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Optiuni terapeutice in Hemofilie

Tratament de substitutie:

-concentrate de FVIII (Hemofilia A)
- concentrate de FIX (Hemofilia B)

Tratament “on demand”

Tratament profilactic



Tratamentul profilactic

Profilaxia este considerata terapia optima la
pacientii cu hemofilie A forma severa (factor Vili
<1%).

e Federatia Mondiala de Hemofilie(WFH)!
e Organizatia Mondiala a Sanatatii (WHO)?

e Fundatia Nationala de Hemofilie SUA (NHF), Consiliul de
Consultanta Stiintifica si Medicala (MASAC)3

1. Srivastava et al. WFH Guidelines for the management of hemophilia. 2. Berntorp et al. Bull World Health Organ. 1995;73(5):691-701. 3 US National Hemophilia Foundation. MASAC
recommendation 179, November 2007.



Scopul tratamentul profilactic in hemofilie

1. Prevenirea episoadelor hemoragice amenintatoare de viata (ex,
hemoragii intracraniene)?

2. Prevenirea hemartrozelor si a consecintelor sale structurale si
functionalel

3. Mentinerea nivelului bazal de FVIII [a>1% in intervalul dintre
administrari3

1. Pipe and Valentino. Haemophilia. 2007;13(suppl 4):1-16. 2. Antunes et al. Haemophilia. 2003;9(5):573-577. 3.US National Hemophilia Foundation. MASAC recommendation 179,
November 2007.



Regimul de profilaxie

Hemofilia A

Protocol international Protocol Romania
= 20-40 Ul factor VIlI/kg, la intervale de 25 Ul factor VllI/kg, 3 zile pe saptamana
2 -3 zile

= Copiii < 6 ani: 20-50 Ul factor VIlI/kg
corp, administrate de 3 - 4 ori pe
saptamana.

Hemofilia B

Protocol international Protocol Romania

25-40 IU FIX/kg la intervale de 3-4 zile 25 Ul factor IX/kg, 2 zile pe saptamana

1. WFH Guidelines for the management of hemophilia 2012, 2" Edition, available at http://www.wfh.org, accesat la 07 lulie 2014; 2. Rezumatul Caracteristicilor Produsului Advate disponibil pe site-ul EMA la
http://www.ema.europa.eu; 3. Rezumatul Carateristicilor Produsului Immunine disponibil pe site-ul ANMDM la http://www.anm.ro/anmdm/med.html



http://www.wfh.org/
http://www.ema.europa.eu/
http://www.anm.ro/anmdm/med.html

Evaluarea pacientilor:

-6 luni anterior profilaxiei
-La 6 luni dupa initierea profilaxiei

1. Episoade hemoragice

2. Numar articulatii tinta

3. Zile de spitalizare continua

4. Nr Ul FVIII
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Principalele probleme privind tratamentul pacientilor cu Hemofilie in
Romania

Organizarea Centrelor Comprehensive
- diagnostic: concentratia F VIII/F IX, teste genetice
- tratament (echipa multidisciplinara)

Modificarea Protocolului de profilaxie:
- doza: 25 Ul/kgc (actual) - 40-50 Ul/kgc
- frecventa administrarilor

- personalizarea schemei adaptata fiecarui pacient

In viitor: acces la tratamentul specific pt pacientii cu inhibitori (actual: lipsa ITI si a
tratamentului profilactic)

Tratament la domiciliu: implicarea medicilor de familie
Accesul la medicii specialisti — problematic in situatii de urgenta

Educatia apartinatorilor



