KUSIMUS

Kas kasutada varskelt kiilmutatud plasmat voi toostuslikult inaktiveeritud plasmat voi kriiopretsipitaati voi fibrinogeeni kontsentraati voi

trombotsiilitide kontsentraati voi spetsiifilise hiiiibimisfaktori kontsentraati veritsusriski vihendamiseks koigil hiilibimishairetega patsientidel,
kes lahevad operatsioonile?

SIHTRUHM:

veritsusriski vahendamiseks kdigil hilbimishairetega patsientidel, kes Iahevad operatsioonile

SEKKUMINE:

varskelt kilmutatud plasmat voi té6stuslikult inaktiveeritud plasmat voi krlopretsipitaati vdi fibrinogeeni kontsentraati voi trombots tGiitide kontsentraati

VORDLUS:

spetsiifilise hiuubimisfaktori kontsentraati

PEAMISED _
TULEMUSNAITAJAD:

von Willebrand tdvega patsientide perioperatiivne kasitlus plasmast toodetud VIII/VWF (von Willebrand faktor) kontsentraadiga (suhe 1:2.4): mdju vaikeste operatsioonide puhul; von
Willebrand tévega patsientide perioperatiivne kasitlus plasmast toodetud VIII/VWF (von Willebrand faktor) kontsentraadiga (suhe 1:2.4): mdju suurte operatsioonide puhul; von Willebrand
tévega patsientide perioperatiivne kasitlus plasmast toodetud VIII/VWF (von Willebrand faktor) kontsentraadiga (suhe 1:2.4): kliinilised tulemused ja ravi kdrvaltoimete esinemine; von
Willebrand tdvega patsientide perioperatiivne kasitlus rekombinantse von Willebrand faktor (rVWF) kontsentraadiga: dooside kogused, ravipdevade arv; von Willebrand tdvega patsientide
perioperatiivne kdsitlus rekombinantse von Willebrand faktor (rVWF) kontsentraadiga: kliiniline toime, kdrvaltoimete esinemine; B-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kasitlus
pikatoimelise rekombinantse faktor IX' ga (FIX): pre- ja intraoperatiivse perioodi FIX doosi suurus (IU/kg) ja FIX aktiivsus (IU/dL); B-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kasitlus
pikatoimelise rekombinantse faktor IX' ga (FIX): postoperatsiivselt manustatud FIX kogus (lU/kg); postoperatiivne infusioonide arv (14 paeva jooksul); B-hemofiiliaga patsientide
perioperatiivne kasitlus pikatoimelise rekombinantse faktor IX' ga (FIX): hinnang hemostaasile; B-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kasitlus pikatoimelise rekombinantse gliiko-
PEGlleeritud faktor 1X-ga (FIX): hinnang hemostaasile; perioperatiivselt kasutatud doosid (n) ja kogus (IU/kg); B-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kasitlus pikatoimelise rekombinantse
gliko-PEGUleeritud faktor IX-ga (FIX): postoperatiivne periood (kasutatud doosid (n) ja kogus (IU/kg)) ; B-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kdsitlus pikatoimelise rekombinantse faktor IX
(FIX) kontsentraadiga: faktor IX aktiivsuse tase (% normist) infusiooni eelselt ja jargselt; B-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kasitlus pikatoimelise rekombinantse faktor IX (FIX)
kontsentraadiga: hinnang tdhususele, kdrvaltoimete esinemine; A-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kasitlus BAY 94-9027-ga (muundatud rFVIIl): preoperatiivne infusiooni kogus ja arv
paeva jooksul; A-hemofiiliaga patsientide perioperatiivne kdsitlus BAY 94-9027-ga (muundatud rFVIIl): hinnang hemostaasile, kdrvaltoimete esinemine; A-hemofiiliaga patsientide
perioperatiivne kasitlus traneksaamhappe manustamisega: operatsiooni aegne verekaotus; kasutatud verekomponentide maht; haiglas viibimise kestus ; A-hemofiiliaga patsientide
perioperatiivne kdsitlus traneksaamhappe manustamisega: kdrvaltoimete ja komplikatsioonide teke; patsientide rahulolu; Pariliku faktor X puudulikkusega patsientide perioperatiivne kasitlus
plasmast toodetud faktor X kontsentraadiga (FX): preoperatiivne FX doos; infusioonide arv, plasma FX:C tase; Pariliku faktor X puudulikkusega patsientide perioperatiivne kdsitlus plasmast
toodetud faktor X kontsentraadiga (FX): kdrvaltoimete esinemine; Kaasastindinud faktor VIl puudulikkusega patsientide perioperatiivne kasitlus rekombinantse aktiveeritud faktor VI
kontsentraadiga (rFVlla): rFVII doosid;

KONTEKST:

Kas kdigil hilbimishairetega patsientidel, kes Iahevad operatsioonile, tuleks veritsusriski vahendamiseks alustada enne operatsiooni ravi varskelt kiilmutatud plasma voi t66stuslikult
inaktiveeritud plasma vdi krlopretsipitaadi vdi fibrinogeeni kontsentraadi voi trombotsitide kontsentraadi voi spetsiifilise hiilibimisfaktori kontsentraadiga?

VAATENURK:

TAUST:

HUVIDE KONFLIKT:

HINNANG
Probleem

Kas probleem on prioriteetne?

OTSUS TEADUSLIK TC)ENDUSMATER]AL TAIENDAVAD KAALUTLUSED
O Ei Vere hiubimine ehk vere koagulatsioon on protsess, kus veri muutub geeljaks ja moodustab verehiiiibe ehk trombi. Selle Kas koigil hiiibimishairetega patsientidel, kes
O Pigem ei tagajarjel tekib hemostaas, veresoone vigastusest verevoolu peatumine ja jargneb vigastuse paranemine. Vere hitbimisel lahevad operatsioonile, tuleks veritsusriski
O Pigem jah toimuvad trombotsliitide aktivatsioon, adhesioon ja agregatsioon ja ladestamine vigastuskohale ning fibriini vérgustiku vahendamiseks alustada enne operatsiooni ravi
® jah moodustamine. Vere hutbimishaired on haigused, mida iseloomustavad sagedased verejooksud, verevalumid ja puudulik vere [ varskelt kiilmutatud plasma vdi to0stuslikult
O Varieerub hltbimisvdime (trombi teke). inaktiveeritud plasma voi kriiopretsipitaadi voi

O Ei oska delda

Soovitud moju

fibrinogeeni kontsentraadi vdi trombotstitide
Hemofiilia on kaasastndinud parilik vere hGlbimise puudulikkus, mille tagajarjel ei teki veresoone vigastuse korral vere hiilivet | kontsentraadi voi spetsiifilise htlbimisfaktori
ehk trombi, mis peataks verejooksu. Hemofiilial on mitu alamjaotist ja vastavalt haiguse klassifikatsioonile on ka kontsentraadiga?

simptomaatika erinev.

Oluline on uurida, kuidas korraldada hiilibimishairetega patsientide perioperatiivne periood nii, et kirurgiline, elukvaliteeti
parandav vdi elupaastev operatsioon, hiibimishairega patsiendile eluohtlikuks ei muutuks.

Kui suur on eeldatav soovitud mdju?




OTSUS

TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED

O Tuhine

O Vaike

@ keskmine
O Suur

O Varieerub
O Ei oska 6elda

Eesti koostatava ravijuhendi ,Transfusioonravi juhend (I osa*). Age verejooks ja massiivne transfusioon; patsiendi
operatsioonile eelnev ambulatoorne ja perioperatiivne kasitlus.” neljandale kliinilisele kiisimusele "Kas k&igil hGilbimishairetega
patsientidel, kes lahevad operatsioonile, tuleks veritsusriski vahendamiseks alustada enne operatsiooni ravi varskelt
kilmutatud plasma voi téostuslikult inaktiveeritud plasma voi kriiopretsipitaadi voi fibrinogeeni kontsentraadi voi trombots Gltide
kontsentraadi voi spetsiifilise hutbimisfaktori kontsentraadiga?" vastuse saamiseks uuriti esmalt kahte Glemaailmselt
tunnustatud ravijuhendit:

e National Institute for Health and Care Excellence (NICE) poolt koostatud "Blood transfusion” (2015)
e The National Blood Authority (NBA) poolt koos tatud "Patient Blood Management (PBM) Guidelines " perioperatiivse ravi
alamjaotis (2011)

Kummaski ravijuhendis vdi uuritud alamjaotises ei ole antud soovitust hGibimishairega patsiendi perioperatiivse kasitluse
kohta.

Teadusliku tdendusmaterjali leidmiseks koostati otsinguprotokoll, otsinguperioodiks maarati 01.01.2016- 11.10.2021. Otsinguga
saadi 91 tulemust. Filtreerides tulemusi, sirvides pealkirju ja abstrakte jai sdelale 24 allikat. Parast taisartiklitega tutvumist
lisati GradePro tdendusmaterjali kokkuvdtte tabelisse 9 ravijuhendile vastavat teemakohast artiklit.

e 1 traneksaamhappe manustamist (7);

e 1 faktor VIIl manustamist (5);

e 1 faktor VIl manustamist (6);

e 3 faktor IX manustamist (1) (2)(3);

e 1 faktor X manustamist (4)

« 1 faktor VIl ja faktor VWF (von Willebrand faktor) manustamist (8)
e 1 faktor VWF manustamist (9).

Vaid Huang jt poolt koostatud artiklis oli teostatud sekkumiste vordlus, teistesse uuringutesse oli kogutud kirurgilise
protseduuri labi teinud sarnase diagnoosiga patsientide info, mida analliUsiti.

Huang jt 2019 t66 pdhjal saab vaita, et hiiibimishdiretega patsientidel vdhendab veritsusriski traneksaamhappe kasutamine
(statistiliselt olulised tulemused mitme tulemusnaitaja pdhjal):

* kaotatud vere kogus (mL) 1464+480/935+394 p = 0,001

* operatsiooni kdigus kaotatud vere kogus (mL) 397+183/264+69 p = 0,009

* kasutatud FVIIl kogus (IU) 42,125 + 1965 /36,328 + 4858 p < 0,001

« kasutatud ERS kogus (mL) 178 + 166/ 38 + 81 p = 0,004

¢ kasutatud plasma kogus (mL) 56 + 92 /13 +50, p = 0,106

* maksimaalne Hb erinevus (g/L) 32 + 6 /22+7 P < 0,001

* haiglas viibimise paevade arv 20 £6 / 14 =4 P< 0,001

Ulejaénud artiklite pdhjal saab kokkuvétlikult 6elda, et hiilibimishéirega patsiendi puhul v8ib kaaluda puuduliku faktori
kontsentraadi manustamist perioperatiivselt.

Kdikide allikate Uheks tulemusnaitajaks oli hinnang hemostaasile. Vastav hinnang anti neljapunkti skaalal ning uuringutes oli
valdavalt hinnanguteks "suureparane" vdi "hea".

Rugeri jt 2021 uurisid, milline on ravitulem, kui kasutada von Willebrand tévega patsientide perioperatiivsel kasitlusel plasmast
toodetud VIII/VWF (von Willebrand faktor) kontsentraati. Raporteeriti, et nii suurte kui vaikeste operatsioonide puhul on ravi
effektiivne ja patsiendid taluvad seda hasti. Uuringus toodi valja, et vaikse operatsiooni puhul teostati 1, suure operatsiooni
puhul 4 infusiooni (mediaan); Ghe doosi kogus oli sarnaselt 41 (18-147) IU/kg/ 43 (25-66) IU/kg ning kokku kasutati vastavalt 63
(18-594) IU/kg ja 155 (40-575) IU/kg kontsentraati. (8)

Desprez jt 2021 on uurinud, millised on tulemused, kui kasutada von Willebrand tdvega patsientidel kirurgiliste protseduuride
korral rekombinantset von Willebrand faktori (rVWF) kontsentraati. Ka nemad on kirjeldanud haid tulemusi (suured
operatsioonid/vaiksed operatsioonid; esitatud on mediaan):

e preoperatiivne doosi kogus (lU/kg): 36 (12-62)/35 (19-56)
e kokku manustatud (IU/kg): 108 (22-340)/37 (12-288). (9)

Faktori IX manustamist perioperatiivselt on B-hemofiiliaga patsientidel on uurinud (1) (2)(3). Lisaks headele hinnangutele
hemostaasi kohta on nt Windyga jt kirjeldanud faktor IX aktiivsuse muutust vorreldes normiga (%).

faktor IX aktiivsus operatsiooni paeval suure operatsiooni/vaikse operatsiooni korral (mediaan):

60 min preoperatiivselt: n=21; 3,40 (0,5 kuni 16,9)/n= 16; 4,10 (1,2 kuni 11,3)

15 min infusiooni jargselt: n= 21; 108,70 (65,1 kuni 142, 7)/n= 16; 65,20 (49,2 kuni 115,6)

faktor IX aktiivsus 1. post-op paeval suure operatsiooni/vaikse operatsiooni korral (mediaan):

30 min infusioonile eelnevalt: n=21; 55,10 (24,8 kuni 89,5)/n= 17; 16,40 (8,1 kuni 44,5)

10-30 min infusioonile jargnevalt: n= 20; 118,65 (58,5 kuni 176,2)/n= 17; 62,0 (31,6 kuni 110,8)

faktor IX aktiivsus 2. post-op paeval suure operatsiooni/vaikse operatsiooni korral (mediaan):




30 min infusioonile eelnevalt: n=21; 55,80 (27,1 kuni 91,3)/ n=8; 24,45 (17,0 kuni 40,5)

10-30 min infusioonile jargnevalt: n=20; 120,05 (65,5 kuni 172,0)/n=8; 62,25 (50,6 kuni 98,4)

faktor IX aktiivsus 3. post-op paeval suure operatsiooni/vaikse operatsiooni korral (mediaan):
30 min infusioonile eelnevalt: n=21; 63,60 (28,5 kuni 88,2)/n=5; 24,80 (16,0 kuni 48,2)

10-30 min infusioonile jargnevalt: n=20; 130 (57,5 kuni 164, 3)/n=5; 84,90 (57,6 kuni 95,1)

Muutust kolme postoperatiive perioodi (1-6, 7-13, 14 kuni uuringu |I6puni) jooksul kirjeldab ka Escobar jt 2016 uuring, mille
tulemuste pdhjal saab 6elda, et ortopeediliste operatsioonide korral véaheneb jarkjarguliselt vajaminavate dooside maht ja arv
(2).

Lisaks eelnevale saab tuua Curtin jt to6st naite kdrvaltoimete esinemise kohta. Nimetatud t66d ei esinenud tdsiseid
korvaltoimeid nagu allergilised reaktsioonid, trombootilised kdrvalndhud ega surma. Siiski tunnetasid 15 patsienti 40st
erinevaid kdrvaltoimeid (39), nt protseduuriaegne valu (n=15), trombotstoos (n=4), operatsiooni jargne turse (n=4). (1)
Sarnaseid kdrvaltoimeid on kirjeldanud ka eelnimetatud autorid.

Escobar on koos kolleegidega andnud samal aastal valja ka teise uuringu, faktor X puudulikkusega patsientide ravi kohta.
Uuring on samuti vaikse valimiga (n=6 operatsiooni) ja naitab sarnast tendentsi nagu eelnevad: suurte operatsioonide puhul on
kasutatud infusioonide arv ja kogus suurem kui vaikeste operatsioonide puhul:

Suured operatsioonid:

e FXinfusioonide arv: mediaan 13 (2-15)
e doosi suurus: mediaan 16,1 1U/kg (10,1 kuni 22,3)
o kokku kasutatud: mediaan 180,7 IU/kg (44,6 kuni 210, 1)

Vaiksed operatsioonid:

e FXinfusioode arv: mediaan 2,5 (1 kuni 4)
e doosi suurus: mediaan 41,5 IU/kg (32 kuni 51)
e kokku kasutaud: mediaan 89,2 IU/kg (51,4 kuni 127) (4)

A-hemofiiliaga patsientide perioperatiivses kasitluses on kasutatud rekombinantset FVIII, kontsentraati, tdpsemalt toodet BAY
94-9027. Santagostino jt on vétnud kokku 20 patsiendi tulemused (n=26 operatsiooni) ja kirjeldavad, et:

o keskmiselt oli BAY 94-9027 doos preoperatiivselt 53,2 +/-5,8 1U/kg
« operatsiooni paeval kokku oli BAY 94-9027 doos 76,8 +/-25,4 IU/kg (esimesel paeval teostati 1-3 infusiooni) (5)

Szczepanik jt on anallitsinud, kuidas varieerub pdevase ja ravi jooksul kokkuvdtvalt kasutatud faktor VIl kogus patsientidel,

kelle faktor VIl aktiivsus on <1% normist (n=17) v6i patsientidel, kelle faktor VIl aktiivsus on vahemikus 10-25% normist (n=9).
Tulemuseks saadi, et nendel patsientidel kellel on faktor VII aktiivsus vaiksem kasutati keskmiselt ka suuremas koguses faktori
kontsentraati perioperatiivse perioodi jooksul:

o kasutatud paevane/Idplik doos (ug/KG MC) keskmiselt 31,3 (20 kuni 56)/186 (136 kuni 303) patsientidel, kelle faktor VI
aktiivus on madalam ja keskmiselt 21,2 (15 kuni 31)/117 (46 kuni 271), kelle on faktor VII aktiivus vahemikus 10-25%
normist. (6)

Soovimatu moju

Kui suur on eeldatav soovimatu maoju?

OTSUsS TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL TAIENDAVAD KAALUTLUSED




O Suur

O keskmine

O Vaike

@ Tlhine

O Varieerub

O Ei oska 6elda

Toendatuse kindlus

Kaasatud allikate p&hjul ei selgu soovimatu méju.

Kui kindel voib kokkuvéttes olla sekkumise mdju tdendatuses?

OTSUS TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL TAIENDAVAD KAALUTLUSED
® Viga madal Kliinilise kiisimusele vastuse saamiseks leitud tdendusmaterjal on vaga madala kvaliteediga. Paljuski on see tingitud teema
O madal tundlikkusest ja keerukusest.
O keskmine
O vaga

O kaasatud uuringud puuduvad

Vaartushinnangud

Kas see, kuivdrd inimesed (inimeste e

OTSUsS

rinevad alariihmad) peamisi tulemusi vaartustavad, varieerub voi kui ebakindlad me nende hinnangutes oleme?

TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED

O oluline ebakindlus vdi
varieeruvus

O vdimalik oluline ebakindlus voi
varieeruvus

@ oluline ebakindlus voi
varieeruvus téendoliselt puudub
O oluline ebakindlus vdi
varieeruvus puudub

Moéjude tasakaal

Kas sekkumise soovitud ja soovimatu

OTSUsS

Patsientide vaartushinnangute valjaselgitamiseks ei otsitud tdiendavat tdendus materjali.

moju vahekord viitab sekkumise voi vdrdlus (tegevuse) lUlekaalule?

TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED

O soosib vordlust

O pigem soosib vordlust
O ei soosi sekkumist ega
vordlust

@ pigem soosib sekkumist
O soosib sekkumist

O Varieerub
O Ei oska 6elda

Kuigi tdendusmaterjal on vdaga madala kvaliteediga voib kaaluda teatud sekkumiste soovitamist.




Vajaminevad ressursid

Kui suur on ressursivajadus (kulud)?

OTSUS TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED

O suur kulu Raviks kasutatavad ravimid ja preparaadid on Eestis kasutusel.
O keskmine kulu

@ mittearvestatav kulu ja saast
O keskmine saast

O suur saast

O Varieerub
O Ei oska delda

Vajaminevate ressursside toendatuse kindlus

Milline on ressursivajaduse (kulude) tdendatusse aste?

OTSUS TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL TAIENDAVAD KAALUTLUSED
O Vaga madal n/a
O madal
O keskmine
O vaga

@ kaasatud uuringud puuduvad

Kulutohusus

Kas sekkumise kulutdhusus soosib sekkumist vdi vordlust?

OTSUsS TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED

O soosib vordlust n/a
O pigem soosib vordlust
O ei soosi sekkumist ega
vordlust

O pigem soosib sekkumist
O soosib sekkumist

O Varieerub
@ kaasatud uuringud puuduvad

Vordsed voimalused

Kuivérd sekkumine mdjutab tervisevéimaluste vordsust?

OTSUS TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED




O vahendab vérdsust

O toéenaoliselt vahendab vérdsust
O toéendoliselt ei mojuta vordsust
@ tdenadoliselt suurendab
vordsust

O suurendab vérdsust

O Varieerub
O Ei oska delda

Vastuvoetavus

Sekkumise soovitamine ei peaks jatma hilbimishairetega patsiente, kes vajavad operatiivset ravi, ebavordsesse olukorda.
Hllbimishairetega patsiendid, kes |ahevad plaanilisele operatsioonile on eelnevalt pdhjalikult uuritud.

Kas sekkumine on huvitatud osapooltele vastuvdetav?

OTSUS

TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED

O Ei

O Pigem ei

O Pigem jah

@ jah

O Varieerub

O Ei oska 6elda

Teostatavus

Kas sekkumine on teostatav?

Tdendoliselt on sekkumine vastuvdetav kdigile osapooltele.

OTSUS

TEADUSLIK TOENDUSMATERJAL

TAIENDAVAD KAALUTLUSED

O Ei

O Pigem ei

O Pigem jah

@ jah

O Varieerub

O Ei oska delda

Tdendoliselt on sekkumine teostatav.

OTSUSTE KOKKUVOTE

PROBLEEM
SOOVITUD MOJU

SOOVIMATU MOjU

TOENDATUSE KINDLUS

VAARTUSHINNANGUD

MOJUDE TASAKAAL

VAJAMINEVAD RESSURSID

VAJAMINEVATE RESSURSSIDE
TOENDATUSE KINDLUS

OTSUS

jah

keskmine

Tuhine

Vaga madal

oluline ebakindlus
voOi varieeruvus
toenaoliselt puudub

pigem soosib
sekkumist

mittearvestatav kulu
ja saast

kaasatud uuringud
puuduvad




KULUTOHUSUS

VORDSED VOIMALUSED

VASTUVOETAVUS

TEOSTATAVUS

kaasatud uuringud
puuduvad

téenaoliselt
suurendab vordsust

jah

jah




SOOVITUSE LIIK

Tugev soovitus mitte teha N&rk soovitus sekkumise vastu Nork soovitus kas sekkumise voi alternatiivi Nork soovitus sekkumise poolt Tugev soovitus teha
poolt
(0] (0] O (0] ([ ]

JARELDUSED

10. Hemostaasihairega patsiendil kasutada preoperatiivselt veritsusriski vahendamiseks ja verejooksu korral traneksaamhapet.
Tugev positiivne soovitus, vdga madal tbendatuse aste

11. Primaarse hemostaasi hairega (trombots itopeeniaga, trombotsitopaatiaga) patsiendil kasutage preoperatiivselt veritsusriski vahendamiseks ja verejooksu korral trombots tiitide kontsentraati, desmopressiini ja
von Willebrandi téve korral spetsiifilise faktori kontsentraati.
Tugev positiivne soovitus, madal tbendatuse aste

12. Koagulatsioonihairega patsiendil, kes vajab kirurgilist sekkumist ja kellel esineb hitbimisfaktori puudulikkus, kasutage veritsusriski vahendamiseks vastava faktori aktiivsuse korrigeerimist selle kontsentraadi

manustamisega.
Tugev positiivne soovitus, vdga madal téendatuse aste

13. Koagulatsioonihadirega patsiendil, kellel on veritsus voi erakorraline vajadus invasiivse protseduuri tegemiseks ja spetsiifilise faktori kontsentraat ei ole kattesaadav, alustage ravi varskelt kllmutatud plasma voi
toostuslikult inaktiveeritud plasmaga voi naidustuse olemasolul krliopretsipitaadiga.
Praktiline soovitus

17. Halbimishairega patsiendi puhul, kes vajab invasiivset sekkumist, konsulteerige spetsiifilise ravi osas hematoloogiga.
Praktiline soovitus

Pohjendus

Tdendus parines Uheksast Uksikuuringust, milles kdigis uuriti hemofiiliaga patsientide ravi veritsusriski vdhendamiseks. Uuringutes kasitleti traneksaamhappe kasutamist (20), faktor VIl kasutamist (21), faktor VI
kasutamist (22), faktor IX kasutamist (23 24 25), faktor X kasutamist (26), faktor VIl ja faktor VWF (von Willebrand faktor) kasutamist (27) ja faktor VWF kasutamist (28) peamiselt ortopeediliste operatsioonide naitel.

Vaid Huang jt poolt koostatud uuringus oli sekkumisi omavahel vorreldud (20), teistesse uuringutesse koondati kirurgilise protseduuri 13bi teinud sarnase diagnoosiga patsientide andmed (27 28 23 24 25 21 22 26).
Kaotatud vere mahu, kasutatud VIl faktori koguse, kasutatud eritrots ilitide suspensiooni koguse, kasutatud plasma koguse, operatsioonieelse ja -jargse hemoglobiinisisalduse vérdluse ja haiglas viibimise kestuse
pohjal leiti, et traneksaamhappe preoperatiivne kasutamine vahendab hiilbimishairetega patsientidel veritsusriski (20).

Ulejaanud artiklitest selgus, et hiilibimishairega patsiendi puhul tuleb kasutada puuduliku faktori kontsentraadi manustamist perioperatiivselt nii vaikse kui ka suure veritsusriskiga operatsioonide puhul, et vahendada
operatsiooniaegset ja -jargset verekomponentide ja faktorite kontsentraadi kasutamist. Kdikide allikate Gheks tulemusnaitajaks oli hinnang hemostaasile ning see oli faktorite kontsentraadi kasutamise jarel valdavalt hea
vli suureparane (27 28 23 24 25 21 22 26). Kuna artiklites ei vérreldud sekkumisi kontrollrithmaga, on kokkuvdte tehtud uuringutes raporteeritud tulemuste ja autorite hinnangute pdhjal.

To6rihm andis vaga madala tdendusmaterjali pdhjal kaks tugevat ja kaks praktilist soovitust. Soovituste sdnastamisel tugineti lisaks tdendusmaterjalile ka kliinilise kogemusele. Hilbimishairega patsientidel (eriti
kaasaslndinud haiguse korral) valmistutakse operatiivseks sekkumiseks pdhjalikult ning tellitakse vajalikud verekomponendid ja hllbimisfaktorid. Need patsiendid, kes vajavad erakorralist sekkumist ja kellel on
koagulatsioonihaire ning spetsiifilise faktori kontsentraat ei ole kattesaadav, tuleb ravi alustada varskelt kiilmutatud plasma voi tédstuslikult inaktiveeritud plasmaga voi krliopretsipitaadiga. Kuna operatsioonile minevate
hitbimishairega patsientide kohta plasma ja krlopretsipitaadi kasutamise osas ei leitud tdendusmaterjali, kuid nende kasutamist oli mainitud viidatud allikates ning need on esmaseks raviks igal pool kiiresti
kattesaadavad verepreparaadid, andis t66riihm praktilise soovituse. Samadel pdhjustel anti praktiline soovitus ka primaarse hemostaasi hadirega (trombotsUtopeeniaga, trombotslitopaatiaga) patsientidel trombotstitide
kontsentraadi, desmopressiini ja von Willebrandi téve korral spetsiifilise faktori kontsentraadi kasutamise kohta. Trombotstitide kontsentraadi ja fibrinogeeni kontsentraadi profilaktilise kasutamise kohta andis t66rihm
soovitused 14, 15, 16 ning nende tdendusmaterjal parineb teise kliinilise kiisimuse allikatest.

Traneksaamhappe kasutamise kohta otsustas t66riihm anda madala tdendusmaterjali pdhjal tugeva soovituse, kuna see on oluline komponent patsiendi preoperatiivses kasitluses, lisaks on see haiglates kattesaadav ja
teostatav. Kaasastindinud koagulatsioonihairega patsientidel vastava hiilbimisfaktori aktiivsuse korrigeerimise kohta andis t66rihm samuti vdaga madala tdendusmaterjali péhjal tugeva soovituse. Téendusmaterjali
kvaliteet sdltus uuritavate arvust ning uuringu Ulesehitusest, kuid kuna kaasastndinud koagulatsioonihdirega patsientide arv on lldpopulatsiooni mdistes vaike ning operatiivse sekkumise korral uuringute korraldamine on
eetilistel kaalutlustel piiratud, téstis t66riihm soovituse tugevust.

To6rihm pidas vajalikuks sénastada praktiline soovitus hemostaasihairega patsiendi ravikorralduse osas. Suure veritsusriskiga ja/vdi suure veritsusriskiga operatsioonile minevate pisiva hemostaasihdirega patsientide
ravi osas tuleb multidistsiplinaarsesse meeskonda kaasata ka hematoloog. Vajadusel konsulteerida teises haiglas té6tava spetsialistiga.



Kaalutlused alamriihmade osas

Rakenduskaalutlused

Jalgimine ja hindamine

Edasiste/tapsustavate uuringute vajadus
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