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Jak se zije Ceskym hemofilikiim

Slovo uvodem...

Jak se Zije Ceskym hemofilikiim, tak se jmenuje prizkum,
ktery pfipravil Cesky svaz hemofiliki (CSH) nejen pro své
Cleny, ale vSechny, jichz se hemofilie nebo von Willebrandova
choroba néjak tyka. Cilem bylo zajistit informace o slozeni
dotCené populace, jeji vyvoj, zplsob Zivota i IéCby a nazory na
soudasnost i budoucnost. To v8echno proto, aby mohl CSH
pusobit na zdravotnickou i dalSi odbornou verejnost ve smyslu
zlepSovani zivotnich podminek, I1éEby a vSech souvisejicich
okolnosti.

Podle dostupnych pramenl zatim v zadné evropské ani jiné
zemi podobné zjistovani skuteCnosti a nazort neprobéhlo.
Muzeme ho proto povazovat i za vychodisko k porovnani
s vysledky, které se podafi zjistit za pét nebo deset let. Vzdyt
uz ted je zfejmé, ze kvalita zivota pacientd s hemofilii nebo
von Willebrandovou chorobou se za poslednich dvacet let
vyrazné zlepSila. Hovofi o tom fakta podporujici uz davno
propagované snahy o v€asnou profylaxi a dostate¢nou léCbu.

V naSi zemi Zije necela tisicovka hemofiliki a dalsi (zatim
pfesné nezjistény pocet) postizenych von Willebrandovou
chorobou. Na celém svété se obé skupiny sluCuji (problémy
kolem von Willebrandovy choroby se ovSem zabyvaji pouze
ve vyspelych zemich a zdaleka ne tak dlouho jako hemdfilii),
protoZze maji mnoho spole¢ného — v zasadé deficit nékterého
srazeciho faktoru v krvi.

Prizkum byl proto koncipovan pro vSechny pacienty. Snahou
rady CSH bylo, aby se dotazniky dostaly véem registrovanym.
Cesky svaz hemofiliki ma pochopitelné databazi pouze svych
Clenl, pficemz veétSina pacientdl stoji mimo svaz nebo
sdruzeni Hemojunior. Proto byla o pomoc pfi distribuci
pozadana vSechna hemofilicka centra. Je tfeba zdlraznit, ze
vSe probéhlo naprosto anonymné.

Vysledkem je 157 fadné vyplnénych formulard, z nichz vzesly
nize popsané vysledky. Dotaznik obsahoval celkem
64 otazek, kazdy si tedy jisté dovede predstavit, kolik
moznych pfipadu se da z odpovédi vysledovat, jaké zavislosti,
jaka pouceni. Kromé statistickych dat vySla z prizkumu i fada
velmi konkrétnich doporuceni. Tykala se mimo jiné toho, co by
méla obsahovat baleni jednotlivych koncentratt, co pacientim
chybi, co je tfeba zlepSit. Vysledkem je zkratka pofadna
hromada medicinskych, spoleCenskych, psychologickych,
ekonomicko-socialnich a sociologickych dat.

Z hlediska statistické uspésnosti povazuji odbornici takovy
vysledek za velmi dobry. Centrum, ktera pomohla pfi realizaci
pruzkumu, a vSem, ktefi odpovédéli, patfi viely dik Rady CSH.

Rada CSH
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Jak se zije Ceskym hemofilikiim

Par slov o Ceském svazu hemofiliku

Cesky svaz hemofilikd (CSH) je dobrovolna organizace
sdruzujici zajemce o hemofilii a von Willebrandovu chorobu.
Jednou z nejdulezitéjSich roli svazu je hajit zajmy clenl pred
statnimi organy, zdravotnimi pojiStovnami a vSude, kde je
mozné kvalitu Zivota ovlivnit. CSH spolupracuje se sdruzenim
Hemojunior, které se zaméfuje na déti predSkolniho véku
a jejich rodiCe. V rozhodujicich otazkach obé organizace
postupuji spolecné.

Pro své Cleny pofada Svaz dotované rekondicni pobyty pro
dospélé a letni tabory pro déti. Prfi téchto pfilezitostech se
vSichni nejen setkaji s prateli, ale seznami se pod odbornym
dohledem i s nejvhodnéjSimi cviky a navyky. A kdo to jesté
neumi, nau€i se sam aplikovat nezbytny léCebny koncentrat
pfimo do zily.

Pro pacienty je vzdy nejlepSi individualni pfistup a moznost
kontaktu s odborniky. CSH proto pofada regionalni setkani,
kde se ve velmi uzkém kruhu schazeji zajemci s hematology,
ortopedy, fyzioterapeuty, odborniky na socialni otazky &i na
|[éCbu bolesti. VeSkeré novinky jsou zvefejhiovany na adrese
www.hemofilici.cz a v tiSsténém zpravodaiji.

Ceska republika je domovem asi 800 hemofiliki, z nichz
zhruba Ctvrtina jsou déti do 18 let. VétSina osob s hemofilii je u
nas léCena koncentraty vyrobenymi zlidské plazmy
(tzv. vysoce CiSténymi  koncentraty faktord) nebo
rekombinantnimi pfipravky. U déti s tézkou hemofilii je
v souCasné dobé zlatym standardem I|éCby, dostupnym

i v Ceské republice, tzv. profylaxe, spoé&ivajici v opakovaném
nitrozilnim  podavani koncentratu chybéjiciho faktoru,
nejCastéji tfikrat tydné. Touto IéCbou je trvale zvySena hladina
chybéjiciho faktoru a osoba s hemofilii nekrvaci spontanné.

Kompletni pé€e o détské hemofiliky je zajisténa v celkem osmi
détskych hemofilickych centrech. Dvé z center v Ceské
republice (prazské a brnénské) splfuji kriteria Svétové
hemofilické federace (WFH) pro tzv. Comprehensive Care
Centres (CCC). O dospélé se pak stara sedm center
pro dospélé, opét pod metodickym vedenim dvou CCC
v Praze a Brné. Centra spolupracuji vramci Ceského
narodniho hemofilického programu (www.cnhp.cz), ktery
zajistuje poskytovani komplexni a systematické pécCe vSem
osobam s hemofilii v Ceské republice. Postupné by se maél
rozSifit i na dalSi vrozené krvacivé choroby.

Na zavér lze fFici, Zze vsouCasné dobé je dostupnost,
bezpecnost a kvalita 1éEby poskytovana ¢eskym hemofilikiim
srovnatelna s ostatnimi zemémi Evropské unie. Koneckoncu
o tom vypovida i tento prlzkum.

Rada CSH
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Jak se zije Ceskym hemofilikiim

TOP 5 Gisel z priuzkumu Jak se zije
¢eskym hemofilikiim

Z ojedinélého pruzkumu vySlo mnoho zajimavych dat.
Uvodem nabizime pét nejzajimavéjsich Sisel. Kazdé téma je
pak vice rozvedeno v konkrétni ¢asti této publikace.

@ Pouhych 24 % dotazovanych hemofiliki ve vékové

skupiné 56+ je lé¢eno rekombinanty.

@ V celkovém souctu vyuziva profylaktickou Iécbu

témér 30 % respondentu.

@ Hemofilické déti do 18 let, které se zucastnily

pruzkumu, nebyly nikdy nakazeny hepatitidou C.

@ Pro 60 % dotazovanych hemofiliki je hlavnim

vagwEw s

@ Pri vybéru koncentratu pro lécbu je pro 56 %
dotazovanych dullezité doporuceni lékare, jen 18 %

pak da na reference od jiného hemofilika.

Obrazek Cislo 1: Ukazka online dotazniku prazkumu
Jak se zije Ceskym hemofilikiim

[ Prazkum - Dk se e Ceskym b

C' | & hitps://docs. google.com spreadsheetiviswfor mPformkey=dFdqUkIsTOSIADFIV ZMGMED SRIBRCECEMY A
~

Prizkum - Jak se Zije ceskym hemofilikim?
Vazeni kolegove, mili rodice, pratelg,
abracim se na Vas jménem Rady Ceskéha svazu hemofiikd se Z4dosti o pomoc, Prpravii jsme
rozsdhly prizkum, jehod pomoci choeme zjistit, jak se Zije hemofilikdm v Cechéch. Visledky
poslouzi ke zlepseni prace svazu, pamahou zjistit, ca je nejréEtsim problémem, co je tisha
zlepSaval, na Sem pracovat, jak viem nejlépe pomoci
Tak rozsahl prizkum zatim nikde na svaté neprobihl, piikladame mu proto velky vjznam. VyZada
si i znagné finanéni naklady a jen tak se nebude opakovat. MiZe se uskuteénit jen diky
piispiviiim od nasich sponzord. Vsledky posloui ale vihradné potiebam svazu
“Enujte prosim vyplnéni patiiZnou pozormost, éim skutednsjsi obraz ziskame, tim 1épe s nim
miZeme pracovat. Dotazniky jsou zcela anonymni, shromaZdovat je bude agentura a zpracovévat
profesionalni statistik. Prota take nevyZadujeme #adna osobni data, ale jen obecné Gdaje. Za
nezletilé dti (do 18 let) prosime, aby dotaznik wyplnili jejich rodice
Datum ukonieni prizkumu bylo posunuto - dotaznik je tak moZné vypinit do 13. listopadu 2011
Prvni visledky chceme prezentovat jiZ 1. prosince na mezindradnim 4. Hemofilickém dni v Praze a
poté je zpiistupnit na internetu a vydat tiskem.
Dikuji Yam za pomoc, posloui dobré véci. Uvddaomte si prosim, Ze wsledky mohou prospét
predevéim Vam samjm
Wladimir Dolejs, predseda CSH
*Pavinné pale
Kde nejéastéji ziskavate i o hemofilii
© Na intemnetu
@ ¥ odbomych publikacich
© Od zndmyeh
© Od lékafe
(& Od farmaceutické spole€nosti
B —
Kolik casu Vam piiblizné zabere cesta do hemofilického centra z mista odkud do néj
obvykle cestujete? *
Lvedte orncim v hodindch o minitach ]
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Jak se zije ¢eskym hemofilikim

Profil reSpOndentﬁ Graf Cislo 1: Nejcastéji diagnostikovany typ hemofilie

@ Prizkumu se zucastnilo 157 respondenti — d¢len
Ceského svazu hemofilikii a sdruzeni Hemojunior.
96 % respondentu tvofili muzi.

@ Prizkumu se zucastnily vSechny vékové kategorie.
Od nejstarSich — ve véku nad 56 let, po ty nejmladsi
(v pfipadé neplnoletych zastoupenych jejich rodici).

mHemofilie A mHemofilie B = Willebrand

@ Zvysledkl vyplynulo, Ze nejrozSifenéj§im typem
hemofilie v CR je hemofilie typu A. (Graf &islo 1)

@ Témér dvé tretiny oslovenych uvedly, Ze trpi nejtézsi Graf Cislo 2: Profil respondenti podle stupné hemofilie
formou hemofilie. (Graf €islo 2)

Lehky Tezky
17 % 61%

Stredni
22 %
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Jak se zije ¢eskym hemofilikim

Kazdodenni zivot s hemofilii

@ Vysledky prlizkumu ukazuji, ze hemofilie ovliviuje

zivoty pacientl s rlznou intenzitou — podle zavaznosti
a v zavislosti na metodach lé¢eni.

AC jde o geneticky podminéné onemocnhéni,
dédi¢nost nebyla Castéji potvrzena u starSich
respondentd. Pouhych 17 % respondentld s jistotou
uvedlo, Ze nemoc u nich neni zplsobena dédicnosti.
(Graf Cislo 3)

Hemofilici maji €asto poskozené velké klouby,
krvaceji v8ak i do svall a mékkych tkani. 60 %
dotazovanych hemofiliki ma v nasledku krvaceni
omezenou hybnost alesponn u jednoho z velkych
kloubu.

Pacienti s tézkou formou hemofilie trpi naruSenim
kloubl nejvice, krvaci v priméru dvaadvacetkrat ro¢né.
Pacienti slehkou a stfedni formou hemofilie krvaci
pétkrat, respektive osmkrat rocné. (Graf Cislo 4)

Lehka forma hemofilie nemusi byt po dlouha léta
diagnostikovana, eviduji se i pfipady, kdy nebyla
vubec odhalena. TéZzka forma hemofilie byva naproti
tomu zjisténa vzdy do predskolniho véku, vétSinou
kratce po narozeni. (Graf Cislo 5)

Graf c¢islo 3: Prokazani dédiénosti onemocnéni

56+ let 47 % 6 % A7 9
46-55 let 54 % 13 % !
36-45 let 69 % 19 % !
25-35 let 63 % 26 % !
19-24 let 65 % 20 % !
13-18let 82 % 14 % N4
6-12 let 57 % 19 % 4.0
0-5 let 89 % %
Celkem 65 % 17 % 8 ¢

EmAno H®Ne (sjistotou potvrzeno) = Nezjisténo

Graf Cislo 4: Jak éasto hemofilici krvaci

Lehky

Stiedni

Tézky 22x

Primeér

! | |
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Jak se zije ¢eskym hemofilikim

Profylaxe jen do osmnacti let

Graf ¢islo 5: Kdy byla hemofilie diagnostikovana

Predchazeni krvaceni je sou€asnym celosvétovym
trendem pfi [é¢bé déti. V kone¢ném dusledku chrani
kloubni aparat hemofilika.

Profylaxe je Ceskym statem podporovana do 18 let.
Jeji nasledné vyuzivani zalezi na rozhodnuti
samotného hemcofilika. Podle prizkumu se k ni
po urCité dobé& vraceji spiSe starSi pacienti.

Profylaxi vyuziva témeér 70 % déti ve véku od 13 do 18
let. Skupina 25 az 35 let se s profylaxi ale setkava jiz
jenv 25 %.

Ve vékové skupiné nad 56 let se pak s touto metodou
nikdy nesetkalo 65 % hemofilikd. (Graf Cislo 6)

Cim dfrive se s profylaktickou lé8bou zaéne, tim mensi
komplikace ma hemofilik v pozdéjSim véku.

RodiCe hemofilikd by wuvitali, kdyby profylakticka
Ié€ba u jejich déti pokracovala i v dospélosti.

0%
0,
Tézky = 27 %
5%
3%
7 %
Stredni 43 %
47 %
0%
19 %
19 %
Lehky 39 %
0%
=V dospélosti = Naz$
'V predskolnim véku B Zahy po narozeni
H Pfed narozenim
Graf ¢islo 6: Vyuzivani profylaktické lIécby
56+ let
46-55 let
36-45 let
25-35 let
19-24 let
13-18 let
6-12 let
0-5 let

EMam ®Méljsem uOQOjedinéle ENikdy ne
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Jak se zije ¢eskym hemofilikim

Moderni rekom binantni Iééba Graf ¢islo 7: Vyskyt hepatitidy (v zavislosti na stupni

hemofilie)

@ Rekombinantni pfipravky nejsou vyrabény z krevni
plazmy darci, nybrz jsou uméle produkovany
specialnimi  bunéCnymi  kulturami bez kontaktu
s bilkovinou lidské plazmy. Tim je prakticky vylou¢eno
riziko prenosu infekce z darce na hemofilika. (Graf
Cislo 7)

Pramér

Lehky

Stiredni

Tézky

@ Déti hemofilici se diky rekombinantni Ié¢bé jiz

napfiklad témér nesetkavaji s hepatitidou typu C. mAno ®Ne

@ Cim dal vice hemofilikii vyuZivd moderni dostupnou Graf Cislo 8: Preferované typy lécby

écbu — rekombinanty. Rekombinanty jsou nejvice

vyuzivany ve vékove skupiné 0 az 5 let. (Graf Cislo 8) 05 et

@ Podle prizkumu vyuziva rekombinanty ve skupiné do
18 let jiz 49 % hemofilika. 6-12 let

13-18 let

EPlazma

= Plazmatické koncentraty

u Kryoprecipitat

uZadna

= Rekombinantni koncentraty
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Jak se zije ¢eskym hemofilikim

Kaidy dl"Uhy h em Ofl | | k konéi jakO Graf Cislo 9: Jaky typ dichodu prevazuje (dle véku)

invalida

WREv 3110 5 % 15 %

25-35 let
@ Podle prizkumu 4 z 10 respondenti pobiraji ¢astecny

nebo Uplny invalidni duichod. Stejny podil je
i v pfipadé drziteld prikazd ZTP nebo ZTP/P. (Graf
Cislo 9) 46-55 let

36-45 let

@ Dle dil¢ich vysledkd vyzkumu ma prikaz ZTP nebo
ZTP/P kazdy paty hemofilik ve véku 19 az 24 let.

56+ let

Celkem 24 % 13 %
@ Podil majiteld prukazu ZTP a ZTP/P se zvySuje

s pfibyvajicim vékem. U hemofiliki nad 25 let pobira u PIny = Casteény = Zadny
CasteCny nebo Uplny invalidni dichod vice nez
polovina dotazanych. (Graf Cislo 10) Graf cislo 10: Po¢et hemofilika vlastnici ZP

@ Cast&jsi invalidni dachod souvisi s nasledky
krvaceni, tedy omezenou hybnosti nékteréeho Prikaz

z velkych kloub. ZTP/P
60 %

Zadného
7%

@ Invalidité by mohlo predejit nasazeni profylaktické
terapie, zvlasté ve vékove kategorii 19 a vice let.

Prukaz ZTP
33%
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Jak se zije ¢eskym hemofilikim

Hem Ofl | ie a pracovni omezeni Graf cislo 11: Zameskani jednoho pracovniho (studijniho)

dne v zavislosti na stupni hemofilie za rok

@ Tri ¢tvrtiny respondentl zameskaly z dlivodu nemoci
alespon jeden pracovni den v roce. Ti, kdo v détstvi
podstoupili profylaktickou Ié€bu, maji v priméru pouze
pét zameskanych dnu. (Graf Cislo 11)

Pramér
Tézky
@ Pacienti s tézsi formou hemofilie maji vyssi frekvenci Stiedni

navstév rehabilitace a ¢astéji uzivaji analgetika.

Lehky

@ Nejohrozenéjsimi klouby jsou tzv. velké klouby -
kolena, kotniky a lokty. Z vyzkumu vyplynulo, Ze 60 %
respondentt ma u nékterého z kloubl omezenou
hybnost. (Graf €islo 12)

Graf Cislo 12: Nejohrozenéjsi klouby u hemofilikt

@ Analgetickou lé€bu wuziva 2z dudvodu svého

onemocnéni polovina dotazanych. Mezi pacienty 44 % 43 %
s téZkou formou hemofilie to je 58 %, u lehké hemofilie 38 %
pouze 27 % dotazanych.
@ Tézky hemofilik navstévuje hemofilické centrum
pétkrat castéji nez lehky hemofilik. Cesta do centra 10 %

trva pacientum v prumeru 45 minut, Koleno Kotnik Loket Kycel Rameno
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Jak se zije ¢eskym hemofilikim

Spotieba a typy koncentratu

Vyhodou profylaktické 1é¢by je moznost ,,domaci
lécby“ s aplikaci v pravidelnych intervalech dle typu
hemofilie.

Pri vybéru konkrétniho koncentratu hraje nejvétsi roli
doporuceni lékare. Doporuceni od jiného hemofilika je
naproti tomu nejméné dalezitym faktorem
pfi rozhodovani.

Nejvice vyuzivanym koncentratem je Immunate.

Na koncentratu Fanhdi pacienti ocenuji baleni, komfort
pfipravy a uchovavani. (Graf Cislo 15)

Dle prizkumu je primérna rocni spotieba u tézkého
hemofilika pfes 90 000 jednotek koagulacnich
koncentrat (IU). U lehkého &i stfedniho do 11 000 IU.
(Graf cislo 16)

Z vyzkumu vyplyva, ze respondenti maji v zasobé
dostatecnou rezervu koncentratu. A to i v pripadé
cesty do zahranici.

Graf Cislo 15: NejCastéji vyuzivané pripravky

Immunate 30 %

Fanhdi

Kogenate

Immunine

ostatni

neodpovédélo

Graf €islo 16: Spotreba jednotek koagula¢nich
koncentratu (IU) roéné

Pramér

Lehky hemofilik

Stredni hemofilik

B 6000
B 11000
Tézky hemofilik RN 0[0[o]
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Jak se zije Ceskym hemofilikiim

Kde naj it pomoc a radu Graf ¢éislo 17: Clenstvi respondentt ve sdruzenich

Neni ¢len

@ Zajmy c&eskych hemofilikd zastupuje Cesky svaz
hemofiliki, ktery jedna s pfisluSnymi institucemi,
vydava informacni materialy a porada razné aktivity
vcetné rekondi¢nich pobytl pro déti i pro dospélé.

Hemojunior

@ Na pomoc détskym pacientim se zaméfuje ?‘zi‘gfﬁ:’ka:
obCanské sdruzeni Hemojunior. Vzniklo z iniciativy
nékolika rodicu jiz v roce 2001.

@ Dvé tretiny respondentd prazkumu jsou ¢éleny Cesky svaz hemofiliku

nékterého z hemofilickych sdruzeni.

@ Jak vyplynulo z vysledkd pruzkumu, respektovanym
zdrojem informaci je lékar. Ten vam mulze poradit
Ci vas konkrétné odkazat na specializované pracoviste.

@ V Ceské republice existuje sit hematologickych
center. Pro dospélé je to deset, pro déti osm center.

CESKY SVAZ
HEMOFILIKU
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