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Slovo pedsedy C.OFH

Vazeni kolegové, mili priznivci, damy a panove,

dovolte mi vas s nastavajicim jarem pozdravit.
tésime, doufejme, ze predznamenaji cely rok.

S barevnym jarem se vam dostava do ruky
také barevny Zpravodaj. Dostal i novy kabat,
Clenové svazu si ho zaslouzi. Sami urCité po-
stfehnete nékteré naznaky, jakymi cestami by se
mél ubirat v budoucnu.

Soucasti zasilky je také certifikat o Clenstvi.
Souvisi s lonskou inventurou Clend a vyfazeni
téch, ktefi neplacenim prispévkil a nedostatkem
jakékoliv vazby dali najevo, Ze pfislusnost k CSH
pro né€ neni zajimava. Osvédceni je tak jakymsi
vyjadfenim spolecné sounalezitosti a vyrazem
uznani Rady tém, kdo povazuji Clenstvi ve svazu
za zajimavé a potiebné. Ta se na oplatku snazi,
aby tomu tak skutecné bylo.

Letosni rok bude pro svaz vyznamny hned
v nékolika smérech. Predev§im se bude muset
velmi intenzivné pripravovat na vyrocni konfe-
renci Evropského hemofilického konsorcia, kte-
ra se uskutecni pristi rok v Praze. O konecném
terminu a podobé rozhodne fidici vybor EHC
pravdépodobné béhem brezna, ale zvazovat
bude predevsim navrhy naseho svazu. UzZ jsme
navrhli termin v zafi, protoze v 1été téhoz roku
se zaroven sejde Svétovy kongres v Parizi. Ten
probiha jednou za dva roky a podle obyceje ten
evropsky, ktery se naopak uskutecnuje kazdo-
rocné, teprve nasleduje.

Chtéli bychom uvitat evropské delegaty
v néjakém atraktivnim prostiedi, typicky ceském
a prazském. Mezinarodni konferenci v moder-
nim hotelu dovede usporadat kazdy, my ale na-
vrhujeme zcela jiné prostfedi. Zatim nechceme
zvefejnit, ktery vyznamny prazsky objekt by
to mél byt, ale musime vyckat, jak fidici vybor
EHC rozhodne. U konzervativnich ¢lent vyboru
vyvolal navrh rozpaky, jsou zvykli na standardni
prostiedi jednoho hotelu.

Po delsi dobé se chce svaz opét uchazet
i o poradatelstvi Svétové konference v roce 2016.

To uz je tvrdsi orisek, predpoklady tak obrov-
ského podniku jsou velmi narocné. Ziskali jsme
ale vyznamného spojence v podobé renomované
kongresové agentury, ktera je schopna pripravit
- podle naseho nazoru - vyhodnou nabidku.
Rozhodnuti ale zavisi opét na Svétové federaci
a ziskat jeji souhlas a podporu neni viibec jed-
noduché.

Pro¢ viibec o mezinarodni konference usilo-
vat? Neni to jen otazka prestize a moznosti pre-
zentovat vysledky prace na mezinarodnim foru,
ale i zalezitost finan¢ni. Kazdy narodni porada-
tel vyro¢nich setkani ziska z finan¢niho profitu
urcity podil a penéz, jak znamo, neni nikdy dost.
Pro CSH by byla finanéni injekce velmi pfinos-
na, zejména v dobach, kdy statni dotace minis-
terstva zdravotnictvi a dalSich instituci, rok od
roku klesaji. Zatim je§té neni znamo, kolik do-
staneme na rok 2011, ale v Zzadném pripadé€ to
nebude tolik, abychom z dotaci pokryli vSechny
aktivity. Proto se i tentokrat budeme spoléhat
predevsim na sponzorské prispévky nasich spta-
telenych firem, diky nimz miiZeme vibec fungo-
vat. O celkové financni situaci svazu informuje
na dalSich strankach Zpravodaje ,lord strazce
pokladu® Vaclav Toth.

V této souvislosti bychom znovu chtéli poza-
dat vSechny ¢leny svazu, ktefi maji pravidelny
pristup k elektronické posté a ozeli fyzicky
vytisk Zpravodaje, aby nam dali védét. Dosta-
nou na svou adresu Zpravodaj ve formatu PDF
a svaz tak uSetfi za poStovné. Nejsou to pravé
malé castky a penize se hodi v jinych, naprosto
nezbytnych pfipadech. Kazdy ¢len ma na tisté-
ny Zpravodaj narok a pokud se ho nevzda, bude
ho samoziejmé nachazet ve schrance i nadale,
ale pokud to jen trochu jde, prosime o pochopeni.

S usporami souvisi i zpisob jednani Rady
CSH. Fyzicky se schazet musi, ale bude se
snazit omezit cestovani ¢leni na minimum. Uz
posledni jednani se uskutecnila pomoci elektro-
nické konference prostiednictvim sluzby Skype.
Na jednom z nich muselo bohuzel padnout i




rozhodnuti o ukonceni ¢lenstvi v Radé Tomasi
Chadovi. Ten na posledni vyro¢ni konferenci
v listopadu lonského roku pfednesl svou kandi-
daturu s velmi ambiciéznim programem. Tim
bohuzel veskeré jeho aktivity skoncily, nadale
se pro Casové zaneprazdnéni uz jen z prace
omlouval. A¢ nerad, byl jsem nucen ho vyzvat
ke zvazeni dalSiho Clenstvi v exekutivnim orga-
nu svazu, a on se rozhodl podat demisi. Rada
na svém jednani rezignaci prijala, definitivné ji
musi potvrdit jesté na fyzickém setkani.

Podle pamétniki se jesté nikdy v déjinach
svazu nestalo, ze by Rada musela fungovat
v redukovaném poctu. Podle stanov ovSem musi
o Clenech rozhodovat jen vyro¢ni Konferen-
ce a svolavat ji kvili dodatecné volbé, by bylo
v soucasné financni situaci znaénym prepy-
chem. Neda se proto nic dé€lat, bude pracovat
jen v Sesti. V obdobi, které nas ¢eka, to nebu-
de nic jednoduchého, ale zbyli ¢lenové jsou se
skutecnosti srozuméni a pripraveni personalni
vypadek nahradit.

Koncem bfezna probéhlo v Ostravé dalsi
setkani koordinaéni rady Ceského narodniho
hemofilického programu, ale moc nového ani
tentokrat neprineslo. Nejvétsi spory vyvolal
zpusob, napln a vedeni narodniho registru, kte-
ry je jednim ze zakladnich predpokladi existen-
ce CNHP. A také striktnim pozadavkem WFH
a EHC. Pozitivni je, ze ministr Leo§ Heger vzal
zakladni dokument pod sva kfidla a hodla ho
vydat jak zavaznou ministerskou vyhlasku. Musi
ovSem dostat dokument od koordinacni rady,
ktera ho ted rozesila k pripominkovani vSem
Cleniim, zastupctim jednotlivych center. Doufej-
me, Ze se tak stane brzy a ze zdlouhavy proces
legislativy v Evropském parlamentu, ktery zacal
podobny zavazny dokument pro vSechny Clen-
ské zemé projednavat pred tfemi roky, nebude
nakonec rychlejsi nez ten ¢esky. To by byl §patny
obrazek Ceskych snah.

Uz nékolik rokl poradame spolu s Hemoju-
niorem oslavy dubnového Svétového dne he-
mofilie. Pro tento rok spojili své finan¢ni dva
nasi vyznacni sponzoii Bayer a NovoNordisk,
program tedy slibuje hodné. Vzhledem k tech-
nickym okolnostem jsme byli nuceni posunout

termin az na netradi¢ni zacatek zafi, v obvyklém
dubnu to nebylo tentokrat mozné.

Urcitym zlomem jsou pripravované regionalni
workshopy, které pripravujeme pro Cleny ze vSech
oblasti republiky. Pilotniho projektu se ujal Mar-
tin Bohtin a uskutecni se proto na jizni Moraveé.
Vsichni nasi tamni ¢lenové dostanou zvaci dopis,
podrobnosti se doctete na dalSich strankach.

DalSi co nas ¢eka, se shodou okolnosti tyka
rovnéz jizni Moravy, ale zaroven uplné vsech.
V polovingé kvétna probéhne rekondi¢ni pobyt
dospélych v laznich Lednice, veskeré informace
jiz byly uvedeny na webu a v pfedchozim Ccisle
Zpravodaje. Do uzavérky se prihlasilo 25 zajem-
cll, a protoze kapacita je 27 + 3 pristylky, 1ze se
jesté na obvyklych kontaktech prihlasit. Zajem
nas tési a uz dnes je jasné, zZe vybér vétsiho ob-
jektu byla dobra volba.

V téchto dnech uz pravdépodobné listonos
donesl domt identifikac¢ni karticky vSem, kdo se
o né prihlasili ve druhé viné. Tém, kdo je uzivaji
uz od lonskych prazdnin, v nékolika pfipadech
pomohly, odstranily alespon castecné pripad-
nou nedavéru k pozadavku jejich drzitelim na
osetfeni. Velmi dobfe vypadajici plastové kartic-
ky sklidily opravnény uspéch i na mezinarodnim
foru, kde jsou dany za vzor. S dalsi emisi pocita-
me zase pred prazdninami, pokud se jesté najde
dost téch, kdo je dosud nemaji. Mechanismus
objednavky najdete jednoduse na www.hemo-
filici.cz v sekci ,Publikace,” kdo nema pristup
k emailu, mize poslat fotku s udaji obsahujicimi
jméno, typ hemofilie, hladinu faktoru a kontakt
na své centrum, prosté postou na adresu svazu.

Obéma kanaly mizete Radé CSH posilat i své
jakékoliv podnéty, navrhy, pripominky i kritiku.
Stale postradame silnéjsi zpétnou vazbu clent,
ktera nam - a tedy predevS§im vam vSem - muzZe
pomoci zlepsit vzajemny kontakt a hlavné lépe
a ucinnéji plisobit ve prospéch celé nasi verejnosti.

Tésim se na vSe, co nam chcete sdélit, véfte,
Ze Zadna poznamka nezistane bez odezvy. Uzi-
vejte si jara plnymi dousky a zachovejte svazu
prizen. Vzdyt je nas vsech.

Srdecné vas

At e

Jakou cestou se bude
(pravdépodobné)
ubirat 1écba hemofilie

v budoucnosti?

V posledni dobé se na me-
zinarodnich  férech hodné
mluvi o zménach, které mozna
vyzkum pfinese. Pfehled dosa-
vadnich snah a nad¢&ji shrnuje
primaf détského centra v Brné
Jan Blatny.

V soucasné dobé je zlatym
standardem 1écby hemofilie
podavani koncentrati faktort
krevniho sraZeni. Dé&je se tak
bud pouze pri krvaceni (1é¢ba
“on demand®) anebo preven-
tivné€ se zamérem krvaceni pre-
dejit a idealné zcela zabranit
(profylakticka 1écba). Lécba
je v soucasné dobé velmi bez-
pecéna, od devadesatych let mi-
nulého stoleti, kdy byly v nasi
zemi zpristupnény koncentraty
faktorti krevniho srazeni v§em,
nedoslo vsouvislosti s podanim
téchto Iéki k prenosu zadné
zavazné choroby. Lécba je ve-
dena bud’ plazmatickymi, tedy
z lidské plazmy vyrobenymi
a protivirové oSetfenymi prepa-
raty, anebo rekombinantnimi,
vyrobenymi pomoci genového
inZenyrstvi a idealné zcela
beze styku s lidskou tkani.

Avsak pravé nutnost opako-
vanych injekei je tim, co mno-
ha osobam s hemofilii logicky
vadi. Ti, ktefi jsou na profyla-
Xi, si museji v soucasné dobé
minimalné 2-3 x tydné podat
injekci a Casto, napfiklad pfi
traumatickych krvacenich, je

frekvence jesté vyssi. I ti, co
jsou léceni “on demand”, se
nevyhnout v jistych situacich
opakovanym aplikacim Iéku.
Pravé tato nepfijemna zkuSe-
nost vede k tomu, Ze zejména
dospivajici a nasledné dospéli
Casto vahaji, zda si 1€k uz a/
nebo dokonce viibec ma cenu
“pichnout”. To vede k pro-
dlouZeni doby mezi krvacenim
a aplikaci a tim k vyznamné
horSimu efektu 1écby. Nasled-
né se to projevi zhorSovanim
stavu pohybového aparatu, coz
vede jen k dalSim krvacenim
a bludny kruh se uzavira. Déje
se to i presto, Ze vétSina osob
s hemofilii dobie vi, Ze 1ék - aby
spravné a idealné ucinkoval
- by se mél podat do 2 hodin
od pocatku krvaceni. Pravé
nutnost bolestivych nitroZil-
nich aplikaci vS§ak u mnohych
lidi vede k tomu, Ze ochota
spravné aplikovat doporuce-
nou lécbu (tzv. “compliance”)
je nizka. Nelze jim to zazlivat,
kdo by se chtél dobrovolné
opakované pichat do Zily. Ne-
Ize jim ale v soucasné dobé ani
jinak pomoci, protoZe Zadna
jina kvalitni a efektivni 1éCba
zatim k dispozici neni.

V devadesatych letech se
zdalo, Ze je na dosah tzv. “ge-
neticka 1éc¢ba”. V principu jde
o to, Ze lidsky gen odpovédny
za tvorbu faktoru FVIII nebo

FIX, se vlozi do n&jakého no-
siCe (vektoru), ktery ho zanese
do lidské bunky, ktera jej zaCle-
ni do svého jadra a tento gen
zaCne v bunce vysilat signaly
vedouci k tomu, Ze bunka zacne
tvorit lidsky faktor FVIII nebo
FIX. Jako nosice byly zprvu po-
uzivany fibroblasty (bunky lid-
ské vazivové tkané) a nasledné
pak jako vektory slouzily viry
podobné adenovirim, nebo
HIV (pochopitelné bez moz-
nosti vyvolat zdvazné onemoc-
néni). Opravdu se podafilo gen
pro dany faktor do cilové bunky
vpravit a byl detekovatelny né-
kdy i vice nez 50 dni, avsak ni-
kdy nedoslo k vzestupu hladiny
FVIII nad 5%. Zpravidla byly
hladiny faktoru daleko nizsi.
Doslo sice k jistému snizeni da-
vek nitrozilné podavanych Iéki,
ale efekt nebyl zdaleka takovy,
jak bylo plvodné zamysleno.
V soucasné dobé bézi v této
oblasti pouze tfi klinické studie
ve fazi I az II, tedy zatim bez




moznosti praktického vyuZziti
a nejsou k dispozici zadna po-
vzbudiva data.

Alternativni mozZnosti se zda
zavést gen pro faktor cilené do
bunék, které maji néco spo-
lecného s krevnim srazenim.
V soucasné dobé probihaji po-
kusy snazici se prinutit lidské
magakaryocyty (bunky, ze kte-
rych se pak tvori krevni destic-
ky) a bunky vystelky cévni, aby
zacaly tvorit geneticky upraveny
faktor FVIII a FIX. Tyto studie
jsou zatim na urovni pokusu se
zviraty, ale na rozdil od pred-
chozich se zdaji byt daleko re-
alnéjsi. V mysich modelech se
u takto geneticky upravenych
zvirat (transgenni mysi) podari-
lo dosahnout v plazmé hodnot
faktoru mezi 50 a 100%, tedy
hodnot dostacujicich pro krevni
srazeni. Geneticky upraveny fak-
tor FVIII, ktery je takto vpraven
do mysich krevnich desticek, je
dokonce za pritomnosti von
Willebrandova faktoru (VWF)
resistentni k protilatkam (in-
hibitoriim). To by v budoucnu
davalo i jistou nadgji pro lécbu
pacienttl s inhibitory.

Je ale pravdou, Ze i pres
tyto Castecné uspéchy nelze
genovou terapii v hemofilii po-
vazovat za néco, co by mohlo
v blizké budoucnosti zménit
1écbu osob s hemofilii. Nové
moznosti, které mohou realné
zménit 1écbu jiz béhem pristich
let, je tfeba hledat jinde. Slib-
nou oblasti se zda modifikace
molekuly faktort krevniho sra-
Zeni tak, aby byla prodlouzena
jejich stabilita a délka jejich
ucinku v lidském organizmu.
Cilem je, aby se lék nemusel

podavat casto (napfiklad aby
se mohl podat jednou za 14
dni) a aby se nemusel podavat
do zily, ale napriklad podkoz-
né nebo dokonce usty (tablety
a podobné). Dosahnout toho
I1ze né€kolika zplsoby, na nichz
se intenzivné pracuje.

Prvnim z nich je zména
vlastniho faktoru. Pravé re-
kombinantni technologie dava
moznost upravit gen pro faktor
tak, aby produkovany faktor
byl od ptvodniho ponékud
odlisny. Modifikacemi jeho
molekuly I1ze napriklad dosah-
nout, ze i kdyz bude zachovana
jeho aktivita, bude méné citlivy
k inaktivaci (nejcastéji k roz-
Stépeni nékterymi prirozenymi
enzymy). Vydrzi tedy v obéhu
déle a mize dokonce byt i “sil-
néjsi” v zastavé krvaceni.

Lze také primét bunku, kte-
ra rekombinantni technologii
produkuje lidsky faktor, aby ho
produkovala vice. To ma zasad-
ni vyznam zejména proto, ze
se zvySujici se potiebou fakto-
ri by se mohlo Casem stat, Ze
nebude dostatek darct plazmy
a bude tieba dostatek faktoru
zajistit jinym (rekombinantnim)
zpusobem. Obecné je ziejmé
budoucnost 1écby pravé v oblas-
ti rekombinantnich faktort.

Je rovnéz mozno molekulu
faktoru “zabalit” do néceho,
co ho bude chranit pred rozlo-
Zenim a tak bude prodluzovat
jeho polocas v plazmé hemofi-
lika. Vysledkem bude moznost
prodlouzit interval podavani
injekci. V tomto smyslu jiz pro-
bihaji nékteré klinické studie
s lidmi, ale zatim nedosahuji
potiebnych uspécht.

Tato cesta je vSak v kazdém
pripadé daleko slibné€jsi nez ge-
nova terapie. Mimo jiné i pro-
to, ze podobna technologie jiz
byla s uspéchem pouZzita pro
jiné Iéky a je diivod se domni-
vat zZe spiSe dfive nez pozdéji,
bude takovy lék k dispozici
ilidem s hemofilii.

Zda se rovnéZz mozné, Ze
upravou molekuly faktoru (tzv.
“bioengineerig”) bude moz-
no sniZit jeho imunogenicitu
a tedy jeho schopnost vyvola-
vat tvorbu inhibitord. Tim by
se podarilo snizit riziko dnes
nejvaznéjsi komplikace 1éCby
hemofilie - vzniku inhibitoru.

Je tedy realné, ze v brzké
dobé budou k dispozici léky,
které bude mozno podavat
s delsim cCasovym odstupem.
Z pocatku budou ziejmé jesté
podavany formou nitrozilnich
injekci, ale Casem se ziejmé
objevi i moznost podani pod-
kozniho. Tato budoucnost se
bude tykat vétSiny soucasnych
hemofilikii, a proto je tfeba,
aby se této moznosti dockali
s co nejzdravej§im pohybovym
aparatem.

Zavérem mi tedy dovolte
apelovat na vSechny osoby
s hemofilii, aby zatim vydrzely
a jesté néjakou dobu snasely
potiZe spojené s Iécbou. Dobra
spoluprace a dobra “complian-
ce” s lécbou se vyplati pravé
jim samotnym, nebot si udrzi
stav svého pohybového aparatu
na co nejlepsi urovni a budou
pak moci naplno vyuzit v§ech
vyhod, které jim v budoucnu
lécba hemofilie bude moci na-
bidnout.

Jan Blatny

Cesky svaz hemofilikii ve
spolupraci s firmou Bayer roz-
jizdi pilotni regionalni program
pro zvySeni informovanosti do-
spélych, zaroven jim chce vy-
razné pomoci. Setkavani toho-
to druhu chceme v budoucnu
rozvinout do vSech krajt, kde
bude o né zajem. Regionalni
program zahdji Jihomoravsky
kraj v hotelu AVANTI v Brné,
ktery se nachazi v klidném
prostiedi blizko centra mésta
u parku Luzanky. Termin byl
stanoven na sobotu 7.5.2011.

Déti maji své tabory a progra-
my Hemojunioru, dospélym ale
zustava svaz néco podobného
dluzen. Srde¢né proto zveme
vSechny zajemce z Jihomorav-
ského kraje ke vzajemnému
popovidani s Iékafi z brnénské
Fakultni nemocnice. Vzdyt
setkavat se neni nutné jen
v ordinacich, ale i v prijemnéj-
§im a prirozenéjSim prostiedi.
Kromé Iékaii Oddéleni Kkli-
nické hematologie Bohunice
a Détské nemocnice, ktefi jiz
svou ucast potvrdili, jsme po-
zvali také zastupce oddéleni
LéCby bolesti, ale i rehabilitac-
niho a ortopedického. Nejsme
vSak schopni vybrat termin tak,
aby vyhovoval naprosto vSem
a nekolidoval s odbornymi 1¢é-
karskymi seminafi a konferen-
cemi. Nezarucujeme tudiz ucast
vSech pozvanych, ale snazime
se, aby jich pfijelo co nejvic.

Regiondlni program pro dospilé
zacind o [Jihomovavském kraji

Kazdy na$ clen, ktery jiz
pfijal pozvani, bude mit moz-
nost individualné a intimné
pohovofit s odborniky, jejichz
rady pravé potrebuje. Hodné
prospésné bude setkani s eru-
dovanymi fyzioterapeutkami,
které pravidelné plisobi na
svazovych rekondi¢nich poby-
tech. I ony se budou vénovat
kazdému osobné a poradi, jak
si nejlépe pocinat. K dispozici
budou rovné€z masaze, virivé
koupele a obcerstveni. Dale
se budete moci blize seznamit
s tim, co pro své ¢leny CSH po-
fada a predat své navrhy na vse,
co povazujete pro sebe i dalsi
kolegy, za uzite¢né. K dispozici
budou publikace o hemofilii,
instruktaz aplikace koncent-
rath na umélé zile, seznameni
s moZnostmi pouzivani rehabi-
litacnich pomticek a podobné.

Aby mél moznost vyuZit
konzultaci, rad a demonstraci
opravdu kazdy ucastnik, aby se
fyzioterapeutky mohly vénovat
v§em individualné a na vSech-
ny se dostaly i masaze i vifivky,
stanovili jsme pocet ucastniki
na deset. Kazdy se vSak muze
zuCastnit v doprovodu své
manzelky, partnerky ¢i rodin-
ného prislusnika.

Ucastnici setkani nebudou
platit nic, vSe se uskutecni
v rezii firmy Bayer. Z uvedenych
dtvodi bude Rada CSH roz-
hodovat o registraci v porfadi,
v jakém vyjadfeni zajmu prijde.

Na pfipravé programu velmi
intenzivné pracujeme, pfivita-
me veSkeré podnéty, napady
a rady, které bychom jeSté
mohli uplatnit. Chceme, aby
to bylo predevsim vase setkani
podle vasSich predstav.




NEKOLIK VOLNYCH MiST DO ONDRASOVA DVORA!

Dovolujeme si vyzvat vSechny rodice, ktefi
premysleji vyslat své dit€é na letni hemofilicky
tabor do Ondrasova dvora, Ze je k dispozici jesté
nékolik volnych mist.

Nékolik hemofilikli a jejich rodinnych
piibuznych vyuzilo nabidky CSH, ktery obdrzel
volné vstupenky od extraligového HC Kometa
Brno na utkani s prazskou Slavii. Toto utkani se
uskutecnilo v nedéli 20. unora v brnénské hale
Rondo.

Celou skupinu reprezentujici CSH pfivital na
uvod mistni hlasatel, ktery se stru¢né vyjadril
i k hemofilii. Pfestavkovy program byl pro nas
velice pestry. V té prvni jsme se odebrali do
utrob stadionu, kde pro nas bylo pfipraveno
prekvapeni ve formé dortu. Ten jsme po spolecné
fotce ihned naporcovali a pochutnali si na ném.
Ve druhé zapasové pauze Sel nasSi skupinku
reprezentovat na led dvanactilety Romca, ktery
stielbou na sedacku obsadil druhé misto a ziskal
tak krasnou cenu od partnera utkani.

Dékujeme velice HC Kometa Brno, konkrétné
marketingové referentce Veronice Stastné za
nabidku zucastnit se této nevSedni akce.

Vsichni dékujeme za bohaty program a darky,
které si pro nas Veronika pripravila a jsme radi, ze

Tabora, ktery probéhne v terminu od 16. do
30. cervence 2011, se mohou zucastnit déti,
které absolvovaly nejméné prvni ro¢nich povin-
né Skolni dochazky. Horni hranice véku je stano-
vena na 18 let. Kompletni cena za pobyt véetné
stravy je predbéziné stanovena na 3 600,- K¢
pro ucastniky s hemofilii a von Willebrandovou
chorobou, na 4 400,- K¢ pro ostatni ucatniky
(sourozenci a kamaradi hemofiliki).

Zavaznou piihlasku najdete na webovych
strankach www.hemofilici.cz, tam ji mlzete vy-
plnit online, nebo pokud davate prednost klas-
ické poste, vyplnte prihlasku, ktera byla soucasti
predeslého Hemofilického zpravodaje ¢. 17
a odeslete na adresu: Martin Bohtin, Za Humny
313,696 17 Dolni Bojanovice. Dbejte na peclivé
uvedeni vSech nami pozadovanych udaju.

Brnen’s ka@kiome ta¥nasplozyala¥naShiolde;

i timto netradi¢nim zptisobem muzZeme spolecné
prispét k vétsi osvété hemofilie v nasi zemi.

Uz nyni se téSime na dalSi spolecné setkani
a Kometé prejeme v dalsi sezon€ vice uspéchti.
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Prehled hospodareni
v lonském roce

Po uzavieni celkového uctu hospodareni za
rok 2010 mizZeme konstatovat, Ze finan¢ni kon-
dice svazu se nelepsi, ale naopak. Statni dotace
rok od roku klesaji a v lonském roce uz dosahly
zhruba jen tfi étvrtin toho, co na ucet CSH do-
chazelo z ministerstva zdravotnictvi pfed ¢tyfmi
roky. V potaz musime brat rovnéz inflaci a stou-

pajici ceny, takze realny pokles prijmi je jesté
citeln€jsi nez ten nominalni.

Nebyt sponzorskych dart, nemohli bychom
uz davno fungovat. Pfijem z Clenskych pfispév-
ku se sice mirné zvysuje, ale v celkovém hospo-
dafeni znamena jen malo.

Nejvic penéz spolyka détsky tabor v Ondra-
Sové dvore. Trebaze i tady jeho vedeni déla co
miiZe, aby maximalné usetfilo, musime i nadale
pocitat s nejvétsi castkou zase na tento ucel.
Ostatni vydaje, zejména na provozni reZii svazu,
se udrzuji uz léta na zhruba stejné urovni.

PREHLED O HOSPODARENI CESKEHO SVAZU HEMOFILIKU ZA ROK 2010
k1. 1. 2010 k 31. 12. 2010
Penézni hotovost v pokladné 15 877,00 9 191,00
Stav béZného ucétu 316 080,64 207 755,35
Financni prostiedky celkem 331 957,64 216 946,35
PRIJMY Pfijmy Vydaje Rozdil
Dotace MZ CR 182 000,00
Dotace WZPO UV CR 4 480,00
Clenské prispévky 66 415,00
Dary 245 000,00
Prodej knihy 1.130,00)
Sluzby
Bézny ucet (Urok/vedeni uctu) 38,81
Clenske pispévky EHC 2127,93
Clenskeé prispévky WHF 3938,18
Clensky' prispévek Eurordisu 750,78
[Telefonni poplatky + Internet 60 941,00
Postovné 1658,00]
Drobny kanc. material 2 058,00
Obalky 120,00
Papir
Spott. mat., tonery, pasky 4 665,00
Pronajem 9 500,00
Drobny majetek 18 380,00
(Oprava techniky, udrzba 3 344,00
Tiskové prace
Ostatni rezijni vydaje (papir, obalky, tisk. prace, apod.) 3 248,00
Nakup sluzeb 12 000,00
Cestovni nahrady 27 730,00
Poplatky bance 3 168,00
Hemofilicky zpravodaj (tisk, distribuce) 38 306,00
Mezinarodni akce 60 715,21
'yplacena mzda zaméstnancim (DOPP) 15 300,00
Odvod dané F.U. (srazkova dan za DOPP) 4 200,00
o [[LHT 121 600,00 383 023,00 -261 423,00
> _‘5’ * Rekondice dospélych - Velké Losiny 35 000,00 92 422,00 -57 422,00
8 § [ Rekondice déti a rodicl - Béle¢ 17 568,00 40 648,00 -23 080,00
£3 0,00
0,00
[Souéet pfijmG a vydaji 673 231,81 788 243,10 -115 011,29
OSTATNI
Pribézné polozky
Piijmy a vydaje celkem 673 231,81 788 243,10 -115 011,29

V Praze dne 20. 1. 2011

Zpracoval: Vaclav Toth - pokladnik CSH
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Chceme vas seznamit se specialni prilohou,
ktera bude vénovana pravé vam. Na téchto ba-
revnych strankach bychom vas radi pravidelné
informovali o novinkach, udalostech, minulych
i ocekavanych akcich, které porada Hemojunior
a Cesky svaz hemofilikii pravé pro vas.

Chybét nebudou soutéze, kiizovky, pribéhy
z vaSich zivotd i rozhovory s prateli z vaseho
okoli.

Aby vsak bylo ziejmé a jasné komu tyto
stranky ve zpravodaji nalezeji, potfebujeme vasi
pomoc. Pojdte s nami vymyslet nazev stranek
a pomozte nam navrhnout maskota a privodce.
Vy, ktefi se nebojite vzit tuzku ¢i pastelky do
ruky, poslete nam obrazkovy navrh, jak by mél
takovy maskot pro mladé hemofiliky vypadat.
Vyuzit miiZete také dovednosti kresleni na po-
c¢itaci. Kdo se na malifsky vykon neciti, miize
nam poslat jen navrh na nazev. Nejlepsi nazev
a maskot pak bude pravidelné otistén v Hemo-
filickém zpravodaji a stane se osobitym logem.

Upozornujeme jesté, ze autori tfech nejlepsich
navrhi od nas dostanou pékné darky!!!

Pro zasilani navrhit mutizete vyuzit emailovou
adresu info@hemofilici.cz nebo postovni adresu
Cesky svaz hemofilikt
U Nemocnice 1 (UHKT)

128 20 Praha 2
Moc se tésime na vase ndapady!



Co je Hemojunior?

Cesti hokejisté zavrsili zlaty hattrick, v Né-
mecku se stali potreti za sebou mistry svéta.
Prezidentem Spojenych stati se stal George
W. Bush a hned musel fesit teroristické utoky
na Svétové obchodni centrum v New Yorku. Byl
také spustén projekt Wikipedia... V roce 2001
se toho u nas i ve svété udalo hodné. Ale kdo
Z Vas Vi, Ze ve stejném roce bylo zaloZeno obcan-
ské sdruzeni Hemojunior?

Uz jste o ném mozna slySeli, ostatné zpravy
o ném se objevily v Hemofilickém zpravodaji uz
v minulosti. Pro€ si ale néco z déni okolo Hemo-
junioru nezopakovat. Ve zminéném roce 2001
vznikl Hemojunior proto, Ze maminky malych
hemofiliki byly na své starosti zdanlivé samy.
Co se tyCe lékarské péce, jist€ problém nebyl.
Jenze s kym si mély popovidat? Komu sdélit,
jak se s nemoci vyrovnava pravé jejich rodina?
Proto se rozhodly zalozit sdruzeni. Na zacatku
byl vikend na Kftivoklatsku, kde se neseslo ani
deset rodin. Letos se chysta zajezd do Italie se
skoro 70 lidmi, 1ékarkou, zdravotni i rehabilitac-
ni sestrou.

Hodné se za téch deset let zménilo. Hemoju-
nior kazdy rok rozsifuje svou ¢lenskou zakladnu,
stabiln€ porada spolecné vikendy. Diky podpoie
nejruznéjsich sponzorti muze zlepSovat kvalitu
zivota nejmensich hemofiliku.

Pro né a jejich rodice funguje predevsim. Pfi-
hlasit se ale mize kazdy, musi jen platit clensky
prispévek a aktivné se na Cinnosti sdruzeni po-
dilet. Samoziejmé kdo chce, nemusi na vikendy
jezdit. Je to pochopiteln€ lepsi, ale na strankach
www.hemojunior.cz je diskuzni forum. Tam
se muzete na cokoliv zeptat. A tieba se takhle
dostanete mezi Cleny, zapadnete do kolektivu
a budete jezdit znovu a znovu...

Clenstvi neni vékem omezené. Mnoho kdysi
malych roste s Hemojuniorem a jejich rodiny

Snad tomu, kdo Hemojunior neznal, trochu
tento text pomohl. Kdo chce poznat vice, mize
se podivat na www.hemojunior.cz. A kdo chce
poznat Hemojunior jeSté blize, at mezi nas
prijede. Od ted bude mit na téchto strankach
Hemojunior pravidelné misto. Tfeba i dalSich
deset let.

Michael Beren

jsou dal Cleny. Naucili se posilovat svaly, reha-
bilitovat klouby nebo aplikovat léky. Diky tomu
muzou zit uplné normalni zivot. TéSit se na
dalsi chvile se svymi prateli. Treba na oslavach
deseti let Hemojunioru na fotbalovém hfisti
v Lib¢icich nad Vitavou nebo u mofte v italském
Caorle.
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Pojd'te si osv€zit znalosti a zasoutéZit si o ceny.
Vyplnte tematickou kiiZovku nejpozdéji do 1. Cervna
tajenku zaSlete na adresu info@hemofilici.cz.
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- Nezapomente pripojit adresu bydlist€ pro zaslani vyherni ceny.
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Dvacet let
stare
noviny

Diky Frantisku Vondryskovi,
pamétnikovi samych zacatk,
se nam dostaly do rukou zapa-
doCeské noviny z roku 1991.
Obsahle se vénuji tehdejsimu
rekondi¢nimu pobytu a nabizeji
tak neobyCejné zajimavé srov-
nani se soucasnosti. V nékolika
Clancich z 5. zafi se miZeme
docist fadu podrobnosti. O tom,
co je hemofilie, jak se projevuje,
1€¢i, jak ziji mali i dospéli a co
je ¢eka na letnim tabore. Ziska-
li jsme i dobové fotografie, na
nichz se pravdépodobné pozna
fada naSich, dnes uZ o néco
starSich, kolegl. A také vedouci
tabora, tehdy primarka hemato-
logie plzenské Fakultni nemoc-
nice, [vana Martinkova.

Dnes uz ptsobi dvacet let
staré texty v mnoha smérech
téméf neskutecné. Hemofilik
je tu popsan jako velmi tézce
nemocny cloveék, ktery nic
nemiiZze, nesmi a ani nechce.
Nesmi si hrat s kamarady,
sportovat, nemtze chodit na
vylety, v mnoha pripadech ani
do skoly, velmi té€zko hleda
zaméstnani, ¢asto se pohybuje
jen o berlich nebo dokonce na
voziku. A pravé tabor by mohl
pomoci. Plzenska hematologie
s tehdy jesté Svazem ceskych
hemofiliki ho poradaly v odbo-
rafském rekreacnim stfedisku
nemocnice v Konstantinovych
Laznich. Seslo se tu 33 ucast-
niki z celych Cech a Moravy,
dospélych i déti. Hlavni naplni
byla rehabilitace a organizatori

th v Plzni

s opravnénou hrdosti konstatu-
ji, ze par déti dokonce pfi od-
jezdu uz nepotiebovalo berle.
Tabor zasobili ,,zahrani¢nimi
produkty“ sponzorskym da-
rem vyrobci koncentratd, tehdy
jesté zdaleka ne samoziej-
mym léCebnym prostifedkem.
Ucastnici popisuji, Ze vyron
si 1é¢i vétSinou doma ledovym
obkladem, pfipadné jedou
do nemocnice pod kapacku
s plazmou. Dobovy tisk ovSem
zaznamenal, Ze ,,...ve vyspélych
zapadnich zemich maji hemo-
filici 1éCebny koncentrat stale
u sebe a mohou si ho kdykoliv
sami aplikovat. U nas ale smi
nitrozilni 1€k podat jediné lékar.
Jak vidét, o néjakém kurzu
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autoaplikace nemohlo byt ani
feCi. Zoufali fyzioterapeuti mu-
seli prekonavat nechut klientl
k pohybu, dobie poznali, Ze fada
déti doma jen sedi a maminky
jim nosi jidlo. Kdyz takovy
maly hemofilik po Case zjistil,
ze tady si muze hrat, posedét
u taboraku nebo se jit podivat
na hrad, oteviel se mu uplné
novy svét. Je to teprve dvacet
let, ale zménilo se strasné€ moc.
1 diky prikopnikiim, pofada-
telim prvnich rekondi¢nich
tabor(, které dnes povazujeme
za samozrejmost. Prvni piony-
fi museli pfekonavat fadu az
neskutecnych protivenstvi ze
vsech stran. Za to, co dokazali,
patii vSem obrovsky dik.




V této rubrice bychom vas
radi formou rozhovoru seznami-
li s osobnostmi, které jsou spjaty
s hemofilii ¢i jinou formou poru-
chy srazlivosti krve nejen svymi
zasluhami a organiza¢nim puso-
benim, ale i zajimavym Zivotnim
osudem ¢i udalostmi. Chtéli by-
chom dat takto nahlédnout do
béznych vsednosti, dennich pro-
blémi s kterymi se potykame,
kazdodennich boji i odhodlani
nékterych z nas.

Jako prvni dostal slovo sou-
casny predseda CSH Vladimir
Dolejs.

Zacnéme tento rozhovor pied-
stavenim toho osobnéjsiho. Vladi-
mire, kolik je ti let, odkud pocha-
zi§ a kde bydlis. Zdai jsi zenaty
a mas-i déti. Také typ hemofilie
by ¢tenare zajisté zajimal.

Vloni jsem bohuzel oslavil
uz Sedesatiny, ale néjak se na
né necitim. Narodil jsem se
v Ceskych Budgjovicich. Tam ale
mé rodiCe zavala po roce 1948

nahoda, takze tu Zadné rodinné
kofeny nemame. Presto sem jez-
dim rad. Nedaleko zije mu;j bratr
a v Budgjovicich mam kamara-
dy z gymnazia i zakladni skoly.
S pocatkem studii na Karlové
Univerzité jsem se vratil do ro-
dinné kolébky v Praze a tady ziju
dodnes. Mij druhy domov je ale
malinka vesnicka mezi Bfeznici
a Rozmitalem pod TremsSinem.
Odtud pochazela moje babicka
a déda. Prozil jsem tam kazdé
prazdniny a ted to tam ma rada
i moje rodina. Tu tvofi manzel-
ka a tfi synové. VSichni drzime
pohromadé a taky diky jim
vSem se dafi prekonavat vSech-
na protivenstvi. Pokud jde o tu
nestastnou zalezitost, pak mam
acko s procentem Faktoru VIII
mensSim nezZ jedno.

Mas za sebou néjaké operacni
zakroky? Vymény nosnych klou-
bi ¢i jiné operace?

Tak to ano! Na Bulovce mi
presné pred dvanacti lety udélali
Zelezna kolena. Byl jsem prvni,
kdo dostal obé najednou - dnes
veelku béZna zaleZitost. Za-
platpanbiih, slouzi dokonale!

Jaké je tvé povolani a co jsi
studoval? Jakych uspéchu jsi ve
svém povolani dosahl?

Cely Zivot jsem motoristicky
publicista. Hned po skonceni
tehdejsi Fakulty Zzurnalistiky,
dnes Fakulty socialnich véd
a publicistiky UK v Praze, jsem
nastoupil do Ceskoslovenské
televize, motoristické redakce.
Plsobeni tam mi vydrzelo az do
roku 1999, kdy redakci zrusili.
StéZejnim ukolem bylo redigova-
ni motoristického poradu Auto-

moto-revue, ted uz znovu obno-
veného, ale s jinym obsazenim,
a taky prace na motoristickych
primych prenosech a zazna-
mech. Na to moc rad vzpomi-
nam. Prorazeli jsme tehdy cestu
formatim dnes béznym, ale ten-
krat prosadit nékteré experimen-
ty bylo obtizné. Pripravil jsem
i fadu dokumentt.

Po odchodu z televize se vé-
nuju motoristické publicistice
dal na volné noze. Mam za
sebou spolupraci s televizemi
Prima, TV3, TV Praha, tu a tam
jsem udélal néco i pro CT. To
vse ve vlastni produkcni firmeé.
Ale natocili jsme i dokumenty
a publicistické utvary z jinych
obort. Ted se mnou uzce spolu-
pracuje nejmladsi syn, je kame-
raman, predtim to byla v mnoha
smérech manzelka. Ta ma taky
nejvetsi podil na tvorbé DVD
pro CSH, to se stalo pfilohou
tehdy pfipravované knihy ,, Zivot
s hemofilii“ a je k mani i samo-
statné. Oboji lze ziskat vyplné-
nym formulafem na webovych
strankach v sekci Publikace.

Na to jsem se pravé chtéla ze-
ptat. Jak k tomu doslo?

Jednoduse. V roce 2006
jsem nabidl Radé CSH jako
jakysi darek natoceni zhruba
dvacetiminutového dokumentu
o hemofilii. Rada souhlasila,
ale postupem Casu se material
natolik rozrustal, Ze jsme se roz-
hodli ud¢lat vyCerpavajici infor-
maci. To uz neslo jen tak, a pred-
seda svazu FrantiSek Vondryska
zacal jednat se sponzorskymi
firmami o podpore. Podafilo se.
Pak jsem se podilel i na redak¢ni
piipravé uz zminéné knihy “Zi-

vot s hemofilii” a vysledkem je
opravdu unikatni komplex, jaky
nema v zahrani¢i Zadna jina or-
ganizace.

A tim jsi se dostal i k praci
v Radé CSH?

Presné tak. V dobé vrcholicich
praci na dokumentu a knize mi
predseda a mistopredseda svazu
Michal Skotepa navrhli, abych
v podzimnich volbach roku
2007 do Rady kandidoval. Stalo
se, a byl jsem najednou ¢lenem
fidiciho organu svazu, o némz
mi toho bylo znamo jen hodné
malo. Se v§im jsem se musel
seznamovat, s lidmi, provoznimi
zalezitostmi, mechanismy fun-
govani v odborné i laické verej-
nosti a tak dale. Musim podéko-
vat FrantiSkovi, ktery v té dobé
pusobil ve sluzbach svazu uz asi
sedmnact let, Ze mé do vseho za-
svétil, seznamil s domacim i me-
zinarodnim prostredim, zkratka
poskytl ten nejlepsi “Uvod do
problematiky.” Kdyz jsem ho po
ctyrech letech v pozici predsedy
vystfidal, bylo to s pocitem hlu-
bokého vdéku.

Jaka je tva pracovni vize pro
CSH, ¢éeho bys rad dosahl a ja-
kym smérem by se podle tebe mél
svaz ubirat?

To je velka otazka, kterou se
- jak dobre vis - Rada zabyva per-
manentné. Mé€la by to byt insti-
tuce pro lidi. Chtél bych, aby byl
pro cleny svaz divéryhodnou
instituci, na niz se mohou spo-
lehnout, obracet se s potizemi.
V posledni dobé jsme skutecné
ve prospéch nékolika konkrét-
nich problémil ¢lenti zaptisobili.
Svaz by mél nadale sviij vztah

k ¢lentim vice individualizovat.
Pijde za nimi do regionti. Kro-
mé toho musi samoziejmé plnit
hodné dulezité¢ role na “velké
scéné,” musi jednat s instituce-
mi nejriznéjSich urovni, zkratka
to, co ma v preambuli.

Jednim z hlavnich ukoll je
piiprava Ceského narodniho he-
mofilického programu, ktera se
na muj vkus az prili§ vlece. Byl
jsem snad uz pred tfemi roky
na ustavujicim jednani priprav-
ného vyboru, tehdy jesté plny
optimismu a nadé&ji. Varovani
zku$enych, Ze netieba propadat
euforii, jsem bral jen jako vro-
zeny Cesky skepticismus. Jaka
naivnost! Ve skutecnosti jsou
i na prvni pohled malickosti dii-
vodem ke stietu nazord riznych
zajmovych skupin predstavitelti
center. Nic nejde snadno, ve
vsem se hledaji problémy a skry-
té umysly. Ani ty nase nejjedno-
dussi a nejsnazsi navrhy zatim
nedosly sluchu. Z toho jsem
tedy dokonale otraveny.

Zdaleka ne vsechno je ale
Spatn€. Jak uz asi Clenstvo vi,
bude u nas pristi rok evropska
hemofilicka konference a da-i
Panbiih, podame kandidaturu
na svétovy kongres pro rok 2016.
To se sice ¢lenti nedotyka napro-
sto bezprostiedné, ale prenesené
urcité. Svaz by tak mohl ziskat
slusné finan¢ni prostredky.

Dalsi zaméry se - kromé téch
tradicnich a osvédcenych - tykaji
napfiklad zmén tohoto Zpra-
vodaje. Hodlame se napriklad
vice vénovat nejen panské casti
svazu, ale i damské. Pripravuji
se i kroky ve prospéch vétsi
propagace svazu a jeho zaklad-
nich ukolti na verejnosti, urcity

politicky lobbing a tak dale. Za-
méri je vic nez Casu, vlastnich
moznosti a sil.

Pojdime trosku odlehcit od or-
ganizace CSH. Chci se zeptat na
tvé konicky, volny cas i relaxaci?

Mam rad knizky, muziku,
divadlo, auta, rodinu. Ne samo-
ziejmé€ v tomto poradi, to me jen
tak napadlo. Nastésti se prace
s koniCky prolina, to je vzdycky
idealni. Volant v soutéZnim auté
jsem uz opustil pred par lety,
okruhové zavody jesté daleko
driv. Na rallye ted jezdim jen
pracovné nebo na ,Cumendu®.
Byly to ale krasné roky, nezapo-
menutelné! Atmosféra, spousta
bajecnych lidi, napéti, ocekava-
ni, zklamani. Pro spoustu lidi je
automobilovy sport nebezpecny,
ale mn€ se nikdy nic nestalo,
auta to odnesla vzdycky daleko
htf. Jsou na to prizptisobena,
s civilnimi se nedaji srovnat.
Vsak také nejhorsi nehoda, kte-
ra méla po letech za dusledek
i jedno ze Zeleznych kolen, mé
nepostihla na zavodech, ale v
testovacim auté. Samoziejmé ze
vlastni blbosti.

Dneska nejradSi travim cas
s rodinou. Mame Ctyfi mésice
starého vnuka a s manZelkou
porad spoustu spole¢ného. I po
téch desitkach let. Spolecné jsme
prekonali spoustu té€zkosti vyvola-
nych pri€inou, ktera je i diivodem
naseho rozhovoru a mého puliso-
beni v CSH. Podékovat musim
predevsim ji. A poprat vSem, aby
jim to fungovalo taky.

Za odpovédi na otazky dékuji
a hodné sil do zasluzné prace
preje Jana Dvorackova
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KOLIK STALA LECBA CELKEM

Podobné jako v lonském roce prinasime i tentokrat prehled prostfedki, jez v roce 2009 vynalozila
Vseobecna zdravotni pojiStovna ve prospéch hemofilikii. Ne jen na samotné koncentraty, ale na
veskerou péci spadajici pod verejné zdravotni pojisténi.

Castky mohou slouZit jen jako uréité méfitko, protoze ne v§ichni jsou registrovani u VZP. Jeji podil
v populaci klesa, zejména v nékterych regionech, zejména na severni Moravé. Da se fici, Ze dnes
obhospodafuje asi 60 - 65% Ceskych tcastnikll vefejného zdravotniho pojisténi. Z toho muzeme
vychazet, nasledujici prehled jsou tedy asi dvé tfetiny toho, co u nas 1é¢ba hemofiliki stoji.

Prvni tabulka vyjadfuje naklady na 1é¢ené hemofiliky. To znamena ty, ktefi v roce 2009 potiebovali
koagulacni faktor:

'Vékova skupina Pocet pacientli Celkové naklady (K¢)

0-9 let 19 8 829 086

10 - 19 let 32 30 265 847

20-29 let 29 49 487 556

30-39 let 37 106 900 347

40 - 49 let 31 23 130 760

50-59 let 31 21977 227

nad 60 let 24 26 013 518
Celkem 203 266 604 342

Nasleduje prehled opét podle vékovych skupin, ale téch, ktefi koncentrat nepotrebovali:

'Vékova skupina Pocet pacientt Celkové naklady (K¢)

0-9 let 40 5399 871

10- 19 let 84 42 196 616

20-29 let 68 39539 354

30-39 let 46 26 015 674

40 - 49 let 42 16 430 829

50-59 let 73 28 327 317

nad 60 let 58 14 822 853
Celkem 411 172 732 514

Ted pojdme k prehledu nakladi podle kraji. Nejdriv zase 1é¢enych:

Kraj Pocet pacienti Celkové naklady (K¢)
Hlavni mésto Praha 33 55290 582
StiedocCesky kraj 26 20 942 131
Jihocesky kraj 4 2 852 667
Plzensky kraj 15 15 330 021
Karlovarsky kraj 8 8 307 993
Ustecky kraj 13 6 812 744
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Liberecky kraj 8 5975 357
Kralovéhradecky kraj 10 4345772
Pardubicky kraj 10 8 425 889
Kraj Vysocina 11 6 110 398

Jihomoravsky kraj 32 105 244 390
Olomoucky kraj 10 5565904

Moravskoslezsky kraj 13 15031 137
Zlinsky kraj 10 6 369 358
Celkem 203 266 604 342
Totéz, ale u nelécenych:
Kraj Pocet pacientt Celkové naklady (K¢)
Hlavni mésto Praha 58 33788 379

Stredocesky kraj 41 27 067 953

Jihocesky kraj 41 14 941 347
Plzensky kraj 29 13203 292
Karlovarsky kraj 12 5109 291
Ustecky kraj 34 10 471 257
Liberecky kraj 25 6976 370
Kralovéhradecky kraj 16 3561 016

Pardubicky kraj 21 7047 634

Kraj Vysocina 33 14 327 932

Jihomoravsky kraj 32 12 619 163
Olomoucky kraj 19 5998 899
Moravskoslezsky kraj 33 14 158 563
Zlinsky kraj 17 3 461 419
Celkem 411 172 732 514
Nasledujici tabulka ukazuje, kolik lidi se pohybuje v riznych finanénich pasmech. Léceni:

Interval naklada Pocet Celkové naklady (K¢)
Do 0,5 mil. K¢ 101 20 722 988
0,5 - 1 mil. K¢ 31 22 646 008

1 -2 mil. K¢ 44 60 540 657
2- 5 mil. K¢ 23 64 278 594
Nad 5 mil. Ké 4 98 416 095
Celkem 203 266 604 342
A jak jsou na tom neléceni?

Interval naklada Pocet Celkové naklady (K¢)
Do 0,5 mil. K¢ 315 25190 319
0,5 - 1 mil. K¢ 29 20 882 637

1 -2 mil. K¢ 49 73 805 393
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2- 5 mil. K¢ 18 52 854 165
Nad 5 mil. K¢ 0 0
Celkem 411 172 732 514

Posledni tabulka déli naklady na péci o hemofiliky typu A a B. Cisla potvrzuji, Ze VZP registruje
zhruba ony dvé tietiny vSech, odhaduje se, Ze celkovy pocet hemofiliki je u nas néco pod tisic.
A jesté jedna zajimavost - 22 svych klienti dostala v roce 2009 VZP vykazanych zaroven jako

hemofiliky A i B.
Dg. Léceni Podil (%) Neléceni Podil (%) Celkem
A 172 32,1 364 67,9 536
B 49 49,0 51 51,0 100
Celkem 221 34,7 415 65,3 636

SPOTREBA NA SLUSNE UROVNI

Rik4 se, Ze statistika je pfesny soudet nepies-
nych cCisel. V tomto pripadé ale jde o soucet
¢isel docela piesnych. Statni ustav pro kontrolu
1éCiv totiz vede velmi peclivé udaje o tom, kolik
se v republice spotiebovalo jakych léki. Tudiz
i koagulacnich faktorl. Zatim jsou k dispozi-
ci vysledky jen za prvni tfi Ctvrtleti lonského
roku, ale i ty o lecCems svéd¢i. Vychazi z nich,
Ze spotfeba je u nas zhruba 3,5 mezinarodnich
jednotek na jednoho obyvatele. Ve srovnani
s evropskymi zemémi s naprosto Spickovou péci
je to polovina, ale tak uplné Spatny vysledek to
neni. Hodnoceni urovné 1écby pomoci spotieby

na hlavu vymyslela kdysi Svétova federace he-
mofilie WFH a porad se povazuje za smérodat-
nou metodu. Jestli pritkkaznou je otazka, ale nic
lepsiho zatim nikdo nevymyslel.

Tabulka vyjadfuje mnozZstvi jednotlivych spo-
tiebovanych koncentratii koagulac¢nich faktort
a jejich vyjadfeni v korunach. Vysledek je uvede-
ny v mezinarodnich jednotkach (IU), z tohoto
oznaceni se vSak vymyka NovoSeven. Ten se
pocita na miligramy a prevést mnozstvi na srov-
natelné mezinarodni jednotky je nemozné. I tak
je to statistika pfinejmensim velmi zajimava.

POCET BALENI Ke U

Kombinace faktorti IX, II, VIl a X 4632 21 615 517 2 831 567
Faktor VIII 5305 | 55295023 3872 000
Antiinhibi¢ni komplex (FEIBA) 205 3923791 177 500
Faktor IX 39511 29350556 2 847 505
Faktor VII 78 524 116 38984
Faktor VIII a von Willebrandiiv v kombinaci 28 513 | 272928 423 | 24 664 263
Eptakog alfa (NovoSeven) 1857 | 95026367

CO JE MOMENTALNE K DISPOZICI

Prinasime prehled koncentratii koagulacnich faktort pro 1ébu a profylaxi krvaceni pfi hemofilii
a nékterych dalSich krvacivych chorobach. Vsechny uvedené pripravky jsou u nas registrované¢ a mohou
se pouzivat, jedina vyjimka zatim plati u pripravku Wilate. Fotografie krabicek a obsahu baleni se mohou
v zavislosti na vyvoji a ase ménit, zachycuji soucasny stav ke dni zvefejnéni. TotéZ plati o velikosti baleni.

Il ADVATE (Baxter)
Rekombinantni lidsky koagulacni faktor VIII tieti gen-
erace. Vyrabi se technologii rekombinace DNA v bunkach
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nebo zvifeciho proteinu béhem bunécné kultivace, ¢isténi
nebokonecné formulace. Uchovavasevchladnicce priteploté
2 °C - 8 °C). Béhem doby pouzitelnosti mize byt injekéni
lahvicka s praskem uchovavana pii pokojové teploté
(do 25 °C) po jedno obdobi nepiesahujici 6 mésicti. Dodava
se v baleni 250, 500, 1000, 1500, 2000 nebo 3000 IU.

M FACTOR VII (Baxter)

Koagulaéni Faktor VIIje vyroben z lidské plazmy a pouziva
se k 1écbé a profylaxi krvacivych poruch zpisobenych
nedostatkem faktoru VII nebo spojenych s nedostatkem
faktoru VII. Uchovava se pri teploté 2 °C az 8 °C v baleni
600 IU.

Bl FANHDI (Grifols)

Vysoce CiStény komplex koncentratu koagulacniho faktoru
VIII a lidského von Willebrandova faktoru, dvojnasobné inak-
tivovany. Je indikovan k profylaxi a I€¢bé krvaceni u hemofilie A
(vrozeny deficit faktoru VIII) a k profylaxi a 1¢cbé krvaceni pri
von Willebrandové chorobé (VWD), kdyz je 1écba samotnym
desmopresinem (DDAVP) neucinna nebo kontraindikovana.
Produkt Ize pouzit i pfi 1é¢bé ziskaného deficitu faktoru VIIL

Poprvé byl registrovan v roce 1997, je skladovatelny pfi po-
kojové teploté do 30 OC az tfi roky. Dodava se v baleni Factor
VIII coagulationis 250, 500, 1000 nebo 1500 IU a Factor von
Willebrand humanus 300, 600, 1200 nebo 1800 IU.




M FEIBA (Baxter)

Pripravek vyrobeny z lidské plazmy, podporuje krevni
srazlivost i tehdy, kdyz jsou jednotlivé koagulacni faktory
sniZzené nebo chybéji. Obsahuje také koagulacni faktory
II, IX a X, dale aktivovany koagulacni faktor VII. Pouziva
se k 1écbé a profylaxi krvaceni u hemofilie A a B s inhibi-
tory. Mlize byt pouzita k 1€cbé a profylaxi krvaceni u ne-
hemofilickych pacienti, u nichZ se vyvinuly inhibitory
proti faktoram VIII, IX a XI. Uchovava se v chladnicce pri
2 °C - 8 °C. V ramci uvedené doby pouzitelnosti miize byt
pripravek uchovavan pfi pokojové teploté (max. +25 °C
po dobu 6 mésicti. Dodava se v baleni 500 a 1000 IU.

H IMMUNATE (Baxter)

Komplex koagula¢niho faktoru VIII a von Willebrandova
faktoru vyrobeny z lidské plazmy. Pouziva se k 1é¢bé a pre-
venci krvaceni hemofilie A nebo ziskaného nedostatku fak-
toru VIII a von Willebrandovy choroby s nedostatkem fak-
toru VIII. Uchovava se pfi teploté 2 °C - 8 °C, béhem doby
pouzitelnosti mize byt uchovavan pii pokojové teploté do
25 °C maximalné po jedno obdobi nepfesahujici 6 mésicu.
Dodéava se v baleni 250, 500 a 1000 IU.

B IMMUNINE (Baxter)

Koncentrat koagulacniho faktoru IX, pouziva se k 1écbé
a prevenci krvaceni u vrozené hemofilie B. Uchovava se
vchladnicce priteploté 2 °C az 8 °C. Béhem dob pouzitelnosti
muze byt uchovavan pfi teploté do 25 °C, nejvySe vSak po
dobu 3 mésicti. Dodava se v baleni 600 a 1200 IU.

B KOGENATE (Bayer)

Rekombinantni koagulacni faktor VIII druhé generace.
Vyrabi se pomoci bakterii, tzv. rekombinanci tim, ze se do
urCité bakterie vpravi lidsky gen, ktery v sobé nese infor-
maci o tom, jak ma vypadat faktor VIII, ktery ma bakterie
vytvorit. Kogenate Bayer se podava ve formé injekce do Zily.
Mnozstvi roztoku, které je potfeba vpravit do zily béhem
jedné injekce, Cini pouhych 2,5 ml, prasek obsahujici fak-
tor VIII se smicha s rozpoustédlem zahfatym na teplotu do
37 °C. Kazdy ma moznost nacvicCit si spravné podavani roz-
toku pomoci kapsicky Baycuff. Vyrabi se ve mésté Berkeley
v Kalifornii a na trh byl uveden v roce 2000.

B NOVOSEVEN (Novo Nordisk)

Rekombinantni aktivovany koagula¢ni faktor VII. Uziva
se jako tzv. ,bypass“ terapie, ktera umoznuje efektivni
krevni srazeni i bez pritomnosti nékterych pfirozenych
koagulacnich faktort, obejde mista v koagulaénim procesu,
kde koagula¢ni faktory chybi. Formou injekce do Zily se
pouziva k 1¢Eb€é hemofilie A a B s inhibitorem koagulac¢nich
faktorti VIII a IX, kde inhibitor vznikl imunitni reakci organ-
ismu na podavané substituéni pfipravky a Glanzmannovy
trombastenie - vzacné poruchy funkce krevnich desticek.
Kromé toho je NovoSeven indikovan také jako substituéni
terapie pri vrozeném nedostatku koagula¢niho faktoru VIL.
Je stabilni pri teplotach od 2 do 30 °C az 3 roky v ampulich
o objemu 1 mg, 2 mga 5 mg.

B OCTANATE (Octapharma)

Vysoce ¢istény koncentrat lidského koagula¢niho faktoru
VIII stabilizovany von Willebrandovym faktorem, antivirové
oSetreny dvéma virové inaktivacnimi metodami Faktor VIII
je vazan prirozenym stabilizatorem VWF v poméru vWF/
FVIII ptiblizné 0,4 proto nejsou potrebné dalsi stabilizatory.
Octanate se uziva k 1é¢bé krvaceni u vSech typti hemofilie
A a eradikaci inhibitoru F VIII. Je dodavan v balenich
o obsahu 250, 500 a 1000 IU. Octanate byl poprvé regis-
trovan v Némecku v srpnu 1998 a od té doby postupné
v dalSich 67 zemich.




B OCTANINE F (Octapharma)

Vysoce cistény koncentrat lidského koagulacniho faktoru
IX, antivirové oSetfeny dvéma virové inaktivacnimi meto-
dami. Je urceny k 1€cbé a profylaxi krvaceni u hemofilie B.
Pii vyrobé nedochazi k denaturacnim procesim, fyzio-
logicka funk¢nost molekuly faktoru IX je zachovana. Octa-
nine F neobsahuje mysi ani kiec¢i proteinové primési, proto
neni jeho podani kontraindikovano alergii na né. Pfipravek
je mozné uchovavat po celou dobu pouzitelnosti pfi teploté
do 25 °C v balenich o objemu 250, 500 a 1000 IU.

B RECOMBINATE (Baxter)

Rekombinantni koncentrat prvni generace se pouZiva
k1écbé nebo predchazeni krvaceni u hemofilie A. Neobsahu-
je von Willebranduyv faktor, proto se nepouziva pri 1é¢bé von
Willebrandovy choroby. Obsahuje 1,5 mmol sodiku v jedné
davce, to je tfeba vzit v uvahu pfi 1écbé pacientil s dietou
kontrolovaného prijmu sodiku. Béhem doby pouzitelnosti
muze byt uchovavan pri teploté 15 - 25 °C az po dobu Sesti
mésicll. Je dodavan ve tiech silach 250, 500 nebo 1000 IU.

Hl WILATE (Octapharma)

Je u nas registrovany, ale zatim nema stanovenou uhradu,
takze dosud neni k dispozici. Jde o prvni tzv. vysoce Cistény kon-
centrat von Willebrandova faktoru a koagulacniho faktoru VIII
(vWF/FVIII) s dvéma virové inaktivacnimi kroky zafazenymi ve
vyrobnim procesu. Vysledkem je dosazeni poméru 1:1 von Wille-
brand kofaktoru k aktivit¢ FVIII, tedy poméru podobného, jaky
je v normalni lidské plazmé. Pripravek neobsahuje albumin.

Vyrabi se vylucné z velkych poolu lidské plazmy ziskavané
v plazmatickych darcovskych centrech schvalenych Americ-
kym ufadem pro kontrolu potravin a 1éktt FDA, ta ho vzhle-
dem k vysokému virovému bezpec¢nostnimu profilu zafadila
mezi 1éCiva s tzv. statutem “orphan drug.” Pfipravek je regis-
trovan ve vice nez 40 zemich svéta, véetné vétSiny zemi EU,
dale v USA, Kanadé, Australii, Brazilii a Rusku.
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