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ι ό η α α ι ή 
Α ή  ATC4 ή ATC5)
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α ί ηση
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ς . σ   FVIII  FIX    σ   
(2017) 

σ σ  σ σ  FVIII σ σ  σ σ   FIX 

Advate Benefix 

Kogenate, Kovaltry Rixubis 

Refacto Alprolix (EHL) 

NovoEight Idelvion (EHL) 

Elocta (EHL)   

σ  σ σ  FVIII σ  σ σ  FIX 

 Haemate Betafact 

 Hemoctin  

  σ       σ σ  EHL. 
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ώ σ   σ  σ  σ ς  σ ς  ς ς σ ς   ς  σ   σ   σ .  
       σ  < BU   ς ς   σ  σ σ  FVIII σ  ς σ ς  σ   σ , ώσ     σ   σώ ς.  
  ς ς ς ώσ ς  σ σ       ς ς  by passing agents  ς: 

 σ σ σ ς E ς ς VII (rFVIIa: NovoSeven) σ  σ  -  g/kg  -  ώ ς   σ   σ .  σ ς    σ   σ  ’  «mega-dose» 270 

g/kg. 

   σ  aPCC: Feiba  σ  σ  -100 

U/Kg  -  ώ ς,  σ  σ  σ   U/kg. 
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 σ χ ς ITI: Immune Tolerance Induction        σ   σ   σσ   σ   .   σ   σ         FVIII: 

50-200 IU/kg/ , σ ς   ς/ ,     .    σ   σ σ  rFVIII     σ ς  σ σ  pdFVIII      von Willebrand. ς   σ  %  ώσ .  σ ς        ς %   σ  σ   ς σ  σ .    σ σ   σ   σ   σ . 
 

 ς  σ ς σ     σ   ώ  σ    ώ     ώ  σ    ,  ς   σ   σ ς . σ  σ σ       ς ς, ς   ς ς, σ  σ  σ   , ς  ς σ ς  ς  ώ  σ   
 

Ά   ς 

- Desmopressin (DDAVP):  σ   σ     ώς     ς FVIII.     σ ς σ ς σ   σ .  σ  σ  .  g/Kg      σ  N/S σ  
20- ΄.   σ  σ  -  ώ    σ  , 
tachyphylaxis .  σ   σ     ώ   σ       . 

- ω  ς ranexamic acid : σ  σ  σ   σ    σ  ώσ ς ς  σ  σ  ς, ς σ  ς σ ς.    σ  σ  -25 mg /Kg,   ώ ς   σ ς  .    σ  σ   , σ       σ  σ  FIX,  ώς   σ σ   APCC. 

 

  ς  σ ς     σ  ϊ     σ ς    σ σ   ς .  σ ς   σ   ώ   σ ς   σ  
emicizumab,    σ  σ    σ       ς σ ς.  σ    ς        σ       VIII  .   σ   σ  ς  - TFPI ς.   
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 σ  σ ώ  ς σ     σ σ ς  ,  ς    σ    σ ς σ ς σ   σ σ ς     σ ς 

 σ  ς ς ς σ   ς ς ώσ   ECHO  σ   /  MRI  -    σ     

 σ ς ς  ς,       ώ   ς   ώ  , ς  σ    σ ς σ   ς,  ς    ς   ώ σ   .  
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