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24.

Odborné usmernenie Ministerstva zdravotnictva Sloveskej republiky
na poskytovanie zdravotnej starostlivosti pacientons hemofiliou a inymi
vrodenymi koagulopatiami

Dna: 26. marca 2009
Cislo: 03330/2009 — OZS

Ministerstvo zdravotnictva Slovenskej republiky p@d 45 ods. 1 pism. b) ac) zakona
¢.576/2004 Z. z. o zdravotnej starostlivosti, shdb sdvisiacich s poskytovanim zdravotnej
starostlivosti a 0 zmene a doplneni niektorych mékov zneni neskorSich predpisov vydava toto
odborné usmernenie:

Cl. 1
Predmet odborného usmernenia

Toto odborné usmernenie upravuje diagnostiakéerapeutické postupy pri poskytovani
zdravotnej starostlivosti pacientom s hemofilianyani vrodenymi krvacavymi stavmi.

ClL. 1l
Vrodené poruchy koagulacie

(1) Koagulopatie su, naél tohto odborného usmernenia, Zivot ohrozujucésavé stavy spésobené
vrodenym nedostatkom koagtibgych faktorov. Vrodené koagulopatie su podmieneagetickou
poruchou tvorby proteinov koagudte&ho a fibrinolytického systému.

(2) NagastejSie vrodené poruchy zrazania krvi su hemaofiliadefekt faktora VIII (FVIII), hemofilia
B - defekt faktora IX (F 1X), von Willebrandova dalmiba a vrodeny defekt faktora VII (F VII).
Klinicki manifestaciu choroby u muzskych jedincavuje dedénog’ recesivneho génu pre hemofiliu
A a B viazanu na X chromozom.

(3) Zriedkavé koagulopatie predstavuju defektyifibgénu, faktorov Il, V, X, XI, Xl a XIII a defek
alfa2-antiplazminu.

(4) Klasifikacia vrodenych koagulopatii pg@adstugia koagulaného defektu je uvedena v prilohel.

Cl
Laboratérna diagnostika vrodenych koagulopatii

V laboratornej diagnostike vrodenych krvacavychareni sa pouzivaju
a) skriningové testy, ku ktorym patrigas krvacania, parcialny tromboplastinovgs (alej len
,aPTT"), protrombinovycas (alej len ,PT"), test konzumpcie protrombinu, tromdiy cas,
fibrinogén,
b) testy na dokaz deficitu prislusSného koagn&ho faktora a to faktory II, V, VIl a X na prinep
PT, faktory VIII, IX, XI, XII a faktory kontaktu a principe aPTT,
c) testy na dbékaz von Willebrandovej chorobyéa8 krvacania, hladina FVIII:C, vVWF:Ag, futtka
aktivita VWF (VWF:Rco, RIPA), PFA100, testy vazbyIR a kolagénu, vySetrenie multimérov vVWF,
d) antigén fibrinogénu, ktory sa vySetri pri difereiioej diagnostike porach fibrinogénu
(afibrinogenémia, hypofibrinogenémia a dysfibrinogmia),
e) aktivita faktora XllI, ktora sa stanovuje na zadarozpustnosti koagula 5 mol/l davinou alebo
dvojpercentnou kyselinou octovou, pripadne chromogé metodou,
f) korekné testy a Specidlne metddy Bethesda pripadne Bé@mena vyldenie Specifického
inhibitora, ktoré su povinnou &ig’ou diagnostiky koagulopatie,
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g) DNA analyza pri diagnostike prenaSania a v prenajabiagnostike aj v ramci genetického
poradenstva u pacientov s hemofiliou.

Cl v
Prevencia a li€ba krvacania pri vrodenych koagulopatiach

(1) Prevencia a lia krvacania spidva v nahrade chybajuceho koaguého faktora.

a) Pri hemofilii A aB, von Willebrandovej chorobe & glefektoch faktorov I, VII, X, XIl

a fibrinogénu sa pouZivaju bezpé, protivirusovo opracované plazmatické alebo mdkpnantné
koncentratykoagul&nych faktorov,

b) pre lietbu zriedkavych koagulopatii (defekt faktora V atéal XI) sa pouziv@&erstvo zmrazena
plazma, preferuje sa virusovo inaktivovadaléj len ,SD plazma®). Pri nedostupnosti koncentrat
fibrinogénu mozZno z vitalnej indikacie potiZaj kryoprecipitat, pripadnéerstvo zmrazenu plazmu,
prednostne virusovo inaktivovand,

c) defekt faktora Xl a faktorov kontaktu nevyzadugbu.

(2) U pacientov sa dodrziava monoterapia jednynortyfxoncentratu. Zmena je mozna pri alergickej
reakcii, intolerancii prislusného koncentratu, algsho nedostupnosti.

(3) Novozisteni a neimunizovani pacienti sa prévee akuju proti hepatitide B a A . Razde sa
robi kontrola titra HbsAb (anti HbsAg) a dadpotreby sa pacienti préaiju.

(4) Substiténa liecba sa poskytuje ako

a) ustavna zdravotnd starostlivppri vel'kych oper&nych vykonoch, vikych poraneniach, Urazoch
hlavy, rozsiahlych krvacaniach ddbkv a svalov a potvrdenych alebo suspektnych vngitbr
a organovych krvacaniach,

b) ambulantna zdravotna starostlivgsi malom a strednom krvacani, malych opaggh vykonoch
a jednoduchej extrakcii zubov,

c) domaca ligba, ktoraje liecbou u pacientov gazkym a stredne’azkym stuppom choroby.
Umoziuje Wasné zastavenie krvacania a profylaktick(&die zniZzuje riziko trvalych nésledkov
krvacania.

(5) Liecba akutneho krvacania az do jeho zastavenia sa&ujenako substitna liecba on demand
(dalej len liecba on demand"). Litha sa zé&ne pri prvych priznakoch krvicania. Pri podozremi n
zavazné krvacanie do centralneho nervového syst@eto inych vnutornych organosa faktor
aplikuje okamzZite, pred poskytnutim Ustavnej zdtagpstarostlivosti. Davkovanie a intervalydogy
on demand su uvedené v prilah@ ariadia sa

- typom a stupom koagul&ného defektu,

- typom a stupom krvacania, rozsahom operacie, ktor&jir hemostaticku hladinu faktora,

- farmakokinetickymi vlastnaami koagul&ného faktora (biologicky poas, zisk faktora po podani
In vivo, t. j. iv. recovery).

(6) Profylakticka ligba je Standardnym spdsobomcbg deti a mladistvych &azkym stupom
hemofilie, pripadne inych koagulopatiéastym krvacanim. Pravidelnym podavanim koncentsatu
pri udrziavani hladiny faktora VIII/IX vy5Sej akegno percento, eliminuje spontdnne krvacanie do
pohybového aparatu a minimalizuje sa muskulosteeéepoSkodenie a jeho trvalé nasledky. Davka
faktora VIII je 15 az 40 IU/kg dva az trikrat tyadee a davka faktora IX 15 az 40 1U/kg dvakrét
tyzdenne. Profylaxia sa podava najmenej 45 alebo tyZzdiov v roku, trva do 20. roku Zivota,

v indikovanych pripadoch aj dlhSie.

Typy profylaxiest uvedené v prilohe 3.

(7) Podporna ligha krvacania spdva v aplikacii
a) DDAVP (desmopresinu, dezamino-8-d-arginin-vazopresiktory méze b G¢inny pri Fahkom
type von Willebrandovej choroby (nie pri type 3ea lvynima@ne pri 2 A),'ahkom stupni hemofilie
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a u prenalaek hemofilie. Podava sa v pomalej intravenoznéjzm v davke 0,3ug/kg, alebo ako
nosovy spray, resp. nosové kvapky v davke §0V pripade planovanej operacie sa odgova
DDAVP vopred otestuje,

b) antifibrinolytik, ktorésu &inné hlavne pri krvacaniach zo sliznic, vyhodné&aabinuju s li€bou
DDAVP ar-FVlla, nemaju sa pod&vasitasne s pripravkonfudského plazmatického proteinu
s aktivitou obchédzajucou inhibitor faktora VIII FEIBA a su kontraindikované pri hematurii.
Kyselina tranexamova a kyselina 4-aminomethylbemao® AMBA sa aplikuju pokh klinickej
situacie intravendzne alebo peroralne a lokalneyptachy dutiny Ustnej pri extrakciach zubov,

c) fibrinoveého lepidlago je virusovo inaktivované lokalne hemostyptikuroré& obsahuje fibrinogén,
trombin, fibronektin a aprotinin. Pouziva sa prir&kciach zubov, alebo pri inych chirurgickych
vykonoch, podporuje lokalnu hemostazu a signifikargniZuje spotrebu koncentratov.

(8) Komplikacie substiitnej liecby su

a) alergické reakcie, ktoré byvaju pri pouziti koncétdv zriedkavé, podliehaju hlaseniu o
neziaducich &inkoch liekov. V ligbe krvacania sa pri vyskyte alergickej reakcie fjeuiha Sarza
pripravku, pripadne iny druh koncentratu prislugniéktora,

b) virusové infekcie (infekcia virusom HIV, hepatit typu B a C). Pacienti st pravidelne sledovani
Specialistami v Specializaych odboroch hematolégia a transfiziologia, hdpgia alebo infektologia,
ktori riadia antivirusovu ligbu,

c) inhibitor, ktory vytvori 10 az 30 percent pacientov s henwmfilA a jedno az tri percenta pacientov s
hemofiliou B, je v stasnosti najzavaznejSou komplikaciouclig hemofilie. Jeho vytvorenie vedie
k ne&innosti lieby, preto je potrebné jeh@asné rozpoznanie a adekvatnadae Principy a hodnotenie
imunotoleraxkinej lietby st uvedené v prilolée 4 a protokoly ITT su uvedené v prilokeb.

Terapia pri krvacani u pacientov s vyskytom intukdtje uvedena v prilohe 6.

ClLv
Manazment operanej lie¢by u pacientov s hemofiliou a inymi vrodenymi koaglopatiami

Manazment opetaej lietby u pacientov s hemofiliou a inymi vrodenymi kolagatiamije
uvedeny v prilohé. 7.

ClL VI
Evidencia, hldsenie a dispenzarizacia pacientevhemofiliou a inymi vrodenymi
koagulopatiami

(1) Evidencia a dispenzarizaqiacientov s vrodenymi koagulopatiami sa vykonavaigluSnom
zdravotnickom zariadeni v hematologickej ambulanchiematologickej ambulancii hematologicko —
transfuziologického oddelenia alebo v hematologickambulancii  kliniky hematoldgie

a transflizioldgie. V Specializovanom klinickom praisku sa vyda preukaz o vrodenej krvacavej
chorobe so zapisanim informacie o stupni defektu, krvnejupske, pritomnosti inhibitora
a odporgenej ligbe.

(2) Vo Fakultnej nemocnici s poliklinikou Bratisiavna Klinike hematoldgie a transfiziologie
Lekarskej fakulty Univerzity Komenského, Slovenskegravotnickej univerzity a Fakultnej

nemocnice s poliklinikou v Bratislave, pracovisk@mocnica sv. Cyrila a Metoda, Antolska 11 sa
vedie register pacientov s vrodenymi koagulopatiai@iovenskej republike.

(3) Do registra vrodenych koagulopatii sa hlaamr@ne

- vSetky noveé pripady vrodenych koagulopatii sinlap stupni defektu koagulaého faktora,

o pritomnosti inhibitora, o krvnej skupine, o maddah virusovych ochoreni prendSanych krvou a
krvnymi derivatmi,

- Umrtia pacientov a piiny amrti,
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- informacie o spbsobe liby on demand, o profylaxii a ¢oej spotrebe koncentratov,

- informacie o liebe komplikacii (antivirusovou léou hepatitidy C, imunotoleramou lietbou
inhibitorov),

Nové pripadytazkého stufa ochorenia, vyskytu inhibitora ainych komplikdtécby sa hlasia
okamzite.

(4) Dispenzéarne prehliadky pacientov s vrodenynadkdopatiami, uvedené v prilolkie 8, sa u deti
vykonavaju jedenkrat za Sesmesiacov, u dospelych pacientov jedenkratnep u pacientov
s vyznamnymi zdravotnymi tazkogami alebo vyrazne krvacavym fenotypontastejSie.
Dispenzarizacia je celozivotna.

Cl. VI
Zabezpdenie poskytovania zdravotnej starostlivosti

(1) Dostupnot Specializovanej zdravotnej starostlivosti sa zpb®ge v hematologickych
ambulanciach a v hematologicko - transfaziologickych oddelehigHTO).

(2) Komplexné Specializovana zdravotna starostlivoprislusnom regione sa poskytuje prislusnymi
klinickymi hematologicko — transfaziologickymi pmadskami, ktoré su s@ag’ou fakultnych
nemocnic v Banskej Bystrici, Martine a KoSiciacktaré spolupracuju s multidisciplinarnym timom
Specialistov v inych Specializaych odboroch.

(3) Na Klinike hematologie a transfuzioldgie Lesiéej fakulty Univerzity Komenského, Slovenskej
zdravotnickej univerzity a Fakultnej nemocnice Bktiaikou v Bratislave, pracovisko Nemocnica sv.
Cyrila a Metoda, Antolska 11 sa poskytuje Speamsiana ambulantna a Ustavna zdravotna
starostlivog s celoslovenskou pdsobiiosi pacientom s hemofiliou a inymi vrodenymi
koagulopatiami, kde

a) je vytvoreny a priebezne sa vedie celoslovenskyisteg pacientov s hemofiliou ainymi
vrodenymi krvacavymi stavmi, ktorého vzor je uvegerprilohec. 9,

b) sa poskytuje moznéskonzultacii pre zdravotnickych pracovnikov i pati s vrodenymi
koagulopatiami nonstop 24 hodin denne,

c) sa pripravuju pacienti s hemofiliou na r@® oper&né vykony. Klinika ma skulsenosti
s poskytovanim zdravotnej starostlivosti pre vSetWyy vrodenych krvacavych ochoreni, vratane
inhibitorov koagulénych faktorov.

CL. VIl
Zavereéné ustanovenie

Toto odborné usmernenie nadobudedog’ 1. jula 2009 .

Rarld Rasi, v.r.
meher

1) Vynos Ministerstva zdravotnictva Slovenskej felpiy &. 09812/2008 — OL z 10. septembra 2008 o minimainyc
poZiadavkach na personalne a materialno — technigb&venie jednotlivych druhov zdravotnickych zdeai.
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Priloh&a 1
k odbornému usmern&ni03330/2009 - OZS

Klasifikacia vrodenych koagulopatii pod’a stupiia koagulatného defektu

(1) Stupaé defektu faktorov VIII a IX wuje zavaznasklinickych prejavov hemofilie, ktord méze
prebiehd v tazkej, strednéazkej alebd’ahkej klinickej forme.

Klasifikacia hemofilie A aB

Klinicky stupen | F VII/IX Klinické prejavy krvacania

Spontame aj provokované krvacanie do pohybove

Tazky <1% ] . o , ) )
aparatu, koze, sliznic a vnutornych organov.

Krvacanie pri minimalnych Grazoch, pri hladinel,5 %

*azkvV 0 v 0
Strednerazky >1%az<5% moZe by krvacanie aj spontanne.

Lahky > 506 as< 30% Krvacanie po malych Grazoch, operaciach, extraidia.

Krvacanie po vikych drazoch, operaciach a extraKcii

Subhemofilia > 30% az< 50% Zubov.

(2) Klasifikacia stupa ostatnych koagutaych defektov je podobnd, defekt fibrinogénu sagioye
za defekt'azkého stuga pri hladine 0,5¢g/l a nizSej.

(3) Pri von Willebrandovej chorobe sa rozoznavaijzdkladné typy a to typ 1, 2 (podtypy 2A, 2B,
2M,2N) a Kklinicky nafazsi typ 3.
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Davkovanie a intervaly substit@nej lie¢by

Priloh& 2

k odbornému usmerne€nio3330/2009 OZS

Princip davkovania lietby pri hemofilii A a B a von Willebrandovej chorabe* pri r6znych

typoch krvacania

Inicialna

Minimalna

Interval

! Inicialna Trvanie
Typ krvécania E:Zl d(i)r\1/2 davka udrziavacia podavania | lietby
FVII/IX EVIII/IX hladina FVIII/IX FVIHINX (dni)
hod
(IU/kg) (hod)
Lahké krvacanie,
epistaxa, 30 az 60% 15az 30 15 a7 20 % 24 1az
hemartros, hemator
Velky hemartros,
svalovy hematom, =80 % 40 230az40 % 12-24 5az7
otvorené poranenie
Uraz hlavy bez 75 ai 100 % 35 az 50 12 3
krvacania >30 aZ 50 %
Extrakcia zubov 80 % 40 12 az 24 3az7
Vnutorné krvacanie, >50% 1.az6.de 12 7 az 14
krvacanie do CNS, 100 % 50 >40 % 7. az 10. de 24 resp. do
L . vyhojenia
operacia, trauma, >30% 11. az 14. de 24
M. iliopsoas resp.
kontinualna
infazia

*pri v W. chorobe sa pri i&om krvacani a operaciach okrem aktivity FVIII:IEduje aj cas
krvacania a VWF:RCo

Vzorec na vypbet davky je:
Davka (IU) = pozZadovany vzostup hladiny faktd¥@ ( iv. recovery (%/ 11U/kg).

In vivo recovery pre faktor VIII je 2% / 11U / k@ pre faktor 1X 0,8 az 1,2 % / 11U/kg.
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Priloh& 3
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Profylakticka lie ¢ba hemofilie

Typ profylaxie | Kritérium Davka Interval Trvanie

Deti Do 20. r. zZivota,

a adolescenti pripadne dlhSie*

Primarna Pred druhym rokom Zivota Bu | 20 az 40 1U/kg 2 az 3 dni > 45 tyzdhov v
pred krvacanim dolkov, alebo roku
po prvom krvacani doikov.

Sekundarna | Po druhom roku Zzivota. 20 az 40 IU/kg 2 az 3 dni > 45 tyzdiov v
Pred druhym rokom Zivota, ak sa roku
vyskytli dve a viac krvacani do
kibov.

Eskalujaca U malych deti do dvoch rokov, | 500 1U 7 dni, neskor > 45 tyzdiov v
u deti s problémovym vendznym kazdé 2 az 3 dnj roku
pristupom.

Individualna Pri slabom efekte klasickej 30 1U/kg 2 az 3 dni, > 45 tyzdiov v
profylaxie, riadi sa vySetrenim | resp. resp. roku
farmakokinetiky po podani 25 1U/kg kazdy druhy
faktora. den

Dospeli

Kratkodoba Rekonvalescencia po Kkeom 20 aZ 40 IU/kg 2 az 3 dni 2 aZ 3 mesiace
krvacani a operacii, rehabilitacia
a pri¢astom spontannom
krvacani.

Dlhodoba TrvajucidalSi rizikovy faktor 20 az 40 IU/kg 2 az 3 dni Neohrantené
krvacania.

Intermitentnd | Pred zéiaZzou hemostatického | 20 az 40 IU/kg Pod’a potreby | Pod’a potreby
systému.

* pri opakovanych krvacaniach do Biwého kbu
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Priloh&a 4
k odbornému usmerne&nio3330/2009 ©OZS

Principy a hodnotenie imunotolerarénej lie¢by

Principy imunotoleranénej lie¢by (ITT)

— ITT sa poskytne kazdému pacientovi s novovzniknutiymibitorom,

- liecba by sa mala zat’ po spontannom poklese titra inhibitora pod 10 B&Jdvoch rokov og
zistenia inhibitora,

— pri liecbe krvacania pred Zatim ITT sa preferuje rekombinantny FVlla,

— davkovanie ITT sa riadi typom (silny resp. slabgp@nder) anaximalnym anamnestickysr
titrom inhibitora,

- UuZ za&ata ITT sa neprerusi,

— titer inhibitora sa v priebehu ITT kontroluje ree mesiac,

— pocas ITT sa na lighu krvacania pouziva FEIBA alebo rekombinantny &Yl

- ITT pokratuje dovymiznutia inhibitora a normalizicie farmakokingtik

— po dosiahnuti tolerancie pokrge profylakticka lieba koncentratom FVIII / X,

— ITT sa ukosi, ak sa nedosiahne pokles inhibitora o 20 ¥apaestich mesiacov, alebo Upli
tolerancia po troch rokoch @by,

- pri hemofilii B sa pri ITT mbézu objavi imunologické reakcie ako anafylaxia, algbo
nefroticky syndrom s rendlnou insuficienciou, preta ITT z&ina u hospitalizovaného
pacienta,

— u pacientov s relapsom inhibitora sa rozhodne &m@mi ITT,

- U pacientov rezistentnych na ITT ¢astym krvdcanim avysokym rizikom krvacani
ohrozujucich Zivot sa za libu druhej linie povaZzuje kba s anti-CD 20 protilatkam
(rituximab).

Hodnotenie ITT

— Liecba UuspesSn&k je inhibitor negativny v troch po sebe iducigBatreniach Nijmegenskou
metodou. Hodnota biologického paku je rovna alebo ¥8ia ako Seshodin, hodnota in vivo
recovery sa rovna alebo je vySSia ako 66 % a pfiyfaxii sa neukaZze anamnesticka odptve

— Liecba parcialne Uspesrek je priazniva klinicka odpodéa znizZenie inhibitora na urave
menej ako 5 BU/ml s mozZnfsu (Einnej liecby vysSimi davkami FVII/IX.

— Liec¢ba neuspesnak po Siestich mesiacochdley neddjde k redukcii inhibitora o viac ako
20%, alebo ak sa nedosiahne Uplna tolerancia db takov.
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Priloh& 5
k odbornému usmero€nio3330/2009 ©ZS
Protokoly imunotoleranénej lie¢by
Typ Protokol Lie¢ba
respondera
Fazal: FVII 100 IU/ kg dvakrat denne
Bonnsky Faza ll: F VIII 150 IU/ kg denne (ak inhibiter 1 BU)

Faza lll: F VIl profylakticky (ak iv. recovery @ 1/2 v norme)
silny Ak je inhibitor=10BU, imunoadsorbcia na stafylokokovy protein
responder FVIII - neutralizujuca davka kazdych 8 az 12 hoslimdrZzanim

B hladiny= 30%,
Malmo _ _

Cyklofosfamid 10 aZz 15mg intraven6zne prvy a drday, potom 2

az 3 mg peroralne osem az dedai,

l. v. 1gG 2,5 az 5g 1. ddiecby a 0,4mg/ kg/ de4. az 8. di liecby

Bonnsky FVIII 100 1U/ kg dvakrat denne
FVIII neutralizujuca davka, potom 25 IU/ kg dvakd&nne jeden az
Van Leuwen | dva tyzdne, neskor FVIII 25 1U/ kg kazdy druhyihdeebo dva az
Slaby trikrat tyZdenne
responder

4

Iné protokoly

FVIII 100 1U/ kg jedenkrat tyzdenne az 50 U/ kghde

prip. kombinové s cyklofosfamidom, i.v. I9G, Prednisonom
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k odborn

Priloh& 6
ému usmeroenio3330/2009 ©OZS

Liec¢ba krvacania u pacientov s hemofiliou a inhibitorom

Pripravok

Indikacia podPa typu inhibitora

Davkovanie a interval podavania

Koncentrat FVIII/IX

Slaby responder s titrom3 az 5 BU.
Silny responder s aktualnym titrom O
< 5BU, na uavod lighy Zivot
ohrozujuceho krvacania. Na 5. az 7i¢
sa dostavi
inhibitora.

anamnesticka odpdvelU/ kg).

Davka (IU) = neutralizujuca davka
aftiter inhibitora (BU) x cirkulujuci

objem plazmy (ml)] + davka na
j@vysSenie koncentracie faktofa0

FEIBA

Slaby responder s nganos’ou liecby
koncentratom  FVIII/IX  resp. titron
inhibitora = 3 az 5 BU.
Silny responder, bez 6adu na aktualny
titer inhibitora.

Nepodava sa pred &im ITT.

Malé krvacanie: 50 — 75 U/ kg
1kazdych 12 az 24 hodin, 1-3
davky, resp. pda potreby

Verkeé krvacanie a operacia:

50 az 100 U/ kg kazdych 8 az 12
hodin 1. az 6. deliecby
(maximalne 200 IU/kg /dg, neskor
75 1U/ kg kazdych 24 hodin.

Rekombinantny
FVlla

Slaby responder s ng&anog’ou lietby
koncentratom  FVIII/IX  resp. titron
inhibitora rovnym alebo w&im ako 3
az 5 BU.

Silny respondeibez olfadu na aktualny
titer inhibitora.

Slaby alebo silny responder, u ktoré
sa planuje a ITT.

Malé krvacanie: 9Qug/ kg kazdé
1dve hodiny, 1az 3 davky, resp.
pod’a potreby.

U malych deti méze ypotrebna
inicidlna davka vySSia ako12(@
/kg.

h@erké krvacanie a operacia:

90ug/ kg kazdé dve hodiny pas
dvoch dni, kazdé tri hodiny pas
Styroch dni, kazdé Styri hodiny
d’alSie tri az Styri dni, pripadne

kazdych Seshodin do zhojenia.

Slaby responder = jedinec s maximalnym anamnegtickitrom inhibitoras 5 BU
Silny responder = jedinec s maximalnym anamnegtickitrom inhibitora> 5 BU
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Priloha &. 7

k odbornému usmerne&nio3330/2009 ©OZS

Manazment operanej lie¢by u pacientov s hemofiliou a inymi vrodenymi koaglopatiami

hematologického pracoviska,
Specializovaného pre tbu
hemofilie,
- v najblizSom zdravotnickom
zariadeni sa moZe operacia
vykona’ v situaciach, ktoré
neznesu odklad alebo preklad na
Specializované pracovisko
(niektoré Urazy, fraktary, vnatorné
a organové krvacania). V tychto
pripadoch je podmienkou operac
» konzultacia
hematologického
pracoviska
Specializovaného na
lie¢bu hemofilie, ktoré
poskytne algoritmus
liecby a jej monitorovania
e dostaténa rezerva
koncentratu koagutamého
faktora

diagnostickych
vySetreni alebo
peroperane:
Kontrola odpovede
na podany faktor
(aPTT, PT, hladina
faktora)

Po operacii:
ekontrola faktora

1 az 2 krat denne

(pri operécii

v nespecializova-

nom ustavnom

zariadeni: aPTT,

PT, hladina faktora

pod’a moznosti)

Typ Operacia sa vykonava Laborat6rne Cas ainterval Davka faktora*
operacie vySetrenie podavania
koncentratu
koagulaéného faktora*
Planovana | - pod doffadom hematologického| Pred operéaciou: < 30 min pred operéacioy 40 az 50 1U/kg
pracoviska, Specializovaného pre| - Iv. recovery
liecbu hemofilie, - vylGeit' inhibitor | Kazdych 12 hodin 1. aZz| 30 IU/kg
- vzdy za&iatkom tyZdia, aby bolo | - farmakokinetika | 6. dei liecby
mozné monitorovanie liby,
- podmienkou pre operaciu je Po operécii: Kazdych 24 hodin 7. az| 30 IU/kg
+ dostat@na rezerva Kontrola hladiny | 12. dei liecby, resp. do
koncentratov aj pre pripagfaktora 1az 2 krat | vyhojenia
komplikacii, denne
*  MOZNOS$ nepretrzitej
laboratornej kontroly
hladiny faktorov
a inhibitora,
* moZnos zabezpéenia
hemoterapie pri vzacnych
krvnych skupinach, resp.
imunohematologickom
konflikte.
Neodkladnd | - pod dofiadom Specialistu V priebehu Ak nie je vylitena 30 az 40 IU/kg,

moZznos krvacania,
faktor sa poda uz pred
prijatim do Ustavného
zdravotnickeho
zariadenia alebo ihde
po prichode pacienta dqg
zdravotnickeho
zariadenia, eSte pred
inymi diagnostickymi
vySetreniami (CT,RTG,
konziliarne vySetrenia)

Ak sa vykon oddialil

o viac ako 3 aZ 4 hodiny|
od podania prvej davky,
d’alSia davka sa poda
tesne pred operaciou
alebo invazivnym
vykonom

Ak pacient nedostal
Ziadnu inicidlnu dévku,
poda sa faktotesne

pred operaciou

resp. poth Udaja
0 bazéalnej hlading
faktora

v preukaze
pacienta

20 az 40 1U/kg,
resp. poth
hladiny faktora po
inicialnej davke
faktora

40 az 50 1U/kg

* Davkovanie a interval podavania fibrinogénu salrisamostatnymi pravidlami
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Priloha ¢. 8
k odbornému usmernenio3330/2009 ©OZS

Dispenzarne prehliadky u jedincov s hemofiliou a immi vrodenymi krvacavymi chorobami

Dispenzarne prehliadky pacientov s vrodenymi koagatiami sa u deti vykonavaju jedenkrat za Ses
mesiacov, u dospelych pacientov jedenkrdtnep u pacientov s vyznamnymi zdravotnymi
tazkogami alebo vyrazne krvacavym fenotypa@astejSie. Pacienti su dispenzarizovanigsocelého
Zivota.

Dispenzarna prehliadka | VySetrenie a zaznam

Anamnéza frekvencia a typ krvéacani,

u deti vyskyt prvého krvacania dibk a pritomnascielového Kbu,
pocet krvacani do cievého Rbu za rok,

prekonané infekcie a zapalové choroby,

u deti preventivnedovanie,

pridruzené choroby vyZadujuce zmenulbg resp. chirurgické rieSenie,
Gdaje o liebe - spbsob lighy (on demand, profylaxia), pouzivané
davky liekov, @innog’ liechby,

Fyzikalne vySetrenie interné fyzikalne vySetrenie,
stav pohybového aparatu,
v pripade hemofilickej artropatie ajéenie klinického skore artropatie),

Laboratdérne vySetrenie krvny obraz, transaminaayg\& Zelezo a ferritin,

skrining inhibitora (korelny test aPTT),

virologicky skrining (HbsAg, HbsAb, anti HAV- Ig@Gnti HCV a anti-
HIV),

pri pozitivite anti-HCV sa vySetri PCR-HCV-RNA,

u pacientov s chronickou hepatitidou C alfafettgirg PT, INR,
albumin jedenkrat kme,

Dopliujuce vySetrenia RTG , USG, MRI tavych Kbov v pripade, Ze nélez ovplyvni zmeny
doterajSieho lisebného protokolu alebo bude widsindikacii operéacie,
USG peéene potia odpordenia hepatoléga,

VySetrenie walSich pod’a potreby sa pacient odoSle k Specialistom v Sjiemiaych
Specialistov odboroch ortopédia, fyziatria, balneoldgia @diena rehabilitacia,
stomatoldgia, chirurgia, uroldgia, gynekolégia aquthictvo,
hepatoldgia, infektoldgia, lekarska genetika, pitipav inych
Specializénych odboroch.

Preventivne ¢kovanie Proti hepatitide A a hepatitide B (je irmliané aj u rodinnych
prislusnikov, ktori podavaju kibu jedincom s krvacavou chorobou).
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Priloha¢. 9
k odbornémunasneniw. 03330/2009 ©OZS

Hlasenie udajov do registra vrodenych koagulopatii
vedeného Specializovanym pracoviskom Kliniky hematdgie a transfaziologie LFUK, SZU
a FNsP v Bratislave, pracovisko Nemocnica sv. Cyala Metoda.

Typ udajov

Hlaseny Udaj

Zakladné demografické
Gdaje

meno pacienta, rodrigslo, adresa, RS

hematologicko - transfiziologické zariadenie posjiyte zdravotnu
starostlivos,

zdravotna poifvia pacienta,

zamestnanie,

vzdelanie,

invalidita.

Udaje o krvacavej
chorobe

diagndza krvacavej choroby,

datum diagnozy,

hladina deficitného koagulaého faktora,
¢as krvacania,

genetickd mutécia,

inhibitor koaguldaného faktora (titer),
krvna skupina,

pritomnos artropatie, skore artropatie,
amrtie a préina amrtia.

Virologicky status

preventivneikovanie proti HBV a HAV,
HBsAg, HbsADb, anti-HIV, anti - HCV, PCR HCV-RNA, &an HAV,

Udaje o ligébe

typ ligby - domaca ligha, on demand, profylaxia, typ profylaxie,
koncentrat koagutaého faktora,

ro¢na spotreba koagufaych faktorov,

ved’ajSie reakcie ligby,

ak je pritomny inhibitor, datum jeho zistenia, Iyagi a aktuélny titer,
imunotoleragna lieba.
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25.
ODBORNE USMERNENIE
Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky o pstupe zdravotnickych
pracovnikov pri poskytovani zdravotnej starostlivosi novorodencom odloZzenym
VO verejne pristupnom inkubétore

Cislo: 09894/2009 — OZS
Dna: 12. maja 2009

Ministerstvo zdravotnictva Slovenskej republiky p@&45 ods.1 pism. b) zakora 576/2004 Z. z.

o zdravotnej starostlivosti, sluzbach suvisiacigioskytovanim zdravotnej starostlivosti a o zmene a
doplneni niektorych z&konov v zneni neskorSich mise¥ (alej len ,zakoné. 576/2004 Z. z.%)
vydava toto usmernenie:

Cl. |

Toto odborné usmernenie upravuje postup zdravofofclpracovnikov pri poskytovani zdravotnej
starostlivosti novorodencom odloZzenym vo verejmistppnom inkubatoredilej len ,Hniezdo
zachrany").

Cl 1l

(1) Hniezdo zéchrarly je verejne pristupny inkubator do ktorého je mobuoZi' novorodenca
v ramci rieSenia krizove] Zivotnej situacie slom zardit mu prirodzené pravo na Zzivot diad
osobitného predpidl

(2) Novorodenec sa vyberie z hniezda zachrany skfimedo piatich minat po spusteni alarmu
a umiestni sa na novorodeneckom pracovisku zdré&laho zariadenia Ustavnej starostlivosti.
Transport novorodenca z hniezda zachrany na noeosmké pracovisko je pisomne vypracovany
poskytovatéom zdravotnej starostlivosti, ktoré ma zriadené&hdo zachrany.

(3) Novorodencovi z hniezda zachrany sa poskytyjgmerana zdravotna starostlivogklinické
vySetrenie, ozngenie, skriningy, vstupné laboratorne a kuliivd vySetrenia) a zabezfe sa
vySetrenia na hepatitidu typu B atypu C; BWR a Hi®zitivitu. Osobitna pozornéssa venuje
vyhladavaniu priznakov tyrania a zneuzivania novorcalemralSia zdravotna starostlivibssa
poskytuje primerane pdd klinického stavu novorodenca.

(4) Kalmetizacia sa u novorodenca z hniezda zaghrgykona prostrednictvom kalmetérgich
centier.

(5) Novorodenec sa v zdravotnej dokumentéacii geicaod ozn&enim ,neznamy/nezndma“ az do
vystavenia rodného listu.

CI. 1l
Hlasenie nalezu

(1) Hlasenie nalezu odlozeného novorodenca pristo8naradu prace socialnych veci arodiny sa
uskut@nuje zo strany zdravotnickych pracovnikov vzdy esté nélezu ato aj v pripade, Ze sa pri
novorodencovi najde rodny list, prepadia sprava alebo zdravotnicki pracovnici novorodgroznaju.

(2) Hlasenie nalezu odlozeného novorodenca sangkodpovednym pracovnikom (lekar, sestra,
socialny pracovnik zdravotnickeho zariadenia), djneko je to objektivne mozné, najneskor
v najbliz8i pracovny de

(3) Hlasenie nalezu novorodenca mozno urgiisomne, elektronickymi prostriedkami alebo tele

faxom. Hlasenie nalezu novorodenca obsahuije:

Y'§ 11 ods. 11 zakon& 576/2004 Z. z. o zdravotnej starostlivosti, blgh sdvisiacich s poskytovanim zdravotnej
starostlivosti a 0 zmene a doplneni niektorych néko
2 ¢ag’ 1, ¢l. 6 bod 1 Dohovoru o pravach dia.
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a) datum &as,

b) predpokladany datum narodeniademy lekarom),

c) pohlavie,

d) hmotnos,

e) dizku,

f) zdravotny stav,

g) opis obl€enia a ostatnych priloZzenych veci najdenych vojaere inkubatore pri
novorodencovi (napriklad list, spomienkovy predmet)

h) nazov zdravotnickeho zariadenia.

Cl. v
PrihlaSka novorodenca do zdravotnej poiovne

(1) Prihlasenie novorodenca do zdravotnejfmiae vykona poskytovatem zdravotnej starostlivosti
poverena osoba pba osobitného predpidu

ClL. Vv
SWwinnost’

(1) Na zaklade giinnosti rezortu zdravotnictva s mimovladnymi orgaigciami sa poskytnua
obgianskemu zdruzeniu ,Sanca pre nechcenych* Gdajéleze odloZzeného novorodenca itinako
je to objektivne mozné, ato telefonicky, elektodyimi prostriedkami alebo pisomne. Nalez o
odloZzenom novorodencovi obsahuje udaje:

a) datum aas nalezu,

b) pohlavie,

c) hmotnos,

d) dizku,

e) nazov zdravotnickeho zariadenia.

(2) Na ziadossudu a Ustredia prace, socialnych veci a rodipzeamia zo strany povereného pracovnika
zdravotnickeho zariadenia so zriadenym hniezdoimraag (daje o odloZzenom novorodencovi, ktoré su im
zname z icltinnosti.

3) Zdravotnicke zariadenie mdZe poZiaddd o zverenie novorodenca do néhradnej starostify
ihnad po jeho prijati. Na zéklade rozhodnutia sidu cewedigara do néhradnej starostlivo&ti
alebona zaklade predbezného opatrenialpodsobitného predpiSusa mdze ukalit poskytovanie
zdravotnej starostlivosti v zdravotnickom zariagd@kisa u neho potvrdi dobry zdravotny stav.

Cl. VI
U¢innost’
Toto odborné usmernenie nadobudaos’ diom uverejnenia.

Richard Rasi, v.r.
minister

® § 6 ods. 4 pism. b) z&kota580/2004 Z. z. o zdravotnom poisteni a o zmedemneni zakon&. 95/2002 Z. z. o
poig’ovnictve a o zmene a doplneni niektorych zakonemeni neskorsich predpisov.

) § 44 a7 55 zakona 36/2005 Z. z. o rodine a 0 zmene a doplnenttoigkh zakonov v zneni neskorsich predpisov.
% § 75a alebo 76 ods. 1 pism. b)d@imskeho stidneho poriadku.
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26.
Opatrenie

Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky
¢. 12284/2009-OL z 12. m4ja 2009
0 ustanoveni vysky nadhrady za bolesa vysky ndhrady za $azenie spoléenského
uplatnenia na rok 2009

Ministerstvo zdravotnictva Slovenskej republiky p@@& 5 ods. 4 zdkorta 437/2004 Z. z.
o nahrade za bolés o0 ndhrade za'aZenie spoleenského uplatnenia a 0 zmene a doplneni zdkona
Narodnej rady Slovenskej republiky273/1994 Z. z. o zdravotnom poisteni, financovani
zdravotného poistenia, o zriadeni VSeobecnej zdnaypoisovne a o zridovani rezortnych,
odvetvovych, podnikovych a stanskych zdravotnych paisvni v zneni neskorsich predpisov
ustanovuje:

§1

VySka nahrady za bolés vySka nahrady zaaenie spolenského uplatnenia na rok 2009
za jeden bod je 14,46 eura.

§2

Toto opatrenie nadobud&innog’ 31. m4ja 2009.

Richard Rasi, v.r.
minister
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OZNAMOVACIA CAST

Straty peciatok

Ministerstvo zdravotnictva Slovenskej republiky ammnje, Ze zdravotnickym zariadeniam
boli odcudzené (stratené)dietky, ktorych zoznam je uvedeny v prilohe tohta&menia. Pri zneuziti
tychto pe&iatok na vystavenie lekarskych predpisov a inyckudeentov, ktoré su gag’ou zdravotnej
dokumentéacie, alebo pri falSovani verejnej listioyto peéiatkou, treba tuto skutmos’ okamzite
oznamf policajnym organom, prislusnému lekarovi samospew kraja a  ministerstvu
zdravotnictva. Po datume, ktory je uvedeny ako mwkihdany termin odcudzenia alebo straty je
peiiatka neplatna.

Priloha k oznameniu
Zoznam neplatnych peiatok

1. Text peiatky:

Nemocnica 81P37023501

s poliklinikou M. Jarmila Pgkova

Levice, n.o. selarny lekar radiolégie
SNP 19 A75807014

934 01 Levice

K odcudzeniu ggatky doslo 25. 3. 2009.

2. Text piatky:

Sukromné zdravotnicke 8431004
centrum MU[Bster Teéikova, MBA
Hippokrates, s.r.o. neurolog

K strate péiatky doSlo po 1. 2. 2009.

3. Text piatky:

DFNsP BB N49813007101
Namestie MURDucia Zilincanova

L. Svobodu 4 eksndarny lekar
Banska Bystrica A86341088 1

K odcudzeniu p&atky dosSlo 16. 5. 2009.
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4. Text peiatky:
DFNsP BB N43§323101
Namestie MUDnofia Klimova
L. Svobodu 4 delKPAIM
Banska Bystrica A86007 1

K odcudzeniu p&atky dosSlo 16. 5. 2009.

OZNAMENIE

Ministerstvo zdravotnictva Slovenske republiky oznamuje uveregjnenie osobitného vydania Vestnika
Ministerstva zdravotnictva SR v mesiaci april 2009:

Odborné usmernenie Ministerstva zdravotnictva Siskej republiky o postupe pri podavani Ziadosti

o zaradenie lieku do alebo zo zoznamuiVia liekov plne uhradzanych alebmstaine uhradzanych
na zaklade verejného zdravotného poistenia a gehavavrhov na lieky
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