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Doporučení pro vedení anestezie  
u Hemofilie A 

Název nemoci:   Hemofilie A 

 
ICD 10:  D66 

 
Synonyma:  Klasická hemofilie nebo nedostatek faktoru VIII 
 
Souhrn o nemoci:  Hemofilie A je vzácné dědičné X-vázané recesivní krvácivé 
onemocnění, které je důsledkem nedostatku faktoru VIII a je charakterizováno především  
intraartikulárním a intramuskulárním krvácením. Existuje celá řada různých mutací, které 
způsobují hemofilii A. Vzhledem k rozdílům v inkriminovaném genu (a následném výsledném 
proteinu) mají pacienti s hemofilií (PWH) různé hladiny aktivity srážení faktoru VIII. 
Jednotlivci s méně než 1% srážlivostí FVIII jsou klasifikováni jako pacienti s „těžkou“ 
hemofilií, osoby s 1–5% jako „střední“ a osoby s 5-40% jako pacienti s hemofilií „mírnou“. 
Většina pacientů s těžkou hemofilií vyžaduje pravidelnou intravenózní substituci 
rekombinantním nebo plasmatickým faktorem  VIII. 

 

 

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
 

 Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orpha.net/
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Typické výkony 

Ortopedická chirurgie: Hemartróza zahrnující kyčelní a ramenní klouby (úpony hlavice a 
kloubní jamky) u hemofilie příliš častá není. „Diagnóza“ hemartrózy kyčle je často nesprávná 
diagnóza krvácení do m. illiopsoas. 
 
Nejčastějšími chirurgickými zákroky souvisejícími s hemofilií jsou úplná náhrada kolenního 
nebo loketního kloubu a artrodéza kotníku (všechny závěsné klouby). U PWH se také často 
chirurgicky řeší obtíže, které s hemofilií nesouvisí (např. operace kýly, appendektomie, 
cholecystektomie). 

 

Typ anestezie 

Celková anestezie by měla výt vedena jako totální intravenózní anestezie. Lze však použít 
všechna intravenózní a inhalační anestetika. Regionální nebo neuraxiální anestezii je lépe 
neprovádět, protože existuje vysoké riziko hemoragických komplikací, jako je epidurální 
hematom. U menších výkonů, jako je trhání zubů u PWH, se po adekvátní substituci 
koagulačních faktorů velmi často používá lokální anestezie lidocainem. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Hemofilie A je onemocnění krve. K diagnostice tohoto onemocnění je třeba vyhodnocení 
příslušných krevních testů. 
 
Za účelem zjištění hemofilie by se měly provádět rutinní laboratorní testy koagulace krve, 
testy FVIII a von Willebrandova faktoru. Tromboelastografie a tromboelastometrie  
se při běžné diagnóze ani při managementu nekomplikované hemofilie nevyužívají. Využívají 
se na malém množství center jako vodítko při výběru nebo použití pro tzv. bypassové 
preparáty (FEIBA nebo rekombinantní FVIIa) u pacientů s hemofilií s inhibitory. TEG a další 
globální hemostatické testy jinak nemají v rámci diagnózy ani rutinního managementu 
hemofilie nijak významné uplatnění. 
   
Rutinní koagulační profil, včetně aPTT, PT, aktivity fibrinogenu (Clauss assay), koncentrace 
plazmatického faktoru VIII (FVIII) a inhibitorů faktoru VIII. Testy APTT a PT jsou sice  
při počátečním hodnocení pacienta s podezřením na hemofilii užitečné, avšak po stanovení 
diagnózy hemofilie už jsou většinou irelevantní. 
 
Hlavní příčinou onemocnění jater je u hemofilie virus hepatitidy C (HCV). Je potřeba odebrat 
vzorky krve na protilátky ALT, AST, HCV, genotyp HCV, protilátky HIV, počet destiček  
a hemoglobin. Virová zátěž HCV a HIV se vyžaduje pouze u pacientů s pozitivním testem na 
příslušnou protilátku. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

V našich retrospektivních datech se vyskytl velmi vzácný případ obtížné intubace. 
 
Riziko aspirace není zvýšené. 

 

 



 

 
www.orphananesthesia.eu 

3 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Hemofilie A je porucha způsobená chybějícím nebo defektním faktorem VIII, proteinem 
srážení, takže pokud není adekvátní perioperační hrazení faktoru, existuje vysoké riziko 
krvácení. Během operace může být potřeba větší množství krevních derivátů. 
 
Pacientům s hemofilií A musí být poskytnuty koncentráty faktoru VIII (FVIII). Pacienti  
s hemofilií nemají ve srovnání s pacienty bez hemofilie žádné zvýšené požadavky  
na čerstvou zmrazenou plazmu (FFP) nebo krevní transfúzi, pokud byla předoperační 
náhrada FVIII dostatečná. Kryoprecipitát (který obsahuje FVIII, von Willebrandův faktor  
a fibrinogen) se používá k léčbě hemofilie A pouze tehdy, když nejsou dostupné koncentráty 
FVIII. Tyto krevní produkty (FFP, krevní transfúze, kryoprecipitát) je nutné mít připravené  
a používat je pouze v případě potřeby. Při dostatečné přípravě obvykle nutné nejsou. 
 
Pacienty s inhibitorem hemofilie A je nutné léčit rekombinantním FVIIa nebo FEIBA 
(koncentrát aktivovaného protrombinového komplexu). Rekombinantní FVIIa nebo FEIBA 
(bypassové preparáty pro pacienty s inhibitorem faktoru VIII) jsou určené k léčbě krvácivých 
epizod na vyžádání a k prevenci krvácení v rámci chirurgických nebo invazivních procedur  
u pacientů s vrozenou hemofilií s inhibitory. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Pacienti s mírnou hemofilií A mohou v důsledku reakce akutní fáze na chirurgický zákrok  
po operaci vykazovat téměř normální nebo dokonce zcela normální hladiny FVIII. U těchto 
pacientů může dojít k výskytu pooperační žilní trombózy se stejnou pravděpodobností jako  
u pacientů bez hemofilie. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Někteří pacienti mohou mít v souvislosti s hemartrózami potíže s pohyblivostí. To se odvíjí 
od stupně arthropatie. Některé mírné formy mohou být klinicky němé. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Pooperační analgezii může u PWH někdy komplikovat užívání opioidních analgetik  
z důvodu chronické bolesti (v důsledku hemofilické artropatie). Analýza našich 
retrospektivních dat nasvědčuje tomu, že první pooperační den po velkých chirurgických 
zákrocích u pacientů s hemofilií je vysoce účinný a bezpečný paracetamol a trimeperidin. 
 
U PWH s hepatitidou C (hepatotoxicita) by se neměl dlouhodobě podávat paracetamol. 
NSAID je kvůli potenciálnímu riziku hemoragických komplikací lepší nepodávat. 

 

Anesteziologický postup 

Pacientům se závažnou a středně těžkou hemofilií A musí být před intubací podáván 
koncentrát faktoru VIII (FVIII), protože existuje vysoké riziko hemoragických komplikací, jako 
je hematom epiglottis a krvácení z horních dýchacích cest vyvolané traumatem. Pacienti 
s nejmírnější hemofilií před intubací nebo chirurgickým zákrokem koncentráty FVIII nutně 
nevyžadují. Většina pacientů s mírnou hemofilií velmi dobře reaguje na desmopresin 
(DDAVP), který může zvýšit hladiny FVIII (a von Willebrandova faktoru) 3-5krát oproti 
výchozím hodnotám. U mírné hemofilie je ideální DDAVP nikoli koncentrát FVIII. Výběr léčiv 
bude záviset také na rozsahu a typu operace. 
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Pacienti s hemofilií A s inhibitory musí být před intubací léčeni rekombinantním FVIIa nebo 
FEIBA. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

V případě PWH tolerujících opioidy je velmi užitečné ANI. (Byl navržen analgesia nociception 
index založený na variabilitě srdeční frekvence (ANI) za účelem reflektování různé úrovně 
akutní bolesti.) 

 

Možné komplikace 

Hemofilie A je porucha způsobená chybějícím nebo vadným faktorem VIII, proteinu srážení, 
takže existuje vysoké riziko krvácení. Hemoragické komplikace se mohou vyskytnout 
v případě nedostatečné nebo špatně naplánované předoperační hemostatické přípravy. 

 

Pooperační péče 

Stupeň pooperačního sledování se odvíjí od chirurgického zákroku a stavu pacienta před 
operací. 
 
Je nezbytné vyloučit přítomnost inhibitorů před operací (maximálně 1 týden před operací) a 
zajistit, aby hladiny FVIII byly na úrovni požadované pro konkrétní typ operace. APTT a další 
rutinní koagulační testy nemají u pacienta se známou diagnózou hemofilie klinický význam. 
  
V pooperačním období je třeba hladiny FVIII udržovat na hladinách doporučených 
hematologem nebo hemofilickým centrem, u kterého je pacient registrován. Další požadavky 
na krevní produkty by se neměly lišit od požadavků na pacienty bez hemofilie a měly by se 
odvíjet čistě od klinických okolností. Tyto produkty je nutné mít připravené a používat je 
pouze v případě potřeby. Stejně tak pacienti s hemofilií A s inhibitory budou v pooperačním 
období vyžadovat bypassové deriváty (rekombinantní FVIIa nebo FEIBA) podle doporučení 
odpovědného hematologa nebo hemofilického centra. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

způsobených nemocí, které by mohly pomoci odlišit vedlejší účinek anestetického zákroku 
od projevu onemocnění, např.: 
 
Vývoj „inhibitorových“ protilátek proti faktoru VIII v důsledku častých infuzí. 

 

Ambulantní anestezie 

Ambulantní anestezie by se u pacientů s těžkou a středně těžkou hemofilií A z důvodu 
vysokého rizika krvácení neměla využívat. 

 

Porodnická anestezie 

Všichni PWH jsou muži. 
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