, Ze je vsemu
zlému konec. Ale naopak, stale jsem byla nepohybliva
ak smrti unavena. Pres to vSechno jsem po Sestiletém
vztahu v roce 1998 porodila dceru. Miij zdravotni stav
byl stale Spatny, ne-li jesté horsi. Bez pomoci manzela
amatky bych péci o dceru viibec nezvladla.
Vroce 2001 nastal v mém Zivoté prelom. MUDT. Pitha
mi naordinoval imunosupresiva Cellcept. Asi po ptil ro-
cejsem se zacala citit bajecné. Domaci prace, prochaz-
ky ¢i péce o dceru uz neznamenaly jen obavy, jak bu-
de opét cely den vycCerpavajici a nezvladnutelny. V ro-
ce 2009 vsak prisla remise. Byla mi naordinovana ji-
nd imunosupresiva Prografa stav se opét zlepsil. Nyni
vykonavam vSechny bézné doméaci ¢innosti, prace na
zahradé, mam hodné konicki, chodim na prochazky
avyslapy, které jsou i deset km dlouhé. Jsem samoziej-
mé od zacatku v plném invalidnim dtichodu. Ale déku-
jizakazdy den, ktery prozivam a vazim si kazdé malic-
kosti. Uz jen to, Ze rano vstanu a udélam véci, které jsou
pro zdravé lidi automatické, je pro mé zazrak.

Zaneta Machuj,
Vysoké Pole,
WWW.mygra.cz




