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Doporuceni pro vedeni anestezie
u Hemofilie A

Nazev nemoci: Hemofilie A

ICD 10: D66
Synonyma: Klasicka hemofilie nebo nedostatek faktoru VIII

Souhrn o nemoci: Hemofiie A je vzacné dédicné X-vazané recesivni krvacivé
onemocnéni, které je dusledkem nedostatku faktoru VIII a je charakterizovano predevsim
intraartikularnim a intramuskularnim krvacenim. Existuje cela fada rlznych mutaci, které
zpusobuji hemofilii A. Vzhledem k rozdilim v inkriminovaném genu (a nasledném vysledném
proteinu) maji pacienti s hemofilii (PWH) rlzné hladiny aktivity srazeni faktoru VIII.
Jednotlivci s méné nez 1% srazlivosti FVIII jsou klasifikovani jako pacienti s ,téZkou”
hemofilii, osoby s 1-5% jako ,stfedni“ a osoby s 5-40% jako pacienti s hemofilii ,mirnou®.
VétSina pacientd s tézkou hemofilii vyzaduje pravidelnou intravenézni substituci
rekombinantnim nebo plasmatickym faktorem VIII.

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

Mozna Spatna diagnéza

i ) Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organiza¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Typické vykony

Ortopedicka chirurgie: Hemartréza zahrnujici ky&elni a ramenni klouby (Upony hlavice a
kloubni jamky) u hemofilie pfili§ ¢asta neni. ,Diagndza“ hemartrézy kycle je ¢asto nespravna
diagnoza krvaceni do m. illiopsoas.

NejcastéjSimi chirurgickymi zakroky souvisejicimi s hemofilii jsou uplna nahrada kolenniho
nebo loketniho kloubu a artrodéza kotniku (vSechny zavésné klouby). U PWH se také ¢asto
chirurgicky feSi obtiZze, které s hemofilii nesouvisi (napf. operace kyly, appendektomie,
cholecystektomie).

Typ anestezie

Celkova anestezie by méla vyt vedena jako totalni intravendzni anestezie. Lze v3ak pouzit
v8echna intravendzni a inhalaéni anestetika. Regionalni nebo neuraxialni anestezii je lépe
neprovadét, protoZze existuje vysoké riziko hemoragickych komplikaci, jako je epiduralni
hematom. U mensSich vykon(, jako je trhani zubl u PWH, se po adekvatni substituci
koagulagnich faktort velmi ¢asto pouziva lokalni anestezie lidocainem.

Nezbytna doplfikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

Hemofilie A je onemocnéni krve. K diagnostice tohoto onemocnéni je tfeba vyhodnoceni
pFisluSnych krevnich testd.

Za ucelem zjisténi hemofilie by se mély provadét rutinni laboratorni testy koagulace krve,
testy FVIII a von Willebrandova faktoru. Tromboelastografie a tromboelastometrie
se pfi bézné diagnoze ani pfi managementu nekomplikované hemofilie nevyuzivaji. Vyuzivaji
se na malém mnozZstvi center jako voditko pfi vybéru nebo pouziti pro tzv. bypassové
preparaty (FEIBA nebo rekombinantni FVlla) u pacientd s hemofilii s inhibitory. TEG a dalsi
globalni hemostatické testy jinak nemaji v ramci diagnézy ani rutinniho managementu
hemofilie nijak vyznamné uplatnéni.

Rutinni koagulaéni profil, v€etné aPTT, PT, aktivity fibrinogenu (Clauss assay), koncentrace
plazmatického faktoru VIII (FVIIl) a inhibitord faktoru VIII. Testy APTT a PT jsou sice
pfi po¢ate¢nim hodnoceni pacienta s podezfenim na hemofilii uziteéné, avSak po stanoveni
diagnézy hemofilie uz jsou vétsinou irelevantni.

Hlavni pfi¢inou onemocnéni jater je u hemofilie virus hepatitidy C (HCV). Je potfeba odebrat
vzorky krve na protilatky ALT, AST, HCV, genotyp HCV, protilatky HIV, pocet destiCek
a hemoglobin. Virova zatéz HCV a HIV se vyzaduje pouze u pacientl s pozitivnim testem na
pfislusnou protilatku.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

V nasSich retrospektivnich datech se vyskytl velmi vzacny pfipad obtizné intubace.

Riziko aspirace neni zvySené.
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Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivatu

Hemofilie A je porucha zpusobena chybéjicim nebo defektnim faktorem VIII, proteinem
srazeni, takZze pokud neni adekvatni periopera¢ni hrazeni faktoru, existuje vysoké riziko
krvaceni. BEhem operace muze byt potfeba vét§i mnozstvi krevnich derivatd.

Pacientim s hemofilii A musi byt poskytnuty koncentraty faktoru VIII (FVIII). Pacienti
s hemofilii nemaji ve srovnani s pacienty bez hemofilie zadné zvySené pozadavky
na Cerstvou zmrazenou plazmu (FFP) nebo krevni transfuzi, pokud byla pfedoperacni
nahrada FVIII dostate¢na. Kryoprecipitat (ktery obsahuje FVIII, von Willebrandlv faktor
a fibrinogen) se pouziva k lé¢bé hemofilie A pouze tehdy, kdyz nejsou dostupné koncentraty
FVII. Tyto krevni produkty (FFP, krevni transfuze, kryoprecipitat) je nutné mit pfipravené
a pouzivat je pouze v pfipadé potfeby. Pfi dostatec¢né pfipravé obvykle nutné nejsou.

Pacienty s inhibitorem hemofilie A je nutné IéCit rekombinantnim FVlla nebo FEIBA
(koncentrat aktivovaného protrombinového komplexu). Rekombinantni FVlla nebo FEIBA
(bypassové preparaty pro pacienty s inhibitorem faktoru VIII) jsou uréené k IéCbé krvacivych
epizod na vyZadani a k prevenci krvaceni v ramci chirurgickych nebo invazivnich procedur
u pacientl s vrozenou hemofilii s inhibitory.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Pacienti s mirnou hemofilii A mohou v disledku reakce akutni faze na chirurgicky zakrok
po operaci vykazovat téméf normalni nebo dokonce zcela normalni hladiny FVIIl. U téchto
pacientd maze dojit k vyskytu pooperacni zilni trombdzy se stejnou pravdépodobnosti jako
u pacientll bez hemofilie.

Zvlastni opatreni pii polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Néktefi pacienti mohou mit v souvislosti s hemartrézami potiZze s pohyblivosti. To se odviji
od stupné arthropatie. Nékteré mirné formy mohou byt klinicky némé.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Pooperacni analgezii mize u PWH nékdy komplikovat uzivani opioidnich analgetik
z davodu chronické bolesti (v disledku hemofilické artropatie). Analyza naSich
retrospektivnich dat nasvédCuje tomu, Ze prvni pooperacni den po velkych chirurgickych
zakrocich u pacientl s hemofilii je vysoce uc€inny a bezpecny paracetamol a trimeperidin.

U PWH s hepatitidou C (hepatotoxicita) by se nemél dlouhodobé podavat paracetamol.
NSAID je kvali potencialnimu riziku hemoragickych komplikaci lep$i nepodavat.

Anesteziologicky postup

Pacientim se zavaznou a stfedné tézkou hemofilii A musi byt pfed intubaci podavan
koncentrat faktoru VIII (FVIII), protoZe existuje vysoké riziko hemoragickych komplikaci, jako
je hematom epiglottis a krvaceni z hornich dychacich cest vyvolané traumatem. Pacienti
s nejmirné&jSi hemofilii pfed intubaci nebo chirurgickym zakrokem koncentraty FVIII nutné
nevyzaduji. Vétsina pacientd s mirnou hemofilii velmi dobfe reaguje na desmopresin
(DDAVP), ktery maze zvySit hladiny FVIII (a von Willebrandova faktoru) 3-5krat oproti
vychozim hodnotam. U mirné hemofilie je idealni DDAVP nikoli koncentrat FVIII. Vybér léCiv
bude zaviset také na rozsahu a typu operace.
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Pacienti s hemofilii A s inhibitory musi byt pfed intubaci 1é€eni rekombinantnim FVlla nebo
FEIBA.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

V pfipadé PWH tolerujicich opioidy je velmi uzite¢né ANI. (Byl navrzen analgesia nociception
index zalozeny na variabilité srde¢ni frekvence (ANI) za ucelem reflektovani rdzné urovné
akutni bolesti.)

Mozné komplikace

Hemofilie A je porucha zpUsobena chybéjicim nebo vadnym faktorem VIII, proteinu srazeni,
takze existuje vysoké riziko krvaceni. Hemoragické komplikace se mohou vyskytnout
v pfipadé nedostatecné nebo Spatné naplanované predoperacni hemostatické pfipravy.

Pooperaéni péce

Stupen pooperaéniho sledovani se odviji od chirurgického zakroku a stavu pacienta pfed
operaci.

Je nezbytné vyloucit pfitomnost inhibitorll pfed operaci (maximalné 1 tyden pfed operaci) a
zajistit, aby hladiny FVIII byly na urovni pozadované pro konkrétni typ operace. APTT a dalSi
rutinni koagulacni testy nemaji u pacienta se znamou diagnézou hemofilie klinicky vyznam.

V pooperaénim obdobi je tfeba hladiny FVIII udrzovat na hladinach doporuéenych
hematologem nebo hemofilickym centrem, u kterého je pacient registrovan. DalSi pozadavky
na krevni produkty by se nemély liSit od pozadavku na pacienty bez hemofilie a mély by se
odvijet Cisté od klinickych okolnosti. Tyto produkty je nutné mit pfipravené a pouZzivat je
pouze v pfipadé potfeby. Stejné tak pacienti s hemofilii A s inhibitory budou v pooperaé&nim
obdobi vyzadovat bypassové derivaty (rekombinantni FVIla nebo FEIBA) podle doporu¢eni
odpovédného hematologa nebo hemofilického centra.

Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na prabéh a zotaveni z anestezie

zpusobenych nemoci, které by mohly pomoci odliSit vedlej$i uCinek anestetického zakroku
od projevu onemocnéni, napf.:

Vyvoj ,inhibitorovych® protilatek proti faktoru VIII v dasledku ¢astych infuzi.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie by se u pacientt s tézkou a stfedné tézkou hemofilii A z divodu
vysokého rizika krvaceni neméla vyuzivat.

Porodnicka anestezie

VSichni PWH jsou muzi.
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