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Provoz ambulance ODHB FN Brno,
Détskd nemocnice, Cernopolni 9, budova A, 1. patro:
Po-Pa : 7-15:30 hod.

el.e: 532 234 510, 532 234 479

Objednavani pacientd do ambulance: tel. ¢. 532 234 246

Lékari ODHB: Détska sestra ODHB:
prim. MUDr. Pavel Mazanek Dana Maldskova
doc. MUDr. Jan Blatny Ph.D.

MUDr. Ondrej Zapletal Ph.D.

MUDr. Svétlana Kéhlerova

MUDr. Veronika Fiamoli Ph.D.

MUDr. Jan Machal

MUDr. Vanda Horinkova

Hematologicka prisluzba:

(v pfipadé potizi mimo pracovni dobu ambulance)

tel.: 532 234 500
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Strucne. oo korespondenéni adresa: Jihlavska 20, 625

... 0 Hemofilii...

Hemofilie je vrozené, celoZivotni onemocnéni zplisobené nedostatkem
koagulacniho Faktoru VIII (Hemofilie A) nebo Faktoru IX (Hemofilie B).

Jednd se o recesivné dédi¢né krvacivé stavy. Dochazi k nim v disledku defektt
genl pro FVIII a FIX. Tyto geny jsou lokalizovany na chromozomu X, proto
onemocnéni postihuje muze (jen zcela ve vyjimeénych ptipadech i Zeny), Zeny
jsou prenasecky téchto onemocnéni a jsou vétsSinou asymptomatické.

Vsechny dcery hemofilika jsou pfenasecky, ale jeho synové nemoc nemaiji, ani ji
nepfenaseji. Zeny prenadecky maji 50% $anci, Ze se jim narodi syn hemofilik nebo
dcera prenasecka. 50% je ale i Sance, Ze se narodi zdrava holcicka ¢i chlapec.

Asi u tretiny novych pacientll snegativni rodinnou anamnézou dochazi
k onemocnéni v disledku spontannich (de novo) mutaci. A v nékterych rodinach
je onemocnéni po mnoho generaci pouze prendseno Zenami (prenaseckami),
bez muzského potomka, aniz by se nemoc projevila.

Vyskyt onemocnéni je u hemofilie A 1/10 000 a u hemofilie B 1/60 000 nové
narozenych déti. Obé onemocnéni jsou geneticky, biologicky i klinicky podobna.

Hlavnim klinickym projevem onemocnéni je krvaceni, jehoz rozsah a intenzita
jsou zavislé na hladiné FVIIl a FIX. Az 90% vSech krvacivych epizod je krvaceni do
kloub( a sval(.

Intraartikuldrni krvaceni vede k poSkozeni synovie kloubni chrupavky, k
poskozeni kloubu a tim nasledné k nachylnosti k dalSimu krvaceni, coz je kolobéh
vedouci bez Uc¢inné a spravné vedené |écby k dalSimu poskozovani kloubniho
aparatu az kireverzibilnimu poskozeni. Tato krvaceni mohou byt u tézkych
hemofilik( ( FVIII nebo FIX pod 1%) i spontanni, nejen traumaticka.
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... 0 ,,Profylaxi u hemofilika“...

Proto u pacientd s téZkou hemofilii je v Ceské republice nejpozdéji po prvnim
kloubnim krvaceni nebo dvou mékkotkanovych krvaceni, nejpozdéji vsak ve 2
letech véku, zahajena profylakticka antihemofilicka Iécba (faktorova,
nefaktorova), coz znamena opakované, pravidelné preventivni podavani léku,
tak aby se zamezilo spontannim krvacivym projevim.

V

... 0 ,Domaci lécbé hemofilika“...

Po zacviku aplikace l1éku a fadném pouceni rodiny/pacienta a pti spolupraci
rodiny, maze byt zavedena ,domaci [é¢ba“. Pacient si |ék v nastaveném
doporuceném rezimu (davka a ¢as) mlze aplikovat profylakticky &i pfi krvaceni
doma, ¢imZ se mu i jeho rodiné vyrazné zlepsi kvalita Zivota. Povinnosti
hemofilika pfi domaci lécbé je zapisovat vSechna podani |ékd do ,,Protokolu o
domaci lécbé”, ktery predkladd v ambulanci pti kazdém vydavani |éka k domaci
lé¢bé.
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Proc patfi hemofilik do Hemofilického centra?

Hemofilie se Fadi ke ,, vzacnym chorobam“ a v Ceské republice je celkem jen asi
1000 pacientl s diagnézou Hemofilie, z toho je asi 200 détskych pacientd. Péce
a lécba o hemofiliky je slozZitd a ekonomicky naroc¢na a je koncentrovdna do
specializovanych pracovist. V Ceské republice jsou velkd komplexni hemofilickd
centra ve tfech méstech (CCC - Praha, Brno, Ostrava) a v 7 jsou pak |écebnd
centra (HTC). Tato centra pracuji na zakladé doporuceni a smérnic CNHP (Cesky
narodni hemofilicky program, cnhp.registry.cz ).

V CCC a HTC (hemofilickych centrech) pracuji odbornici majici zkuSenosti
s krvacivymi chorobami a majici k dispozici adekvatni léky, které musi byt
hemofilikovi véas podany. Soucasné v téchto centrech je k dispozici 24hodin
denné, 7dnu v tydnu i diagnostické a laboratorni zazemi. Pokud je hemofilik
oSetfen primo v Hemofilickém centru, lze zabranit nebezpeci z prodleni pfi
zavainém krvaceni. OSetfeni mimo hemofilické centrum tuto garanci
neposkytuje.

Kdy poslat pacienta do Hemofilického centra?

Diagndza Tézké hemofilie by méla byt stanovena nejpozdéji do 2 let véku ditéte,
na zdkladé klinickych potizi — krvacivé projevy rizného charakteru a tize, a
laboratorniho nalezu. V rodinach, kde se o hemofilii vi, je dllezZité genetické
poradenstvi (s cilem vcasné, idedlné prenatdlni diagnostiky), které ma k dispozici
kazda rodina s vyskytem hemofilie. U lehké formy hemofilie mUze byt diagnéza
stanovena i v pozdéjsSim véku, zcela nahodné, napf. v ramci predoperacniho
vysetreni.
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Co je Hemojunior a Cesky svaz Hemofilikii?

Pacienti s celoZivotnimi vzacnymi onemocnénimi, kam se hemofilie fadi, mohou
trpét diky své nemoci pocitem vylouceni z fady svych vrstevnikd, citit se socidlné
osamoceni, nepochopeni. V dnesni dobé podléhaji i velkému ekonomickému
tlaku a mohou se citit v socialni izolaci. K tomu, aby se naucili szZit se se svou
nemoci, jim muaze pomoci i sdileni vramci pacientskych organizaci jako je
Hemojunior a Cesky svaz hemofilik(l. Cilem téchto pacientskych organizaci je i
Sifeni osvéty o hemofilii mezi laickou a odbornou verejnosti. Kromé toho poradaji
pravidelné workshopy o hemofilii pro své ¢leny.
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Specialisté Hemofilického centra ODHB:

Hematolog:

Veskerou lécbu a péci komplexné koordinuje a zodpovida za ni hematolog. Ke
komplexnosti péce o hemofilika v dnesni dobé v hemofilickych centrech patfi
spoluprace s ostatnimi obory. Kontakty viz str. 2

Fyzioterapeut vizstr. 8
Ortoped viz str. 9
Psycholog viz str. 10
Socialni péce viz str. 11

Ambulance détského stomatologa viz str. 12
Kromé toho hematolog v ramci centra spolupracuje i s dalSimi odbornostmi:
GENETIK — ULGG FN BRNO

SEXUOLOG

Kontakty na tyto dalsi specialisty jsou individualné zprostfedkovany
hematologem.
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FYZIOTERAPEUT

Fyzioterapeut sleduje a konzultuje psychomotoricky vyvoj ditéte od prvni
navstévy rodict v hemofilickém centru. Radi rodicim, jak spravné manipulovat
s ditétem, aby se spravné vyvijel jeho pohybovy aparat. Pfipadné navrhuje
terapii a spravnou stimulaci k podpore normalniho psychomotorického vyvoje.

V ramci pravidelnych dispenzarnich prohlidek kontroluje pohybovy aparat. Stav
jednotlivych kloubll pomoci HJHS (hemophilia joint health score), svalovou
koordinaci, drzeni téla a pohybové stereotypy pomoci dalSich vySetfovacich
metod.

Na zakladé vysetfeni stanovuje dlouhodoby i kratkodoby rehabilitaéni plan.
Rehabilitace miZe byt realizovana na nasem pracovisti, nebo hemofilik dochazi
na spadovou rehabilitaci. BEéhem jednotlivych navstév je kazdému pacientovi
nastaven individualni program. Fyzioterapeut zacvi¢i k domaci terapii pacienta i

vvvvvv

Kontakt:

Mgr. Marie Katzerova a Andrea Brachova

Détska nemocnice - Fakultni nemocnice Brno

Cernopolni 9

613 00 Brno

Hlavni budova, pavilon D -1. (podzemni patro /rehabilitace — vodolécba/ )
Tel.: 532 234 434

E-mail: Katzerova.Marie@fnbrno.cz, Brachova.Andrea@fnbrno.cz

Kontaktni hodiny:

Pondéli - Patek 7:00 — 15:00
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ORTOPED

Pracovisté Détské Ortopedie jako soucast Kliniky détské chirurgie, ortopedie a
traumatologie je specializované pracovisté pokryvajici kompletni spektrum
problematiky vrozenych a ziskanych vad pohybového apardtu déti a
dospivajicich. Ve spoluprdci s Oddélenim détské hematologie a biochemie
pomaha zajistit péci zejména o pacienty s poruchou krevniho srazeni, ktefi jsou
zvysené nachylini k postizeni specifickych kloub.

Ortopedické ambulance

Fakultni nemocnice Brno (Détskd nemocnice)
Cernopolni 9

61300, Brno

Pavilon G, pfizemi

Objednani: Po-Pa: 7:00-8:00 a 14:00-15:00
Tel.: 532 234 427

Kontakt:

MUDr. Karel Urbasek (ambulantni den: stfeda)

Urbasek.Karel2@fnbrno.cz
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KLINICKY PSYCHOLOG

Oddéleni détské klinické psychologie a psychiatrie poskytuje péciv oboru détské
psychiatrie aklinické psychologie se zamérenim nazvladani nemoci a
problematiku psychosomatickych onemocnéni. Poskytujeme rodinnou a
individualni terapii a arteterapii. Sluzby oddéleni mohou vyuzit détsti pacienti a
jejich rodiny béhem hospitalizace nebo ambulantné (na objednani).

Kontakt:

Oddéleni détské klinické psychologie a psychiatrie
MUDr. Stefania Dvorackova Fasouli

Cernopolni 22a

613 00 Brno

Budova R

Tel.: 532 234 374, E-mail: DvorackovaFasouli.Stefania@fnbrno.cz

Mgr. Jana Trtilkova

Cernopolni 9

613 00 Brno

Budova K

Mob.: 774 241 135 (Mgr. Jana Trtilkova)

E-mail: trtilkova.jana@fnbrno.cz

Kontaktni hodiny (objednani):

Pondéli Utery Stieda Ctvrtek Patek

Mgr. Jana
Trtilkova 7:00 - 16:00 X 7:00 - 16:00 7:00 - 16:00 7:00 - 14:00
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SOCIALNi PRACOVNICE

ODDELENI DETSKE HEMATOLOGIE
A BIOCHEMIE

Sekretariat:
Tel.: 532 234 246

Socialné-zdravotni oddéleni Détské nemocnice Brno spolupracuje s osSetrujicimi

lékari, psychology a rodi¢i pacientl pfi

souvisejicich se zdravotnim stavem ditéte.

feSeni rGznorodych problém(

Pomaha rodi¢lim ziskat prehled o systému socialnich davek, a o organizacich,

které mohou rodiné pomoci.

Kontakt:

Bc. Lenka Rysava, DiS.

Fakultni nemocnice Brno-Détska nemocnice
Cernopolni 9

613 00 Brno

Budova R, 3. patro

Tel.: 532 23 4747

E-mail: Rysava.Lenka2 @fnbrno.cz

Kontaktni hodiny:
Pondéli 8:00-16:30
Utery, stfeda, ¢tvrtek  8:00-15:00

Patek 8:00-14:30
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Ambulance détského stomatologa

Stomatologicka péce - zaméreno na pacienty détského véku s poruchami
krevniho srazeni.

Kontakt:

Prim. MUDr. Karin Klimo Kanovska

MDDr. Johana Vrzalova

Fakultni nemocnice Brno-Détska nemocnice
Cernopolni 9

613 00 Brno

Budova R

Tel.: 532 23 4612
Mob. 775 761 681 — zaslete SMS, budeme Vas kontaktovat.
(objednavani pondéli - ¢tvrtek 7:30 — 8:30 hod. a 14:30 -15:00 hod.)

E-mail: klimokanovska.karin@fnbrno.cz, vrzalova.johana@fnbrno.cz

Kontaktni hodiny:

Pondéli 9:00 - 15:00
Utery 8:00 - 15:30
Stfeda 8:30 - 15:30
Ctvrtek 8:30 - 12:00
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RezZzim (Program) péce o dité s hemofilii

v ramci Komplexniho Hemofilického centra ODHB FN Brno:

*u novorozence komprese a observace po odbéru krve (v€etné screeningu
z paticky). Povinné UZ mozku, UZ bficha (jatra, slezina) a ovéreni hladiny
chybéjiciho faktoru odbérem z periferni zily v poporodnim obdobi (do 24 h po
porodu). Vyhybat se i.m. injekcim, Kanavit podat p.o.

*edukace matky a rodiny (ustné lékafrem + vydani edukacnich materiall-
brozury, kniha a pfirucka o hemofilii), vydani priikazky hemofilika

*edukace pacienta a rodiny v zavislosti na véku (vyhled do budoucnosti, rizika)

*vySetfeni pokrevnich pribuznych na genetickém pracovisti kvali prenasecstvi
hemofilie v rodiné (Ustav lékafské genetiky a genomiky FN Brno)

*obecné jsou u hemofilikl kontraindikovany vsechny intramuskuldrni injekce

*ockovani pro hemofiliky probihd dle platného ockovaciho kalendare, ale
vyhradné subkutanni cestou, vyjma ockovani proti tetanu

*Setrnd manipulace s ditétem, prevence Urazl v pozdéjSim véku

*v pripadé krvacivych projevud ¢i ev. operacniho vykonu podani FVII/FIX - typ
léku a davka dle indikace hematologa! U téZzkych hemofilik(i je standardem
profylakticka terapie FVIII/FIX dle doporuceni hematologa, zahajeni dle platného
doporuéeni CNHP

*celozivotni dispenzarizace v Hemofilickém centru (do 19 let na ODHB a od 19.
roku véku na OKH FN Brno) kde probiha |é¢ba a komplexni péce o hemofilika,
pravidelné dispenzarni kontroly dle tize onemocnéni

*standardni péce o dité u PLDD (0-19let)
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*od narozeni systematickd podpora psychologa (pfijeti diagndzy rodici a Sirsi
rodinou a ve starSim véku i pacientem, uvédomeéni si hranice nemoci (naucit se
sni zit, ne proti ni bojovat) a stim souvisejici vybér vhodnych rekreacnich
sportovnich aktivit, partnerské vztahy, vybér povolani dle individudlniho stavu

4

pacienta s ohledem na mozné komplikace v rdmci diagnézy (nevhodnost tézké
fyzické prace), vsSe ve spolupraci s hematologem

*systematickd podpora fyzioterapeuta, zpocatku ve spradvném drZeni téla,
spravnych motorickych dovednostech umérné véku, pozdéji ev. reseni
aktualnich potizi, ve spolupraci s hematologem a ortopedem

*systematickd podpora ortopeda, feseni ev. komplikaci na muskuloskeletarnim
aparatu ve spolupraci s hematologem a fyzioterapeutem

*i péce stomatologa je nedilnou soucdsti péce o hemofilika

*je moznd i pripadna konsultace sexuologa u dospivajicich chlapcl

Obecné podminky zdravého vyvoje hemofilika:
*ve spolupraci s PLDD spravna Zivotosprava a psychomotoricky vyvoj

*udrzovani normalniho BMI, prevence obezity (zatéz na klouby), spravny vybér
sportovnich aktivit

*ochranné pomducky, diraz na obuv (ochrana kotnikd)

Edukace a moznost sdilet svou zkuSenost, stat se ¢clenem a podilet se na
rozvoji pacientskych organizaci:

Cesky svaz hemofilikd http://www.hemofilici.cz

Sdruzeni Hemojunior www.hemojunior.cz

Informace lze ¢erpat i na www.hemofilie.cz
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