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UVOD:

Hemofilie je vzacna vrozena krvaciva choroba, kterou sice umime v soucasnosti
1é¢it, ale nelze ji zcela vylééit. Toto chronické onemocnéni tak vstupuje zcela zasadné
do kazdodenniho zivota celé¢ rodiny postizeného pacienta i1 jejiho okoli. Vyzaduje
naprostou disciplinu a spolupraci se zdravotnickymi pracovniky. I kdyZ se za poslednich
nékolik desetileti mnohé v 1é¢b¢ a oSetrovatelské péci zmenilo k lepSimu, stale jsou jesté
velké rezervy v informovanosti vefejnosti a bohuzel 1 mnoha 1€kait, kteti se s hemofilii
setkali jen letmo pfi studiu lékaiské fakulty. Mlze tak dojit k situaci, kdy pacient ma
U sebe adekvatni 1écbu a Iékafe informuje o nutnosti jejiho podani, ale ten na jeho

pozadavek nereflektuje a mize tim dojit k fatdlnimu nestésti.

Proto jsem si zvolila za téma své prace Vyvoj oSetfovatelské péce o pacienta
s hemofilii. Doufam, ze bych mohla rozsifit povédomi vefejnosti i nékterych

zdravotnickych pracovniki o této chorobé.

V Ceské republice Zije pfiblizné 1000 pacientli s hemofilii, z tohoto poétu asi 25%
tvoii chlapci do 19 let. Létba je situovana do hemofilickych center, kterych je v Ceské
republice celkem osm. Zde je poskytovana velmi odborna a komplexni péce. Moderni
[éCba pacientli s touto krvacivou chorobou je velice drahda a pacienti se kazdoro¢né
umist'uji mezi nejnakladn&j$imi klienty zdravotnich pojistoven, ndklady mnohondsobné
prevySuji naklady za 1écbu onkologickych pacientl. JelikoZz je vSak téchto pacientli jen
velmi malo, neni 1é¢ba hemofiliki zadsadni polozkou v platbach zdravotnich pojistoven. At
uz je hemofilik lécen v jakémkoliv rezimu a kterymkoliv preparatem, léCba je zcela
hrazena ze zdravotniho pojisténi. Proto je dostupna vSem pacientim s diagnézou hemofilie
v Ceské republice. Zadostiu¢inénim pro zdravotniky miize byt fakt, ze pred 20 lety chodili
pacienti na kontrolu o berlich nebo dokonce jezdili na invalidnich vozicich, s velkymi
komplikacemi a bolestmi. Dnesni mladsi hemofilici pfijdou ke kontrole v dobré kondici
a ,,po svych® jen 1x za Sest tydnl pievdzné kvili doplnéni substitu¢nich preparatl
pro domadci lécbu. Pravé tyto moderni preparaty dovolily hemofilikim ,,odhodit berle*

a zacit zit nejen déle, ale 1 podstatné kvalitnéji.
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TEORETICKA CAST

1 HEMOFILIE

Hemofilie je v populaci nejcastéji zastoupena krvaciva choroba, ktera je dle WHO
definovana jako dédi¢na choroba, zptisobena nedostatkem koagula¢nich faktord VIII a IX.
Pokud se jedna o deficit faktoru VIII, hovofime o hemofilii typu A, pokud chybi faktor IX,
hemofilie je ozna¢ovana jako typ B. Dale podle tize defektu koagula¢ni aktivity se oba
typy €leni na tézkou (< 1%), sttedné tézkou (1- 5%) a lehkou hemofilii (> 5- 40%).

Fyziologické rozmezi téchto faktorti se pohybuje mezi 50 a 150%.

1.1 Priciny hemofilie

U obou typii hemofilie je dédi¢nost recesivni, vazana na pohlavni chromozom X.
Zeny s postizenym chromozomem X jsou prenasedky. Dle genetickych zakoni plati,
ze hemofilik a zdrava zena budou mit vzdy vSechny syny zdravé a vSechny dcery budou
pfenaseCky. Zdravy muZ a Zena pienaseCka budou mit 50% zdravych syni a 50%
nemocnych a 50% zdravych dcer a 50% ptenasecek. Nemocni hemofilici jsou predev§im
muzi a jen velmi vzacné se hemofilie projevi i u zen. To pouze v piipadé, Ze je Zena
dvojity heterozygot nebo homozygot chromozomu X, napiiklad z manzelstvi hemofilika

a prenaSecky. Pro zajimavost v Ceské republice neni znama Zadna pacientka s hemofilii.

Zhruba u 30% postizenych je vSak rodinna anamnéza negativni. V tomto ptipad¢ se
muze jednat o nové vzniklou mutaci nebo je hemofilie pfendSena po generace pouze

Zenami a to bez klinickych projevl u muzi.

Pomér incidence nemocnych s hemofilii A: B je 5: 1 (Penka 2011, s. 244).
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1.1.1 Priciny krvaceni
Prvnim a zcela zasadnim piiznakem hemofilie je krvaceni. To je u hemofilie

zpusobeno selhanim sekundarni hemostazy. ,,V procesu staveni krviceni sice dojde
K vytvoreni primarni trombocytdrni zdtky a také vzniku mensiho mnozstvi trombinu, avsak
Vv dusledku deficitu FVIII ¢i FIX selhava cesta zesileni a nasledné propagace koagulace
Vv diisledku nedostatecného mnozstvi tvorené tendzy, coz je komplex FVIIla, FIXa,
fosfolipidii a vapnikovych ionti, kterd aktivuje FX. Celkové mnozstvi vytvoreného trombinu
Jje nedostatecné pro vznik kvalitni fibrinové zatky “ (Penka, 2011, s. 245). Proto nedojde
K aplnému zastaveni krvaceni béhem nékolika minut jako u zdravého jedince. Napiiklad
u tézkych forem hemofilie krvaceni spontanné nekonci, pouze se zmirni. Tize klinickych
projevii u hemofilie typu A i B odpovidd koagulac¢ni aktivité faktort v plazmé. Jiz
v prubéhu kojeneckého ¢i batoleciho veéku se zacinaji objevovat kloubni krvéaceni, jez patii
K hlavnim pfiznakiim této krvacivé poruchy. V odborné literatufe je udavana frekvence
krvaceni u tézkych hemofilika asi 1x mési¢né krvaceni do kloubu a 1-2x ro¢né krvaceni
do svalu. Avsak ¢etnost krvacivych epizod je opravdu velmi individualni. Néktefi nemocni
krvéci 1 kazdy tyden, zatimco jini jen ojedin€le jednou ¢i dvakrat ro¢né. DalSimi projevy
u tézkych hemofilikii miZe byt krvaceni do zaZivaciho traktu, hematurie a velmi vazné
krvaceni do mozku. Stfedné téZci hemofilici vétSinou spontanné nekrvaceji, kloubni
a svalova krvaceni se mohou objevit spiSe v disledku Grazového mechanismu. U lehkych
forem se krvaceni objevuje jen pii poranéni ¢i stomatologickych a chirurgickych
zékrocich. S krvacenim znosu a petechiemi, které jsou typické pro poruchy primarni
hemostézy, se u hemofilie setkdvame spiSe ziidka. Zeny pienasetky mohou byt také
ohroZeny krvacenim, a to v pfipadé, Ze hladina faktord VIII/ IX je niZ§i nez 30%.
Incidence této choroby je piiblizné 1 ptipad na 5- 10 tisic narozenych chlapci u hemofilie
A a 1 pfipad na 30-50 tisic narozenych hochii u hemofilie typu B ( Indrdk, 2007,
Tesarova, 2009).
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1.2 Klinické projevy hemofilie

Hemofilie typu A i B se projevuje excesivnim krvacenim a nelze je od sebe podle
klinickych projevil spolehlivé odliSit. Klinické projevy se 1isi pouze v zavislosti na tizi
deficitu faktorti. Krvacivé projevy lze rozdélit na zavazné, kterych je az 90%, a zivot

ohrozujici.

U novorozencu je krvaceni pomérné vzacné. U tézSich forem se miizeme setkat
snapadné rozsahlym porodnim nadorem, subperiostilnim krvacenim, vyjimeéné
1 krvacenim do centralniho nervového systému a rozsdhlymi koznimi hematomy po porodu
prirozenou cestou. Dal$i projevy krvaceni se mohou objevit v obdobi profezavani dentice

a také po ockovani byvaji napadnéjsi hematomy.

Zvyraznéni krvacivych projevi se objevi kolem prvniho roku ditéte v souvislosti
s rozvojem pohybové aktivity. Byvaji to nej€astéji podkozni a svalové hematomy na hlave,
zadecku a koncetinach. Chlapce postihuje také Cast&jsi krvaceni do dutiny Gstni v disledku
poranéni jazyka a uzdi¢ky horniho rtu nasledkem turazt. V souvislosti s dalsim rozvojem
motoriky, pfedev§im chiize a béhu se zacinaji objevovat prvni krvaceni do kloubd.
U batolat a predSkolakt je castéjsi krvaceni do kloubu hlezenniho, zatimco starsi déti trpi
spiSe na krvaceni do kolen a loketnich kloubtli. Krvéceni do svall je lokalizovano vétSinou
na dolni koncetiny a hyzdé. MiZeme se setkat i s vnitfnim krvacenim, nejcastéji
do urogenitalniho systému, méné Casto do gastrointestinalniho traktu a naStésti zcela
vyjimeéné s zivot ohrozujicim krvacenim do centralniho nervového systému. Oproti tomu

slizni¢ni krvaceni neni pro hemofilii typické (Stary, 2005, s. 149-150).

1.2.1 PostiZeni kloubii
Postizeni kloubi je u hemofilikli povaZzovano za hlavni pfi¢inu morbidity a v dobé

neddvné také za divod invalidity jiz v mladém veéku. Vyvoléavajici pfi¢inou u akutni
hemartrézy byva trauma ¢i mikrotrauma u tzv. spontannich vyrond. Nejcastéji postihuje
pacienty s hladinou pod 1% koagula¢niho faktoru. Maximum epizod se vyskytuje
v détském veéku, v disledku vetsi mobility a neochoty dodrzovat doporucena rezimova
omezeni. Nejvice postizené klouby jsou kolena, kotniky a lokty. Pokud dochazi
k opakovanym krvacenim do jednoho kloubu, hovofime o ,,cilovém kloubu“. Rozvinuté
krvéaceni se projevi jako bolest, otok, omezeni pohybu a zvySena teplota kloubu. Nemocny

drzi postizeny kloub v semiflexi a mé vyrazn¢ omezenou aktivni i pasivni hybnost.

13



Diky tomuto specifickému obrazu akutniho krvaceni je urceni klinické diagnozy
vétSinou jednoznacéné i bez pouziti dalSich vysetfovacich metod. Pfesto povazujeme
sonografické vysetieni kloubu jako cenné pro potvrzeni a urceni piesné lokalizace krvaceni
a posouzeni stavu synovie. Opakovanym, zcela netraumatizujicim vySetifenim Ize
spolehlivé hodnotit dynamiku vstfebavani v prubéhu 1é€by krvaceni. V soucasné dobé
Ize K detailnimu zobrazeni zmén na kloubech hemofilikti pouzit nuklearni magnetickou
rezonanci. Tato metoda je vSak bohuzel velmi finanén¢ naro¢na, a proto je nevhodna

pro rutinni pouziti.

1.2.2 Chronicka synovitida
Reaktivni zmény kloubni vystelky jsou vyvoldvany krvi, kterd se do kloubu dostava

krvacenim. Ta zpusobuje novotvorbu cév a hyperplazii. Do tkané se ukladaji depozita
hemosiderinu a Zeleza a dochazi k chronickym zanétlivym zménam v okoli cév. Tyto
patologicko-anatomické zmény zvysuji nachylnost postizeného kloubu k dalsimu krvaceni
a vznika zacarovany kruh: krvaceni — synovitis — opakované krvaceni. Chronické zmény
mikro i makroskopické jsou u hemofilické artropatie velmi dobie popsany. Nejcastéji jsou
postizeny kolenni klouby u 68 % pacientd, dale u 56% nemocnych hlezenni klouby a asi
u poloviny hemofilikii kloub loketni. Naproti tomu drobné klouby (napt. ruky) byvaji
postiZzeny spiSe vzacné. Zmény se zvyraziuji se zvySujicim se vékem a Umérné k tizi

hemofilie.

Cilem lécby je zklidnéni reaktivniho zé&nétu, zamezeni dalSimu krvaceni
a odstranéni vzniklych omezeni funkce. Zakladem terapie je konzervativni postup
spocivajici v preventivni substitu¢ni 1€cb¢ a pravidelné fyzioterapii. Za ucelem zklidnéni
zanétu mohou byt kratkodobé podavany kortikoidy, napt. Prednison. Pokud se nepodafi
konzervativnim postupem synovitidu zvlddnout, nastavd nutnost odstranit zanicenou
vystelku chemickou nebo chirurgickou cestou. Funkéni omezeni a deformity kloubt jsou
potom feSeny korek¢énimi ortopedickymi operacemi. V rehabilitaci se pomoci
protahovacich cviceni, masaznich technik a vodolécby snazime o zlepSeni rozsahu pohybu

Vv postizeném kloubu (Penka, 2009, s. 180-181).
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1.2.3 PostiZeni svali
Svaly jsou druhym nejc¢astéjSim mistem, kam hemofilik obvykle krvaci. Postihuje

zhruba 75% pacientil s t€Zkou formou nemoci. Bolest, zdufeni postizené oblasti a omezeni
pohybu jsou hlavnimi piiznaky. Krvaceni zpiisobi bolestivy otok ve svalu, na néj reaguje
sval reflexnim spasmem, doprovazenym flexi v piilehlém kloubu, omezenou hybnosti
a vyraznou bolesti. Utiskem nervové-cévnich svazki dochazi k nedokrevnosti a nekroze
svalovych vldken. Laboratorné dochazi k vzestupu sérovych hladin svalovych enzymu
(kretinkinazy, laktatdehydrogenazy a aminotransferaz). Velka krvaceni do svald,
uzavienych fasciemi mohou zpusobit tzv. compartment syndrom. Pii ném dochdzi
ke stlaceni velkych cév a nervovych svazki a hrozi rozsahlé odumfieni tkané€. Pfi CastéjSich
krvacenich do svali predlokti mize dojit k tzv. Volkmannové ischemické kontraktute
s drapovitym postavenim prsti a vyraznym omezenim funkce ruky. V jejim disledku
krvaceni do musculus ileopsoas, obzvlast¢ kdyz je lokalizovano vpravo. Zde muze
dochazet k zamén¢ s akutni apendicitis. Typickymi projevy takového krvaceni je
pfedevsim bolest v tiisle ¢i biise, semiflexe vkyc¢li a typicky pokréeny postoj
S hyperlordézou bederni. Sonografické vysetieni biicha je v tomto piipadé diagnostickou
metodou prvni volby. Lécba krvaceni do svalu je konzervativni, spocivd predevSim
V podéani substituéni 1éCby, lokalnim chlazeni, znehybnéni postizen¢ho svalu a tiSeni

bolesti (Stary, 2005, s. 149-150).

1.2.4 Osteoporoza
Za pravdépodobnou pficinu osteopordzy u hemofilikli je povazovana dlouhodoba

sniZzend pohyblivost pii chronické artropatii a mozna sniZzena hladina testosteronu
pfi chronickém postiZeni jater. Denzitometrickymi studiemi bylo prok4zano, ze u tézkych

hemofilikil se s osteoporozou setkavame Castéji, nez je tomu u zdravé populace.
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1.2.5 Krvaceni do zazivaciho traktu
Pti souCasnych moznostech substitucni 1é€by nepifedstavuje vétSinou krvéaceni

do traviciho Gstroji zavazné&jsi problém. Pfic¢inou krvaceni mize byt Grazovy mechanismus
nebo dojde ke krvaceni zcela spontanné. U pacienta je popisovana prudka bolest biicha
a znamky stfevni neprichodnosti. Dignostika je velmi obtizna, zalozena na sonografickém,

CT vySetteni a posouzeni klinickych symptom1.

1.2.6 Krvaceni do nervového systému

wewvr

intrakranidlni krvaceni. I v dneSni dob¢ je zatizeno vysokou umrtnosti, vV dospélém véku
se mortalita blizi dokonce k 30 - 40 %. V détském véku je progndza o néco piiznivejsi.
Pti¢inou krvaceni do CNS byvé nasledek padi a trazl pfi sportu a hrach, predevSim u déti
a mladsich dospélych. Presto asi u poloviny piipadi neni prokazatelné Zadné predchozi
trauma. Odbornici se domnivaji, ze krvaceni muze byt zpisobeno také vysokymi
horeckami i béznym respiracnim infektem, zejména u malych déti. Pfi prokazané tirazové
etiologii by méla byt pacientovi ihned podana preventivni substitucni terapie,
a to i vpfipadé, Zze pacient nema zadné neurologické potize. Pokud se neurologické
symptomy jiz vyskytly, okamzité¢ by mél byt pacient podroben CT nebo MR vySetteni.

Doporucovéna je vzdy alesponi kratkodoba observace za hospitalizace.

1.2.7 PostiZeni urogenitalniho traktu
Pomémé castym symptomem je u hemofilikii hematurie, objevujici se prfedevsim

u Skolnich déti. Podle literarnich tidaja postihne hematurie v Zivoté alespon jedenkrat 60%
pacientli a ve skupiné tézkych hemofilikti dokonce 90% chlapcii. Nejvice ohrozena je
vékova skupina mezi 12 a 21 lety. Obvykle se jednd o spontanni krvaceni bez jinych
pfiznakl a pii plném zdravi. Laboratorné prokazujeme mikroskopickou hematurii rizného
stupné a pi1  vySetfeni erytrocytl fazovym mikroskopem prokazujeme jejich
extraglomerularni piivod. Hematurie vétSinou velmi dobie reaguje na substitu¢ni terapii,
pouze u pacienti s inhibitorem je velmi vaznou komplikaci pro velmi Spatnou odpovéd’ na
1éc¢bu. Kromé substituce je nutnd také zvySend hydratace. Tim docilime zvySeny vydej
moce s nafedénim mocové urokindzy a vyplavenim drobnych koagul, ktera by mohla

zpusobit nepriuchodnost odvodnych mocovych cest (Penka, 2009, s. 182-183).
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1.2.8 Krvaceni do dutiny dstni
Pro détsky ve€k je krvaceni v ustni dutiné u chlapcti s hemofilii zcela typické

a velmi Casté. Nejcastéjsi byvaji pourazova krvaceni pti kousnuti do jazyka, rtu nebo tvére,
natrzeni uzdi¢ky horniho rtu a vytrzeni ¢i vyrazeni zubu. Za nebezpecné je povazovano
krvaceni do podjazykové oblasti, které muze vést az k udusSeni pacienta. Profezavani
dentice a jeji eliminace patii také mezi Casté piiCiny krvaceni a vyZaduje tizkou spolupraci
se zkusenym stomatologem, nejlépe pfimo v hemofilickém centru. Kromé substitu¢ni
1é¢by jsou totiz stomatologické vykony zajistény podavanim antifibrinolytik, lokalnim
oSetfenim rany tkanovym lepidlem a kompresi Kilidnovou kryci destickou, nasazovanou
na repin. Podpirné chlazeni rany ptikladanim studenych obkladl je nedilnou soucasti
osetfovaciho procesu po stomatologickych vykonech. Na dobrou stomatologickou péci by

mél byt u hemofilikid kladen diraz, a to jiz od utlého détstvi.

1.2.9 Krvaceni do dychacich cest
V dnes$ni dob¢ je naStésti krvaceni dychacich cest velmi vzacny projev hemofilie,

ale presto je dulezité o ném védét, pro velké riziko ohroZeni Zivota v disledku sufokace.
Déti mohou byt ohrozeny predevSim krvacenim do retrotonzilarniho nebo
retrofaryngealniho prostoru pfi anginé ¢i jinych zanétlivych procesech Vv této oblasti

( Stary, 2005, s. 141- 156).
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1.3 Déjiny hemofilie

Dé&jiny této nemoci jsou ziejm¢ stejné staré jako déjiny lidstva. Ve znamost
vetejnosti ale vesly pfedevsim diky 11 potomkim anglické kralovny Viktorie v poloving
19. stoleti. Jeji nejmladsi syn Leopold byl klinicky tézce postizeny hemofilik, snadno u n¢;j
dochazelo ke zhmozdéni a trpél opakovanymi krvacenimi do kloubli. Nejméné 2 dcery,
Alice a Beatrice, byly jisté prenaSeCky hemofilie. Linie hemofilikii a pfenaSecek se pak
tahla celym rodem a pravdépodobné zanikla v roce 1945 smrti Waldemara, ktery téz trpél
touto krvacivou poruchou a zahynul pii autonehodé spolu s jeho star$im Dbratrem
Alfonsem. Pozdé¢jsimi snatky se €leny dalich Slechtickych rodin se tento gen rozsifil
po celém kontinentu a vyrazné tim zménil b&éh evropskych d&jin 19. a 20. stoleti. Stale vSak
zUstava moznost, Ze se toto onemocnéni miiZze znovu objevit u nekterého z potomka dcer
kralovny Viktorie nebo jejiho syna Leopolda. Diky vyse uvedenym faktim je hemofilie

v podvédomi laické vefejnosti znama jako ,,nemoc kralt“ (Jones, 2007, s. 198).

1.4 Vyvoj oSetrovatelské péce

Jesté v dobé pomérné nedavné, zhruba pied 50 lety, vétSina pacientdi umirala
na nasledky krvaceni jiz v détstvi nebo v mladém véku. V literatufe je udavano, Ze v roce
1960 byl primérny veék, kterého se hemofilici dozivali, 30 let. Naproti tomu v soucasnosti
mohou muzi s hemofilii o¢ekavat, ze se doziji bézného primérného véku, udaje z roku
2010 hovoti o 72 letech. Prvnim pokrokem bylo odhaleni nedostatku koagula¢niho faktoru
VIl u hemofilie typu A a moznost nadhrady ¢erstvou krvi nebo krevni plazmou. Tim byl
polozen zéklad moderni hemofilické 1é¢by. Vyraznym posunem pak bylo vytvofeni
transfuzni sluzby v prubéhu druhé svétové valky. DalSim vyznamnym pokrokem je
objevovani novych postupti, umoziujicich ziskavani a ¢isténi faktor srazlivosti z lidské
a veptové plazmy. Dochazi pfi nich k odstranovani nékterych kontaminaci, naptiklad virt
a nekterych proteinti. V rozvinutych zemich se tyto moderni produkty staly v poslednich
letech ucinnéjsi a i1 pies vysokou finanéni naroc¢nost také dostupnéjsi. Teprve v 70. letech
20. stoleti zacal byt pouZzivan kryoprecipiat, nasledné¢ nahrazeny cerstvou mrazenou
plazmou ¢i Cerstvou krvi, poté koncentraty smésné krve od mnoha darci. Konec 70. let
poznamenala aféra HIV pozitivnich hemofilikii a vysoké procento pacientli nakazenych
Hepatitidou. V Evrop¢ a USA bylo 70- 100% pacienti nakazenych pii opakovanych

krevnich pfevodech. To ukézalo na nutnost zavedeni vyroby vysoce Cisténych produkta.
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Pacienti v Ceské republice byli této epidemie az na vyjimky udetfeni, z diivodu nesnadného
ziskani preparati ze zapadnich zemi kvili ,,zelezné opon&*“. Podle dostupnych informaci
nebyl od té doby jiz zadny hemofilik nakazen virem HIV. AvSak teprve zavedeni
lyofilizovaného koncentratu ptineslo vyhody velmi efektivni 1écby pro tisicovky pacienta
s hemofilii a umoznilo spusténi programu profylaxe a domaci péce. Nové se 1€kati snazi
0 zavedeni intenzifikované profylaxe s prodlouzenym uéinkem. To znamena, Zze
koagulacni faktor je v preparatu vazan na fizni protein, naptiklad albumin, ktery prodlouzi
ucinek aplikovaného preparatu. Tim se snizi pocet aplikaci a jisté se také zvySuje kvalita

Zivota pacientt (Jones, 2007, s. 222- 223).

Pro zajisténi vysoce specializované, odborné péce byla na podkladé¢ Svétové
hemofilické federace (WHF) v Ceské republice vybudovana sit hemofilickych center.
Jednd se o 3 komplexni centra (CCC) — v Praze, Brn€ a Ostravé a 5 1écebnych center
(HTC) — v Plzni, Ceskych Budéjovicich, Olomouci, Hradci Kralové a Usti nad Labem.
Tato odbornd centra dohlizi a spolupracuji s mensimi hematologickymi oddélenimi
a ambulancemi ve spadovych oblastech a zajistuji vhodnou diagnostiku a dispenzarizaci
pacientli. Pracovni skupina hematologii a détskych hematologli vytvorila v roce 2012
Cesky narodni hemofilicky program (CHNP), ktery fesi komplexn& problematiku
hemofilie v nasi republice. CNHP je celostatni aktivita s cilem neustale zvySovat kvalitu
péce o nemocné s hemofilii a dal§imi krvacivymi poruchami, feSit prevenci a v€asnou
1é¢bu komplikaci, zkvalitnit prenatalni diagnostiku a racionalizovat naklady na diagnostiku

a 1é¢bu téchto onemocnéni (Hrachovinova, Salaj, 2012, s. 65-69).
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2 OSETROVATELSKA PECE

Na svéte zije asi 400 000 hemofiliki a jen 1/3 z nich je adekvatné 1écena. Zbylé 2/3
muzu postizenych touto krvacivou chorobou pochdzi z rozvojovych zemi a nemaji bohuzel

k dispozici G¢innou 1é¢bu, ktera by byla potiebna pro udrzeni jejich zdravi.

Z podstaty hemofilie jako vrozené krvacivé choroby vyplyva, Ze tuto nemoc nelze

vylécit. Lze ji vSak 1é¢it a zabranit tim vaznym zdravotnim nasledkim.

2.1 Spravna péce o hemofilika

Cilem péce o pacienta je udrzeni optimalniho zdravotniho i psychického stavu
a snaha minimalizovat komplikace plynouci zhemoragickych piihod. U détskych
hemofiliki se pak snazime o vychovu s CO nejmen$im omezovanim, aby se z nich
v dospélosti stali sobéstaéni muzi. V Ceské republice zajistuji specializovanou péci
0 hemofiliky hemofilickd centra pifi velkych, vétSinou fakultnich nemocnicich
na hematologickych oddé€lenich ¢i klinikach. Standardni péci o pacienty by méli zajistovat
praktic¢ti 1€kati v Gzké spolupraci s hemofilickymi centry. Pro détské pacienty je v centrech
pfipraven tym pracovniki, skladajici se z hematologa, pediatra, ortopeda, rehabilitacniho
lékate, stomatologa, psychologa <¢i psychiatra, genetika, socidlnich pracovnic
a vSeobecnych sester se specializaci v pediatrii. Dtlezitou soucasti oSetiovatelského tymu
je také rodina pacienta. V Ceské republice sdruzuje lidi postizené hemofilii Cesky svaz
hemofilikd, ktery organizuje nejriznéjsi aktivity pro pacienty i jejich rodiny. Jeho hlavnim
ukolem je zastavat zajmy Cleni pred riznymi institucemi, ale také hajit prava a fesit spory
Vv souvislosti se zdravotni péci. Vedle svazu hemofilikii funguji v nasi republice velmi
dobie také pacientské organizace, napiiklad sdruZeni pro déti a rodice Hemojunior,
potadajici kazdorocné pobyty pro rodiny 1 jednotlivce se zaméfenim na edukace,

rehabilitace a spolecenské vyziti (Tesafova, 2009, s. 22-23).
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Kazdy pacient by mél mit u sebe stale prukaz hemofilika, ve kterém jsou uvedeny
dilezité informace pro lékafe. Nikdy neni jisté, kdy bude chlapec ¢i muz potiebovat
lékarskou péci, napiiklad mimo misto bydlist¢ ¢i mimo dosah hemofilického centra,
v némz je dispenzarizovan. Praktické mohou byt naramky ¢i pfivésky s napisem ,,pozor

hemofilik!* s vyznacenou krevni skupinou ve zlatém nebo stfibrném provedeni.

2.1.1 Télesna aktivita
Pfimétena télesna aktivita je velmi dilezitd k udrZeni silného svalstva, dusevniho

rozvoje, koordinace pohybl a vytrvalosti. To vSe plati také pro hemofiliky a pro détské
pacienty obzvlasté! Dobré vedeni pod dozorem dospélych, nejcastéji rodict, pomaha ditéti
nalézt spravné télesné aktivity, pii kterych se bude bavit, ale zdroven nebudou nebezpecné
Z hlediska krvaceni. Pro hemofiliky jsou urcit¢ vhodné sporty jako turistika a plavani. Tyto
aktivity nejméné namahaji klouby a nevyvolavaji Castéjsi krvacivé epizody. Ani sporty,
vyzadujici trénink a osvojeni riznych dovednosti, nemusi byt zcela zapovézeny. Naptiklad
jizda na kole, tenis, béh na lyZich, jizda na koni ¢i brusleni. Konkrétné jizda na kole je
vétSinou hematologii povaZovéana za sport pro hemofilika vhodny, ale chlapec musi byt
bezpodminecné vybaven kvalitni cyklistickou pfilbou! Naopak naprosto nevhodné jsou pro

pacienty s krvacivymi chorobami kontaktni sporty: box, judo, karate, hokej a fotbal. Zde je

riziko vazného zranéni zv1ast’ vysoké.

Ani v pfipadé, ze hemofilik po cvifeni za¢ne krvacet do kloubu ¢i svalu, neni
zadouci télesnou aktivitu zcela eliminovat. Naopak pacient by mél cvi€it pod dohledem
rehabilitacniho pracovnika, po piedchozi substituci koagulacnim faktorem (Mulder, 2009,
s. 40).

2.1.2 Oc¢kovani
Velmi dilezitou soucasti prevence infekénich chorob je ockovani v détském véku.

Diky nému si télo vytvoii specifickou obranu proti piislusSné chorobég, kterd muize byt
celozivotni nebo trva jen urcitou dobu. I proto se podatfilo nékteré infekéni choroby zcela
vymytit. Pfes riziko krvaceni do kiize nebo svalu je preventivni o¢kovani pro hemofiliky
velmi pfinosné. Planovani a realizace ockovani je vétSinou v kompetenci praktického
Iékatfe ve spolupraci s oSetiujicim hematologem. Podanim substituce pfed ockovanim

je mozné zabranit krvacivé epizod¢ v souvislosti s o¢kovanim.
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Oproti ockovacimu kalendafi je u hemofiliki navic indikovano ockovani proti
Hepatitid¢ typu A i B, hrazené ze zdravotniho pojisténi. Imunizace je vyjimecény piipad,
kdy mohou a dokonce musi byt pacientim s hemofilii aplikovany injekce do svalu nebo

podkozi.

2.1.3 Péce o dutinu tstni
Dalsi diilezitou oblasti v péci o hemofilika je péce o chrup a dutinu ustni. Probiha

v uzké spolupraci stomatologa a hematologa. BéZzné oSetfeni sice mlze zajistit spadovy
stomatolog, ale pfi indikaci krvavého vykonu je nutné pacienta pfipravit v hemofilickém
centru dle domluvy s hematologem. Také vyména mlécného chrupu za trvaly mize byt
doprovazena krvacenim. Velky diraz by m¢l byt ale kladen na preventivni péci. Hemofilik
by si mél jiz v détském véku osvojit techniku spravného ¢isténi zubt a Gstni dutiny a kazdy

kaz by mél byt co nejdiive osetfen.

2.1.4 Vyiziva
Spravna vyziva hraje v Zivoté pacientl s hemofilii diileZitou roli. Strava by méla

byt vyvazena, bez nadmérného soleni a nadbytku cukr a tukl. Pii opakovanych
krvéacivych epizodach télo klade zvySené naroky na ptivod bilkovin a Zeleza potravou.
Hemofilik by mél pfedevsim disledné predchéazet obezité. Nadmérna véha totiz zvySené

namaha klouby a cely pojivovy aparat (Smejkal, 2012).

2.2 Lécba hemofilie

Komplexni lécba pacientl shemofilii by méla zahrnovat 1écebné rezimy
(substitucni a preventivni 1écba), 1écbu komplikaci této chronické nemoci, dale lécbu
komplikaci substitu¢ni 1écby a 1écbu ,,age related®, coz je 1écba komplikaci souvisejicich

se starnutim.
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2.2.1 Substitu¢ni 1é¢ba
Zakladnim krokem 1é¢by hemofilie je dodani chybéjiciho koagulacniho faktoru,

tedy substituce. Preparat koagula¢niho faktoru dodavame bud’ preventivné, abychom
zabranili krvaceni, nebo terapeuticky. U hemofilie typu A dodavame koncentrat
koagula¢niho faktoru VIII a u typu B koncentrat faktoru IX nebo pfi jeho nedostupnosti lze
pouzit koncentrat protrombinového komplexu. V neddvné minulosti se K substituci
vyuzival kryoprecipiat pro hemofiliky typu A a Cerstvd zmrazena plazma pro pacienty
s hemofilii B. V dnes$ni dobé jsou standardné pouzivany plazmatické, vysoce cCisténé
a protivirové oSetfené koncentraty faktoru VIII a IX nebo rekombinantni koncentraty,
vyvinuté kvili vylouceni rizika pienosu infekce. Tyto koncentraty jsou primarné urcené
pro nové narozené, dosud nelécené, a proto krevni cestou zatim neinfikované pacienty.
Rekombinantni koncentraty jsou finanéné vyrazné drazS§i nez koncentraty plazmatické.
Podle obecnych znalosti se piedpoklada, ze u FVIII zvysi 11U/ kg hmotnosti hladinu
priblizné o 2 % a u FIX asi o 1%. Plazmaticky polocas je u FVIII 8- 12 hod, zatimco u FIX
18 hodin. I kdyz tyto tdaje budou platit pro vétsi ¢ast pacientll, je nutné pocitat s tim,
ze reakce na podany koncentrat muze byt zcela individualni. U kazdého hemofilika je
proto vhodné mit ovéfené ,,recovery®, a to ptfedevsim pied chirurgickym zakrokem ¢i pied
planovanou zménou preparatu. Pfi akutnim krvéaceni ¢i perioperacné je nutno pocitat

se zkracenim plazmatického polocasu koagulac¢niho faktoru.

Doporucené plazmatické hladiny FVIII a IX jsou uddvany v minimélni cilové
hodnoté podle druhu krvaceni ¢i planovaného vykonu. Pii drobném krvaceni je potieba
jednorazové dosahnout hladiny vyssi nez 30- 40%. U stfedné tézkého krvaceni je snaha
o dosazeni minimalné 40- 60% po dobu 2- 3 dni a u velkych krvaceni ¢i velkych operaci

se nutna hladina koagula¢niho faktoru pohybuje mezi 60- 100%, a to po dobu 1- 2 tydnd.

Krevni derivaty vyrabéné z lidské krevni plazmy patii mezi hromadné vyrdbéné
1é¢ive pripravky (HVLP), které jsou komeréné vyrabény ve frakcionalizacnich centrech
ze smesi plazmy od nékolika tisici osob. Tyto derivaty jsou povinné oSetfovany metodami

inaktivace patogenti a z hlediska pienosu krvi prenosnych chorob jsou mnohem

wvewr

Krevni derivaty vyrobené rekombinantnimi technikami jsou derivaty ziskané

uméle, bez lidské plazmy. Tyto metody jsou pomérné nové, vyvinuté na konci 20. stoleti.
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Timto postupem jsou vyrdbény zejména koncentraty koagulacnich faktorti VII, VIII a IX.
Rekombinantni technologie vyuzivaji bunécné linie savcl, naptiklad bunky vajecnika
kiecika cinského. Produkce proteinli pozdéji probihd ve velmi slozitych a finan¢né
naro¢nych podminkach. Proto jsou krevni derivaty ziskané rekombinantni cestou vyrazné

drazsi nez piipravky ziskané frakcionalizaci lidské krevni plazmy (Penka, 2009, s. 123).

Derivaty s faktorem VIII jsou uréeny pro 1é€bu hemofilie typu A. Lécivou latkou je
koncentrat koagulac¢niho faktoru VIII. Tento derivat je dodavan jako lyozifikovany prasek
pro pfipravu injekéniho roztoku a rozpoustédlo (ptfiloha ¢. 6 baleni preparatu pro domaéci
pouziti). Pro uchovani delsi trvanlivosti je nutné preparaty uchovavat v chladnice
pti teploté¢ 2 - 8 stupni Celsia. Davkovani a délka 1écby zéavisi na deficitu faktoru
u pacienta, mist¢ a rozsahu krvaceni s pfihlédnutim k aktudlnimu klinickému stavu
hemofilika. Poddvand davka se vyjadfuje v mezinarodnich jednotkadch IU. ,,Vypocet
pozadované davky je definovan predpokladem, ze 1 IU faktoru VIII na 1 kg télesné
hmotnosti, zvySuje aktivitu plazmatického faktoru priblizné o 2% koagulacni aktivity. Pri
dlouhodobé prevenci krvaceni u pacientii s tézkou hemofilii jsou obvyklé davky 20 - 40 1U
FVIII na kg télesné hmotnosti 3 - 4X tydné. Vyjimecné mohou byt intervaly zkraceny nebo
davky vyssi, coz se vyuziva predevsim u mladsich pacientii.* (Penka, 2009, s. 125). Davka
a Cetnost podani jsou vzdy individualni, jednotlivi pacienti se 1lisi v odpovédi na podany
faktor, tak i vykazovanim rizného polocasu. Zejména pred vétsimi chirurgickymi zakroky
je nutné sledovani substitu¢ni terapie za pravidelné kontroly hemokoagulaénich parametri,
pfedevSim hladiny faktoru VIII. Nové nabizi farmaceutické firmy program, kterym je
vypocitana farmakokinetika a vytvotren graf, podle kterého si hemofilik miiZze naplanovat
télesné aktivity podle momentalni ptedpokladané hodnoty faktoru a snizit tim riziko

krvaceni (viz ptiloha ¢. 1 graf farmakokinetiky).

Derivaty s FIX slouZzi k substituci pacientll s hemofilii typu B. I zde zavisi davka
1 délka 1écby na rozsahu, lokalizaci krvaceni a celkovém stavu pacienta. U faktoru IX plati
dle empirického vyzkumu pravidlo, Ze 1 IU FIX na kg télesné hmotnosti zvysi aktivitu
faktoru IX v plazmé asi 0 0,9% koagulacni aktivity, pficemz davka a Cetnost by mély byt
ptizpusobeny individualni klinické ucinnosti (Smejkal, Blatny, Blazek, 2013, Tesafova,
2009, s. 148- 149).
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Substituéni 1écba ma pro pacienta spoustu pozitiv, je nutné vSak zminit také
nevyhody. PfedevS§im jde o nutnost vyhradn€ intravendzni aplikace koncentratii
koagula¢nich faktort. Hlavné u détskych hemofiliki mize byt zajisténi zilniho vstupu
Casto problematické. Ve vyjimeénych ptipadech musi byt détskému pacientovi zaveden

centralni zilni katétr, coz vyrazné zvysuje riziko infekce.

V hemofilickém centru jsou preparaty chlapctiim aplikovany do té doby, nez je
fadné¢ zacviena a zaskolena matka nebo jina blizkd osoba. Podle psychické zralosti
a manualni zru¢nosti, zhruba kolem véku 6 let, jsou zaucovani sami chlapci pod dohledem
zkuSené¢ho persondlu. Praktickou zru¢nost a ptekonani strachu nacvicuji s velkym
uspéchem béhem hemofilickych tabort, kazdorocné poraddanych pacientskymi

organizacemi jako je Hemojunior.

V poslednim roce se v hemofilickych centrech podatilo zacvicit i personal agentury
domaéci péce a umoznit tim rodiné nejmladsich hemofilikl zahdjeni profylaktické 1écby bez
nutnosti  kazdotydenni navstévy jakéhokoliv zdravotnického zafizeni. Soucasné je
zacvi¢ovana matka a specializovana sestra z agentury postupné funguje spiSe jako pomoc
a opora pii aplikaci témto détem. Tato moznost se da vSak aplikovat také u dospélych
hemofilikd. I u dospélych miiZze byt intravenozni aplikace obtizna, z diavodu flebitid

a jizevnatého postiZeni cév, opakované traumatizovanych castymi vpichy.

Dalsi nevyhodou substitu¢nich preparati je jiz dfive zmiflovana vysoka cena, ktera
se zvySuje pfimo umérné s jejich technologickou vyspélosti. To by vSak pacienti neméli
vibec pocitit, jelikoz jsou preparaty vV soucasné dobé plné¢ hrazeny zdravotnimi

pojistovnami.

2.2.2 Typy substitu¢ni terapie
Podle zplisobu substituce rozliSujeme terapii ,,on - demand®, kdy je koagula¢ni

faktor aplikovan pacientovi podle potieby az pti krvaceni nebo perioperacné, a terapii
profylaktickou. Tu jest¢ mtzeme rozd¢lit na primarni profylaxi, ktera je definovana jako
pravidelné podéavani koncentratu faktoru, zahdjené do 2 let veéku ditéte ¢i nejpozdéji

po prvnim kloubnim krvéceni, a profylaxi sekundarni, zahajenou pozdéji. Kratkodob¢ je

wewvr
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Profylaxe je indikovana v détském véku u vSech tézkych forem hemofilie.
Predevsim proto, aby se predeslo nevratnému poSkozeni kloubti, v détstvi vice nachylnych
ke krvaceni, a aby se pfedeslo Zivot ohrozujicim krvacivym piithodam. Cilem prevence je
udrZeni hladiny FVIII ¢i IX vyssi nez 1 - 2%, tedy hladiny, pfi niz by nem¢lo dochazet ke
spontannimu krvaceni. Doporuc¢ované davky pro profylaxi jsou: 25 - 40 IU/ kg vahy 3x
tydné pro faktor VIII a 2x tydné pro faktor IX.

U leh¢ich forem hemofilie jsou s uspéchem pouzivana analoga antidiuretického
hormonu DDAVP. Pomoci néj lze dosahnout uvolnéni endogenniho faktoru VIII, coz
mize byt pii leh¢ich krvacenich ¢i extrakcich chrupu dostacujici. Problematické je to, ze
DDAVP neni v Ceské republice dlouhodobé registrovan ve vhodné formé (intranasalni &i
intraven6zni podani). Dale lze jako podptrnou lé¢bu pouzit antifibrinolytika (naptiklad
Exacyl, Pamba), vyuzivana hlavné pi#i krvaceni z dutiny Gstni, nosu a extrakcich zubt
( Stary, 2005, s. 157- 161).

2.2.3 Rehabilitace
Cilem fyzioterapie u hemofilikii je zlepSeni svalové sily, propriocepce

a koordinace. Dale ma za tkol ptfedchazet a redukovat jiz vzniklé svalové kontraktury,
zmirnit bolesti, poucit a motivovat pacienta a jeho rodinu k vzajemné spolupraci.
Fyzioterapeuté si bohuzel stéZuji na nizké pravidelné vyuzivani lécebné rehabilitace

u pacientil s poruchami krevni srazlivosti.

Neexistuje obecné cvi¢eni vhodné pro vSechny hemofiliky. Kvalitni a u¢inna
rehabilitace by méla ,,byt Sita na miru“ konkrétnimu pacientovi, jeho cilim a také
schopnostem. Cviceni by méla byt sestavovana zkuSenym a trpélivym fyzioterapeutem,
ktery by mél i na celou rehabilitaci dohlizet. To vSak ¢asto nebyva z nejriznéjsich davodi

mozné (Mulder, 2009, s. 38).

Mezi metody vhodné k rehabilitaci hemofilikii patfi: relaxacni techniky, strecink,
cviceni ve vod¢, hipoterapie, masaze, fyzikalni metody, mickovani, kryoterapie,
postizometricka relaxace a balan¢ni senzomotoricka cviceni. Aby byla fyzioterapie uc¢inna,
je nutna naprostad spoluprace pacienta a u déti i celé rodiny, nebot” jen pravidelné cviceni
umozni dosahnout vyrazn¢jsiho zlepSeni nebo alespon udrzeni stavajiciho zdravotniho

stavu ( Katzerova, 2010, s. 16-17).
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2.2.4 Lécba bolesti
Bolest je bohuzel nedilnou soucasti zivota hemofiliki. Jiz od mladého véku trpi

muzi s timto vrozenym onemocnénim opakovanymi bolestmi. Jedna se bud’ o bolest
akutni, vzniklou krvacenim do kloubu, svalu ¢i mékkych tkani, nebo bolest pretrvavajici az

chronickou, které je dlouhodobym nasledkem krvacivych epizod, tedy artropatii.

Pfi domadci substitu¢ni terapii je navic bolest Casto feSena dalSi aplikaci
koagula¢niho faktoru bez konzultace s oSetfujicim lékafem, ¢imz dochazi ke zbyteénému

nartistu spotieby preparati.

Pacienti s hemofilii potfebuji individualizovany pfistup k 1é¢bé bolesti a jeji
dislednou kontrolu. V prvni linii jsou nabizena neopidtova analgetika, ktera neovliviiuji
srazlivost krve a funkci krevnich desti¢ek, napiiklad Paracetamol a COX-2 inhibitory.
Analgetika je vhodné kombinovat s nékterymi nefarmakologickymi postupy, jako je
fyzioterapie, behaviordlni terapie a psychoterapie. Postupné se zvysujici se toleranci
a vznikem chronické bolesti pfichdzi 1écba opiaty. Pti tomto druhu terapie je naprosto
nutnd dikladna a opakovana edukace pacienta a popiipad¢ i jeho rodinnych ptislusnikda.
Dilezita je kontrola davkovani a dohled nad nezadoucimi ucinky, zejména zavislosti

na opiatovych preparatech.

Pomocnou metodou pii 1ébé bolesti, kterou hemofilici hojné vyuzivaji, je
kryoterapie, tedy lécba chladem, kdy si na klub ¢i sval postizeny krvacenim a bolesti

aplikuji chladné obklady (Hemofilicky zpravodaj, 2007).

2.3 Komplikace 1écby

Pacienti s vrozenou krvacivou chorobou jsou i pfes maximalni usili zdravotnického
tymu ohroZeni nékterymi komplikacemi vyplyvajicimi z lécby. Patfi mezi né infekéni
komplikace, vznik inhibitoru a komplikace spojené s nutnosti vyluéné€ intravendzni

aplikace substitu¢nich faktord.
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2.3.1 Infekéni komplikace
Ani pfes vyznamnou snahu o ruzné upravy plazmatickych koncentrati

koagulacénich faktori pii vyrob¢ a produkci, nelze ani v soucasnosti snizit riziko virového
pfenosu na minimum. Riziko ptfenosu HIV, hepatitid, parvovirové infekce nebo variantni
formy Creutzfeldtovy choroby, dale riziko alergické reakce a imunizace je sice nizké,

ale stale jesté neni nulové.

Z téchto duvodua jsou do 1écby zavadény rekombinantni koncentraty FVIII,
vyrobené na zvifecich tkanovych kulturdch. Novéjsi preparaty 3. generace dokonce jiz
zcela bez styku s lidskymi bilkovinami. Také rekombinantni FIX bude v brzké dobé

registrovan a uveden na trh v Ceské republice (Komrska, 2013).

2.3.2 Vznik inhibitoru
Ze zatim ne zcela jasnych divodi dochazi u ¢asti hemofilik ke vzniku protilatek

proti faktoru VIII i faktoru IX. Tato protilatka se vaze na molekulu faktoru a znemoZzni tim
vykonavat jeho funkci v priibéhu sraZeni, ptipadné dojde ke zrychleni clearance komplexu
faktor + inhibitor. Dilezité je zjisténi, Zze vznik inhibitoru je komplikaci obou druht
terapie, tedy 1é€by plazmatickymi 1 modernéjSimi rekombinantnimi preparaty. I kdyZ neni
objasnén piesny mechanismus, podafilo se alesponl identifikovat nékteré rizikové faktory

vzniku protilatky. Jde pfedevs§im o infekei, zanét a zdvazné krvaceni u pacienta.

Riziko vzniku inhibitoru je nejvyssi u téZkych hemofilikl typu A, kde se incidence
Méné cCasto vznika inhibitor u stfedné tézké ¢i lehké hemofilie. Nejcastéji dochdzi
ke vzniku protilatky béhem prvnich 50 dnt aplikaci koncentratu koagula¢niho faktoru,

konkrétn¢ uplné nejcastéji mezi 10. a 20. dnem aplikace.

,»Mnozstvi inhibitoru je uddvano v Bethesda jednotkach (BU), kdy 1 BU je
definovdna jako mnozstvi inhibitoru v krevni plazmé pacienta hemofilika, které pri
smichani se zdravou krevni plazmou v poméru 1:1 snizi obsah faktoru VIII/ IX v této

Zdravé plazmé presné na polovinu“ ( Penka, 2011, s. 246- 247).
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2.3.3 Lécba inhibitoru
Pti 1é¢be inhibitoru ma zasadni vyznam rozdéleni pacientli dle odpovédi na podani

koagula¢niho faktoru. Pokud i pfes opakovana podani faktoru VIII nebo IX nedojde
k vzestupu inhibitoru nad 5 BU/ ml, oznacujeme hemofilika jako ,,low responder, coz
znamena ,,nizky odpovidatel®. Ale pokud dojde po podénich faktoru k narastu protilatky
nad 5 BU/ml, pacient je ,,high responder* neboli ,,vysoky odpovidatel*.

U ,,low respondera‘ se pouziva k 1écb¢ krvaceni koncentrat koagula¢niho faktoru,
proti kterému je inhibitor namifen. Vysokou davkou poddvaného faktoru lze docCasné
eliminovat protilatku, kterd se navaze na faktor podany nad toto mnozstvi a tim zajisti
lécebnou hladinu v krvi a soucasné zastavu krvaceni. Stejny mechanismus ovSem nelze
pouzit u ,high respondera®, kdy nelze zabezpecit srdzeni krve pfirozenou cestou, tedy
navysenim chybéjiciho F VIII ¢i F IX. To ma za nasledek to, ze 1écba krvaceni nemusi byt
vzdy pln€ u¢innd a musime k terapii pouzit jiné preparaty nez faktor VIII a IX, naptiklad
NovoSeven nebo Feiba. U¢innost obou preparati je pii 16&bé nekomplikovaného krvaceni
u hemofilika s inhibitorem srovnatelna. Reakce pacientli na tyto preparaty mize byt
individudlni. Pfi neucinnosti jednoho preparatu je nutné nahradit jej druhym. Davky lze

navySovat pouze u preparatu NovoSeven ( Mancuso, 2009, s. 8-11).

Nejvétsim piinosem pro pacienta s protildtkou je, pokud se podatfi inhibitor
eliminovat. Tim se stava pii nasledné terapii krvaceni opét G¢inna substituce faktorem V111
a IX, pfipadné lze koncentrat podavat preventivné. Toho se snazime dosdhnout metodou
tzv. imunotolerance, kdy se opakované podava koncentrat koagula¢niho faktoru VIII ¢i IX
po dobu az n¢kolika let (denné nebo 3x tydn¢), a tim muize dojit k navozeni tolerance
imunitniho systému na F VIII nebo IX za soucasného vymizeni inhibitoru. Podle odhadt
hematologf je imunotolerance uspésna asi u 70- 80% hemofilikii. V Ceské republice se

provadi tato metoda predevsim u déti, ale ojedinéle 1 u dospélych pacientt.

Pokud metoda selze, je pfistoupeno k tzv. imunosupresi, kdy jsou hemofilikovi
podavany l€ky oslabujici imunitni reakci organismu a tim také tvorbu inhibitoru.
U détskych pacientl byla uspesné vyzkousena k terapii inhibitoru protilatka proti uréitému
typu lymfocyti, 1ék Rituximab. OvSem u dospé€lych hemofiliki tato protilatka zafungovala

pouze u jediného pacienta na svéteé (http://www.hemojunior.cz/).
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2.4 Kyvalita zivota pacienti s hemofilii

wKvalita Zivota je individualni hodnoceni urovné, ve které je zZivot jedince
uspokojivy a smysluplny, ve smyslu naplnéni Zivotnich cilii, kontroly nad zivotem, vztahui,
0Sobnostniho riistu, participace v cinnostech, které mu prinaseji radost“(Barnard et al.,

2007, s. 607).

2.4.1 Citova oblast
Dité¢ s hemofilii se bude po citové strance vyvijet jako kterékoliv jiné dité, pokud se

mu dostane dostatek lasky a citovych podnétd. V rodi¢ich by mél vzdy najit zdzemi
a oporu. Neni vhodné vycitat si v rodin€ vzijemné, kdo toto onemocnéni zplsobil.
Za geneticky defekt nikdo nemtze. Rozumné je se s hemofilii prosté naucit Zit, i kdyz to
jisté neni jednoduché. Pozitivni mysleni celé rodiny a vcasné feSeni problému piispiva
Kk psychické pohodé chlapce i celého okoli. Psychologické problémy, které maji souvislost
s chorobou, miize pomoci fesit psycholog ¢i psychiatr v hemofilickém centru nebo v miste
bydlisté. Mél by rodinu fadné poucit, jak pfistupovat k problémiim s okolim, naptiklad
pred zvédavymi a vSeteCnymi sousedy, poukazujicimi na ¢astou tvorbu modiin. Pokud je
nutné dité hospitalizovat, rodi¢e by méli mit pravo dité¢ doprovazet. Fyzické tresty jsou

u hemofilikl zcela zakdzany!

V ramci zvySeni kvality zivota pacientl i jejich rodin se velmi osvédcilo to, ze se
rodiny hemofilikli vzajemné seznamuji, pfateli se a vzajemné si pomahaji s péci. Pfedavaji
si zkuSenosti, znalosti, vybaveni a v neposledni fad¢ ziskavaji pratele na cely zivot (Penka,

Blatny, Matyskova, 2009).

2.4.2 Vzdélavani
Hemofilici maji stejnou inteligenci jako ostatni lidé. V dnesni dob¢ se dozivaji

stejného veku a pokud se nauci se svou chorobou spravné Zzit, stavaji se sobéstatnymi,
dospélymi muzi. Proto by méli mit stejné vzdélani a moznosti ve srovnani s vrstevniky.
Jedinym problémem pii Skolni dochazce mohou byt castéjsi absence v disledku

opakovanych krvéceni.
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S ptichodem novych moznosti 1écby se vSak i tyto absence snizily na minimum.
Star§i hemofilici zameskali v disledku krvaceni az 25% skolni dochéazky, ¢imz byla
pozdéji snizena kvalita pracovnich piilezitosti a trapila je mnohdy dlouhd obdobi

nezaméstnanosti (Tesafova, 2009, s. 30).

V soucasnosti si jiz chlapci ve Skolnim véku umi pii krvacivé chorobé vétSinou
sami pomoci, a proto si mohou aplikovat preparat koagula¢niho faktoru klidné ve skole,
jen se zajisténim aseptickych podminek a klidného mista, naptiklad v ucitelském kabinetu.
Pii vybéru povolani je ptfesto vhodné se poradit S vychovnym ¢i studijnim poradcem,
psychologem, socidlnim pracovnikem a hematologem v hemofilickém centru. Vybér by
m¢l ptihlédnout zejména k inteligenci, manualni zrucnosti, lokalit¢ bydliste, ale také k tizi
hemofilie. Lehky hemofilik bude mit jisté vétsi vybér nez pacient s tézkym deficitem,
¢1 dokonce s inhibitorem. V dnes$ni dobé vystuduje mnoho hemofilikli bez vétSich potizi

1 vysokou skolu. Jsou mezi nimi i absolventi lékatskych fakult.

Pouze néktera povolani musi byt vylouc¢ena ze seznamu vhodnych povolani. Je to
napiiklad sluzba v armadé, prace u policie, hasi¢l a nekdy i prace v diplomatickych
sluzbach, z diivodu nemoznosti zajisténi koncentrati koagulaéniho faktoru v piipadé
potieby v nékterych rozvojovych zemich. Nevhodné jsou také profese, pii kterych je
zapotiebi dlouhodoba télesna namaha, jako je tieba prace v dolech. Jinak by absolventi
neméli byt vyrazné znevyhodiovéani, protoZe pii UCinné domdaci substitucni 1écbé
a prevenci by nemélo dochizet k zasadnéjSim komplikacim. Pfi splnéni vSech vyse
jmenovanych podminek a omezeni by mélo byt splnéno jesté jedno dilezité kritérium-

prace by se méla mladému muZi libit a uspokojovat ho (Jones, 2007, s. 173 a 177).

2.4.3 Socialni zabezpeceni
Chlapci trpici hemofilii jsou zafazeni mezi osoby s dlouhodobym zdravotnim

postizenim a jejich rodiny maji narok na davky socidlniho zabezpeceni. Tyto davky podle
tize nemoci, podlozené Ilékaiskou zpravou od hematologa a dalSich odbornikil
z hemofilického centra, klasifikuje posudkovy I€kat. I v dospé€losti budou mit zmeénénou
pracovni schopnost a narok na socidlni vyhody od svého zaméstnavatele. V hemofilickém
centru jsou pacientim poskytovany validni informace z oblasti socialni péce (Tesafova,

2009, . 31).
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2.4.4 Bezpecnost a disciplina
V détském veku je u chlapct hemofilik nutny zvysSeny dozor. Pfedevsim rodice by

m¢eli zajistit bezpecnost svého syna, protoze pravé oni nejlépe védi, kde na n¢j ¢ihd mozné
nebezpeci. Od jizdy v kocarku ptes prvni kricky, pozdéji i prvni sportovni aktivity, je
nutné hlidat chlapce dvojnasobné oproti ostatnim vrstevnikiim. Pfitom by ale hoch nem¢l
byt vyrazn¢ omezovan a vyclenovan ze spolecnosti ostatnich déti. Dosdhnout toho Ize
bezpecnymi hrackami, poutanim ditéte v kvalitni autosedacce, chranénim ditéte pied
stykem s ostrymi pfedméty a podobné. Nutné je mit stale na paméti, ze i bézné détské
urazy mohou mit pro pacienta se zdvaznou krvéacivou poruchou véazné, nékdy az fatilni

nasledky.

Ani sport by nemél byt chlapcim s hemofilii upirdn. AvSak zde vice nez u jinych
déti plati nutnost pofizeni a hlavné pouzivani kvalitnich ochrannych pomtcek. Dit¢ musi
byt od mali¢ka vedeno k tomu, Ze pii jizdé na kole, bruslich a lyzich je bezpodminecné
nutna kvalitni ochrannd pfilba, popiipad€ chranice kolen, loktl, zapésti a dalsi. Dité by
mélo pod vedenim rodict co nejdiive pochopit a naucit se, jak bezpecné se svou chorobou
Zit a také sportovat. Mezi vhodné sporty, se kterymi lze zalit jiz v raném détstvi, je

ce ey

s ochrannymi prostedky.

Nezbytnou soucasti kazdé sportovni aktivity by mélo byt kvalitni rozcviceni pred
a uvolnéni po skonceni sportovni aktivity. Tim se snizi riziko poranéni spojené s fyzickou
aktivitou. CviCeni ve skupiné byva zabavnéjsi neZ cviCeni doma o samoté. S vybérem
vhodnych sportovnich aktivit poradi fyzioterapeut v hemofilickém centru nebo pii riznych
akcich, potadanych pacientskymi sdruzenimi jako Hemojunior. Pravidelny sport piinasi
lidem s hemofilii pocit uspokojeni a naplnéni. Pomaha procvicit a posilit svaly, zvysuje
dovednost, koordinaci a vytrvalost. Dillezitym kritériem by mélo byt také to, aby sport
chlapce bavil a ptsobil mu potéSeni. VétSina zminovanych sporti vhodnych pro déti je
vhodna i pro star§i hemofiliky. Aktivitou se zvySuje kvalita zivota, snizuje se bolest

a omezeni pohybu v souvislosti s chronickou artropatii.

Obzvlast dualezité je dbat disledné na prevenci obezity. Obézni lidé jsou
nachylnéjsi k Grazim a vysokd véha také vyvolava velky tlak na klouby, které se tim

rychleji opotiebovavaji (Tesafova, 2009, s. 28-30, Jones, 2007, s. 158-161).
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2.5 Edukace hemofilika

Dostatek informaci ma v oSetfovatelské péci o hemofilika velmi dilezité misto. Jen
spravn¢é informovany a pouceny pacient bude se zdravotnickym tymem spolupracovat
a aktivné se podilet na terapii. V edukaci je pfedevsim nutné dosahnout toho, aby mél muz
¢i chlapec dostatek védomosti 0 nemoci a dovednosti v aplikaci domaci substituéni 1écby.
Nasledné¢ je poucen o dulezitosti vedeni zaznamii krvacivych piihod a podavani substituce.
ZacviCovani chlapct v aplikaci probihd za kratké hospitalizace nebo ambulantné, vzdy za
pfitomnosti matky ¢i jiného rodinného pfislusnika. Pacienti zkousi pichat nejprve do
cviénych ,,umélych® zil a teprve néasledn¢ do vlastni zily. K procvi¢ovani a ziskani jistoty
je tieba Cas a trpélivost. Velmi osvéd€ené jsou tabory pro déti s hemofilii, pofddané
sdruzenim Hemojunior. Zde se déti v kolektivu vétSinou zbavi zdbran a obav z aplikaci

a ziskaji potfebné praktické dovednosti.

Star§im pacientim nabizime informace o mozném vybéru a pouzivani
kompenzac¢nich pomticek, ale naptiklad i 0 riziku vzniku zavislosti na lécich tisicich bolest.
Dostate¢na pozornost je vénovana pouéeni o nutnosti vyvazené stravy, prevenci obezity
a dostate¢ného piijmu tekutin, zv1asté pii krvacivych epizodach. Sestra opakované ovétuje,
zda pacient a piipadné i rodinni pfisluSnici rozumi informacim, které jsou pacientovi

podavany, ale tfeba i planiim dalsi terapie (Kollarova, 2011, s. 25-27).
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PRAKTICKA CAST

3 FORMULACE VYZKUMNEHO PROBLEMU

Hemofilie je geneticky podminénd vrozena krvaciva choroba. Jeji podstatou je
nedostatend tvorba ¢i snizena funkce jednoho z koagulac¢nich faktorii. Typické je pro ni
spontanni krvaceni, piedev§im do kloubt, svalll i do dalSich orgédni, které mtize byt nekdy
az zivot ohrozujici. Pfestoze nemoc neni zcela vylécitelnd, v poslednich desetiletich doslo
k ohromnému pokroku v mozZnostech diagnostiky, prevence, 1é¢by a minimalizace

nasledki opakovanych krvaceni.

Pracuji jako vSeobecnd sestra s détskou specializaci v hematoonkologické poradné
Détské kliniky FN Plzen. S détskymi hemofiliky a jejich rodinami se pravidelné setkdvam
pti své praci. Zajimam se o jejich osudy, starosti i bolesti. Z vypravéni 1ékatt i rodinnych
pfislusnikli jsem vyrozuméla, ze jeSt€¢ v neddvné minulosti byly moznosti pii 1écbé
hemofilikii velmi omezené. Z toho vyplyvala i kvalita zdravi a Zivota téchto chlapcti
a muzl. To mé dovedlo k polozZeni si otazky: Jak se zménily moznosti v 1é¢b¢ a oSetfovani

hemofilikd v poslednich 15 letech?

3.1 Cil vyzkumu

Analyzovat zmeény v moZnostech [é€by a oSetfovani pacientl s hemofilii

Vv poslednich letech.

3.1.1 Dil¢i cile

Porovnat 1écebné rezimy u détskych a dospélych hemofiliki.
Porovnat oSetfovatelskou péci pied 15 lety a v dnesni dobé.

Srovnat kvalitu zivota hemofilika pred 15 lety a dnes.
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3.1.2 Vyzkumné otazky

Jaké druhy a rezimy 1é¢by maji k dispozici dospéli pacienti a déti s hemofilii?
Jak se zménila oSetfovatelska péce o hemofiliky v poslednich 15 letech?

Jak se zménila kvalita Zivota hemofilikti v souvislosti s novymi postupy v 1é¢b&?

3.2 Druh vyzkumu a vybér metodiky

K ziskdvani podkladii pro mou odbornou praci jsem zvolila kvalitativni vyzkum,
ktery predstavuje systematicky proces a zevSeobeciiovani podle subjektivniho pojeti. Tento
vyzkum mi umozni hlubsi proniknuti do osudi a problémi détskych i dospélych
hemofilikt a také jejich rodin. Moji snahou je vyhledavani a analyza informaci, které
osvétluji stanovené vyzkumné otazky. Pro kvalitativni vyzkum je charakteristicky

hloubkovy vhled a zkoumani v ptirozenych podminkach (Bartlova, 2008, s. 23-24).

3.2.1 Metoda
Ve vyzkumné ¢asti mé prace, kterou jsem pojala jako kolektivni ptipadovou studii,

pouzivam dvé metody kvalitativniho vyzkumu. Prvni metodou je sbér dat ze zdravotnické

dokumentace. Druhou metodou je polostrukturovany rozhovor.

3.2.2 Vybér pripadu
Vybér respondenti pro moji praci byl zdmérny. Osloveni byli pacienti

Hemofilického centra FN Plzeil s diagn6zou hemofilie, a to t¢Zkého nebo stiedné tézkého
typu s krvacivymi epizodami. SnaZila jsem se obsdhnout riizné v€kové skupiny, aby byly
dobie patrné rozdily v oSetfovatelské péci. Dalsi podminkou byla ochota pacienta ¢i jeho

rodiny ke spolupraci na mém Setfeni.
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Pro své Setieni jsem vybrala chlapecka, kterému byla zahdjena primarni profylaxe
jiz v kojeneckém véku a ktery i pfes svoji hyperaktivitu zatim nikdy nekrvécel do kloubu
¢1 do svalu. Dalsi détsky pacient si proSel v mladsim détském veéku pomémné Castymi
krvacivymi ptihodami, ale nyni je na profylaktické 1é¢bé bez vyraznéjSich krvaceni.
Frekvence spontannich vyronti podle maminky vyrazné klesla. Mezi dospélymi pacienty
jsem oslovila muze, jenz i pfes uréita omezeni v pohybu zije velmi aktivni zivot a pana,

Ktery je i ptes svij relativné mlady vek tézce invalidizovan a velmi Casto hospitalizovan.

3.2.3 Zpisob ziskavani informaci
Informace do vyzkumné casti mé bakalatské prace byly ziskavany studiem

zdravotnické dokumentace ve Fakultni nemocnici v Plzni. Dale jsem vedla s pacienty
rozhovory, ke kterym mi dali pisemny souhlas. Respondenti byli pfedem upozornéni, ze
nemusi odpovidat na pro n¢ nepfijemné otazky. VSichni podepsali informovany souhlas
(viz ptiloha €. 2 informovany souhlas) a ujistila jsem je o naprosté anonymité a o faktu, ze
nahravané rozhovory budou po pfepsani ihned smazany a dale nepouZivany. K doplnéni
nékterych faktd jsem jesSté¢ pouZila emailovou korespondenci s klienty, kteti mi poskytli

kontakty.

3.2.4 Organizace vyzkumu
Setfeni probihalo ve Fakultni nemocnici, a to v hematologické poradné Détské

kliniky pod vedenim MUDr. Cerné. Dale jsem spolupracovala s hematologickou ordinaci
pro dospélé pii Ustavu klinické biochemie a hematologie. Rozhovory probihaly mimo
ordinac¢ni hodiny v klidném prostfedi Détské kliniky podle pfedem ptipravenych otazek
(viz ptiloha ¢. 3 rozhovor s rodi¢i détskych pacientd a ptiloha ¢. 4 rozhovor s dospélymi

pacienty). Dalsi otazky vyplynuly ze situace.

S panem Radkem jsem mluvila osobné¢ na lizkovém oddéleni urologické kliniky.
Sam mi to navrhl, protoze m¢l zdjem mi poskytnout rozhovor, ale byl opakované

hospitalizovan.

Prizkumné Setfeni probihalo od fijna 2015 do ledna 2016.
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4 ROZHOVORY A ANALYZA DOKUMENTACE

Participanty jsem pro svoji potfebu pojmenovala fiktivnimi jmény, abych dodrzela

slibenou anonymitu.

4.1 Matyas

NejmladS$im respondentem mého vyzkumného Setfeni je dvoulety chlapec,
respektive jeho maminka, se kterou se znam osobné z navstév nasi odborné ordinace.
Matyas je hemofilik typu A, tézka forma se zbytkovou hodnotou FVIII pod 1%. Choroba
byla zji$téna jiz prenatalné.

4.1.1 Fakta ziskana ze zdravotnické dokumentace

Matka chlapce je 35- leta Zena, alergiCka, pfenasecka hemofilie A, nyni je
na rodicovské dovolené. I jeji matka je zdravou prenaSeckou genu pro hemofilii. Jeji stryc
je hemofilik, a proto je rodina s problematikou onemocnéni dobie seznamena a od zacatku

velmi dobie adaptovana.

Otec je 38- lety alergik, jinak zdrav, pracuje jako architekt. Matysek ma jesté
starSiho bratra, narozen¢ho v roce 2012, ktery je zcela zdrav, hemofilie u n¢j nebyla

prokazana.

Gravidita byla vedena jako rizikova, odbér choriovych klkl potvrdil jiz prenatalné
mutaci v genu pro FVIIL. Porod probéhl v terminu, spontanng, zahlavim ve FN Plzen.
Chlapecek mél porodni hmotnost 3390g a délku 51 cm. Skore dle Apgarové bylo 10 - 10 -
10. V poporodni adaptaci se objevila pfechodna tachypnoe, byla podana volumexpanze
a substituce 2x mrazena plazma. Hned po porodu byla zjisténa hladina FVIII 1%. Krvacivé

projevy nebyly pozorovany.

Dalsi vyvoj probihal bez komplikaci, psychomotoricky v normé, ockovani

probihalo dle o¢kovaciho kalendare, po pfedchozich konzultacich s hematologem.

Hospitalizace byla nutna pouze jednou a to pro diagnézu S 00.9 Tupé trauma Ibi
Z Grazové priCiny. Lécba spocivala v podani preparatu Advate 4 250 IU a observaci

pacienta.
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U chlapce byla od 8 mésicii zapocata primarni profylakticka 1éCba preparatem
Advate. Nejprve v davce 250 IU 1x tydné, zhruba od 1 roku 500 IU 1x tydné. Od 2 let byla
zvysena davka na 500 IU podéavana 2x tydné. Pfechodné byla Matyaskovi podavana jesté
substituce preparatem zeleza po opakovanych drobnych krvaceni, piedevsim v dutiné
ustni. Aplikace koagula¢niho faktoru probihala nejprve v hematologické poradné détské
kliniky. Velmi brzy se vSak podatilo zaSkolit pracovnici agentury domaci péce, ktera se
nejprve pod vedenim sestry z hemofilického centra naucila preparat piipravit, nafedit
a poté¢ intravenozn¢ aplikovat. Kdyz ziskala potiebnou jistotu, mohla byt aplikace
realizovana jiz vyhradné v domécim prostfedi. To mladé rodiné¢ s dvéma malymi détmi
piineslo jist¢ vyrazny komfort, nebot’ jim ubyly kazdotydenni navstévy nemocnice.
V souéasné dobé se jiz maminka sama zaskolila a zdokonalila v aplikaci preparatu do zily
a sestra z agentury je pro ni jen ,,zalohou®, pokud se aplikace nezdati. Za vyznamny uspéch
povazuji fakt, Ze u chlapce dosud nedoslo k Zadnému krvaceni do kloubu nebo svalu.
Pfitom jde o velice ¢ilé a aktivni dité, které se snazi ve vSem napodobit star§iho
sourozence. Na chlapci jsou pii pravidelnych kontrolach patrné vyraznéjSi hematomy
ruzného stafi na dolnich koncetinach. Obcas jsou maminkou popisovany i modiiny
Vv obli¢eji v souvislosti s drobnym trazem. Inhibitor nebyl u tohoto pacienta i pies
opakované kontroly zaznamenan. VZzdy pii zméné 1écby je u pacienta provedena série
odbért hladiny faktoru VIII a zni vytvofen graf farmakokinetiky, podle které¢ho rodina
1 oSetfujici persondl zna predpokladanou hladinu faktoru v zavislosti na odstupu

od substituce.

Matyas§ jesté¢ neni ve véku, kdy by mél povinné navstévovat Skolku nebo $kolu,
ale piesto spole¢né se starSim bratrem navstévuje takzvanou lesni Skolku. Zatim alespon
na par hodin tydné, v doprovodu maminky. V nasledujicim $kolnim roce maminka planuje
chlapce zatfadit do statni matetské Skoly. Zatim peclivé studuje nabizené moZznosti, které

jesteé konzultuje s osetfujicim hematologem.

Rodina se od zacatku stavi k tomuto chronickému onemocnéni ¢elem. Zapojili
se do vSech aktivit pofadanych pro hemofiliky, spolupracuji se zdravotniky i1 ostatnimi

rodinami hemofilika.
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4.1.2 Rozhovor s matkou Matyase

Kolik je VaSemu synovi let?

Matyskovi jsou 2 roky a tii mésice.

Kdy u néj byla diagnostikovana hemofilie?

Jeste prenatalne, priblizné ve 14. nebo 15. tydnu, nevim presné.

Kterymi potizemi se nejprve choroba projevila?

Meél a stale ma vice modrin nez jeho vrstevnici.

V jakém véku byla zahajena 1écba nebo profylaxe?

Kolem 9. mésice.

Jakou 1é¢bou je chlapec 1é¢en v soucasnosti? (Jakym preparatem a jak ¢asto?)

Ted aplikujeme jednou tydne 500 IU, pri potiZich prechdzime na dvakrat tydné.
V nejblizsich tydnech zacneme podle pokynii osetiujici lékarky pichat dvakrat tydné.

Jak ¢asto dochdzi u syna ke spontdnnimu krvaceni a jak se projevuje?
Jesté k nemu nastésti nedoslo.
Jaké opatfeni musite ucinit v ptipad¢ Grazu nebo operace?

Pri urazu chladime otok, zastavujeme krviceni, podd se Advate, nadsleduje konzultace
S hematologem. U operace bych ocekavala konzultaci s hematologem a aplikaci faktoru

VIII, ale zatim jsme t0 nepotiebovali.
Jaké omezeni piedstavuje hemofilie pro Vaseho syna i pro celou rodinu?

Velké obavy, potize s hlidanim, obtizné umisténi do skolky a pozdéji i skoly, kontraindikace
ockovani a néekterych dalsich lékii. Dale také opatrnost pri vyletech a vyjezdech

do zahranidi.
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Ma hemofilie vliv na Skolni dochdzku syna?
Syn jesté do skoly nechodi a ani Skolku jesté nema ,,povinnou “.
Jakéd omezeni plati pro dit¢ v mimosSkolnich aktivitach? Miize aktivné sportovat?

Miize aktivnée sportovat, ale musime volit pro hemofilika vhodné aktivity, napriklad plavani

vevirec

nebo jizdu na kole a podobné. , Nebezpecnejsi* aktivity se snazime casovat blizko

po aplikaci, pred aplikaci radéji volime spise klidovy rezim.

Jak Casto je nutna u syna hospitalizace?

Priblizné jednou az dvakrat rocné, u nas podle urazii.

Co je pro Vaseho chlapce v soucasné dob¢ nejvétsi zdravotni problém?

PoSkozené (asi zkazZené) predni zuby, které neslo nékolikrat po delsi dobu Ccistit kvili

urazum v ustech.

Setkali jste se v souvislosti s hemofilii s nepochopenim nebo dokonce s negativni reakci

ze strany zdravotnického personalu?

Ano. Po jednom z urazii jsme prijeli do nemocnice a na prijmu jsme cekali nékolik hodin,
nez probéehla vsechna vysetreni jako napriklad SONO. Teprve pak ndm byl aplikovin
preparat koagulacniho faktoru. Pritom tim se podle nasich védomosti a zkusenosti melo
zacit. Lékarka vsak byla neoblomna a teprve se vSemi vysledky vysetieni kontaktovala
hematologa, ktery potvrdil nutnost rychlé substituce a nasledného prijeti na oddéleni

kK pozorovani.

Zaregistrovali jste v poslednich letech zménu k lep§imu ¢i hor§imu v oblasti moznosti

1é¢by hemofilie?
No urcite spise k lepsimu.
Dé&kuji Vam za Vs Cas a trpélivost.

Neni zac.
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4.2 Petr

Sestnactilety chlapec je dalsim pravidelnym klientem nasi odborné ordinace. Petra
i jeho rodinu znam jiz vice nez osm let a jsem svédkem, jak chlapec, o kterého se az
uzkostné starala maminka, vyzral v mladého, zcela samostatného muze. V loniském roce
dokonce vyrazil za studiem stfedni $koly mimo své bydlisté¢ a sdm bez problémil zvlada

7ivot na internatu.

4.2.1 Fakta ziskana ze zdravotnické dokumentace
Chlapec je narozeny z 1. rizikové gravidity, dle patologického screeningu bylo

vysloveno podezieni na Downlv syndrom. Byla provedena amniocentéza, kterd toto
nepotvrdila. JelikoZ v rodiné nebyla v minulosti znama zadna zatéz ze strany hemofilie,

timto smérem nebyla vysetfeni prenatalné smefovana.

Matka je nyni 40- leta zdrava Zena. Az naslednym vySetfovanim bylo zjisténo
pienasecstvi hemofilie A. Pracuje jako sekretaika. Otec je 50- lety zdravy a pracuje jako

elektrikar.

Mladsi sestra chlapce je narozena vroce 2001 a zatim je zdrava. V blizké

budoucnosti je u ni planovano genetické vySetfeni na moZnost prenasecstvi hemofilie.

Porod Petra probehl v terminu, spontdnné a bez poporodnich komplikaci. I dalsi
psychomotoricky vyvoj byl vnormé. Podezieni na hemofilii bylo vysloveno a také
potvrzeno v osmi mésicich veéku. Od té doby byl chlapec opakované hospitalizovan

na détskeé klinice a jednou na chirurgické klinice pro bolesti biicha.

Chlapec byl jiz dvakrat podroben opera¢nimu vykonu, a to z divodu zavedeni
a pozdéji extrakce portu, ktery slouzil v mladSim véku k aplikacim faktoru VIIL
V mlad$im véku byla vystfidana jak preventivni lécba cca od 1,5 roku do 5 let, tak
1 substituce poddvand az pii pfiznacich krvaceni. Nyni je Péta jiz od roku 2012
na preventivni aplikaci preparatu Kogenate tiikrat tydné 1500 IU. Aplikuje si preparat

zcela sam a jen velmi vyjimecné si necha pomoci od maminky.
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Spontanni krvaceni ¢i minimalni urazovy mechanismus nejvice postihuji oba
kotniky a n€kdy i pravy kolenni kloub. Tehdy je nutné aplikovat vyssi davku faktoru nebo
substituci opakovat. Na obou kloubech jiz jsou patrné hemofilické zmény. V poslednich
mésicich se objevuje bolestivost a krvaceni do kloubt palcti obou dolnich koncetin. Kromé

modrfin se obcas vyskytuje také epistaxe, ale po podani EXACYLu se rychle zastavi.

Kazdy rok klient absolvuje sérii intenzivni rehabilitace. Ta probihéd bud’ na oddéleni
1écebné rehabilitace ve Fakultni nemocnici Plzent nebo v misté bydlisté, coz je rodinou

preferovano.

V soucasnosti je Petr studentem prvniho ro¢niku Stfedni zdravotnické Skoly v Plzni
v oboru zdravotnicky laborant. Studium zvlada velice dobfe a zvoleny obor ho snad i kvili
vlastni diagndze velmi zaujal. T¢lesnou vychovu nahradil zdravotni télesnou vychovou, ale
jinak nepotiebuje Zadné ulevy ve srovnani se svymi vrstevniky. Od podzimu 2015 dokonce
navstévuje se spoluzaky tanecni kurzy. Také on mize své aktivity planovat podle grafu

farmakokinetiky, ktery mu byl v hemofilickém centru vytvoien.

| stouto rodinou je vyborna spoluprace, oba rodie jsou velmi aktivni
V organizovani akci, pofddanych pro détské hemofiliky. Pomahaji i ostatnim rodindm

malych hemofiliki, kteti maji problémy s aplikaci koagula¢niho faktoru v misté bydliste.

4.2.2 Rozhovor s maminkou Petra

Kolik je Vasemu synovi let?

Pétovi je 16 let.

Kdy u ngj byla diagnostikovana hemofilie?
Bylo mu osm mésicii.

Kterymi potizemi se choroba nejprve projevila?

Meél cetné modriny na nozickach, kolinkdch i loktech.
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V jakém véku byla zahajena 1écba nebo profylaxe?

Lécba zacala kratce po zjisteni hemofilie. Profylaxe byla zahdjena asi v roce a pul a pak
ukoncena v péti letech. Opétovna profylaxe byla myslim tak od 3. - 4. tridy zakladni skoly,

ale nejsem si jista.
Jakou 1é¢bou je chlapec 1é¢en v soucasnosti? (Jakym preparatem a jak ¢asto?)

Ted' si Petr picha trikrat tydne Kogenate 1500 1U, v pondeéli, ve stredu a v patek, kdy ma

tanecni kurzy.
Jak Casto dochézi u syna ke spontannimu krvéaceni a jak se projevuje?

Drive to bylo tak trikrat az ctyrikrat za mésic i pres preventivni aplikace, v soucasné dobé

tak 1x mésicne.

Jaka opatfeni musite ucinit v ptipadé Grazu nebo operace?

Aplikace dostatecného mnozstvi faktoru, klid a ledovani.

Jaké omezeni pfedstavuje hemofilie pro Vaseho syna i pro celou rodinu?

Hlavni omezeni je v oblasti sportu, zaclenéni do kolektivu vrstevnikii a ziskavani pratel.
M3 hemofilie vliv na Skolni dochazku syna?

V soucasné dobé jiz ne, ale drive musel castéji zustavat doma.

Jaka omezeni plati pro dit¢ v mimoskolnich aktivitach? Muze aktivné sportovat?

V nasem pripadé je aktivni sport zcela vyloucen, vhodna je jizda na kole a turistika. Syn

Se veénoval 8 let hrani na kytaru.
Jak Casto je nutnd u syna hospitalizace?

Jiz dlouhou dobu nebyl syn hospitalizovan, v nizsim véku to bylo castejsi, hlavne urazy,

voperovani a vyoperovani portu.
Co je pro Vaseho chlapce v souc¢asné dob¢ nejvétsi zdravotni problém?
Nejvétsi problem mad dlouhodobé s krvacenim do kotnikii. To ho vyznamné omezuje

v pohybu.
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Setkali jste se v souvislosti s hemofilii s nepochopenim nebo dokonce s negativni reakci

ze strany zdravotnického personalu?

Stalo se nam, Ze nam odmitli aplikovat faktor s tim, ze mame jet do Plzné do Fakultni
nemocnice. Ale to bylo asi tak pred 14 lety. Zarazelo mé, zZe spousta lékarii 1 ostatniho
zdravotnického personalu v Okresni nemocnici v Domazlicich nemeélo téemér Zadné znalosti

o hemofilii.

Zaregistrovali jste v poslednich letech zménu k lepSimu ¢i hor§imu v oblasti moznosti

1é¢by hemofilie?

Myslim, ze moznost domact léecby a hlavné profylaxe je nejvétsim prinosem pro vsechny
rodiny s hemofiliky a také, zZe vyznamnym krokem vpred je mozZnost vySetieni

farmakokinetiky.
Dékuji Vam za rozhovor.

Nemate zac, rada jsem Vam pomohla.
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4.3 Pan Radek

Pana Radka zndm osobné, jelikoz navs$tévuje naSi hematoonkologickou poradnu
détské kliniky se svym synem, ktery sice neni hemofilik, ale 1é¢i se s jinou hematologickou
problematikou, konkrétn¢ autoimunitni hemolytickou anemii. Pfiznam se, Ze kdyz jsem
planovala, koho z dospé€lych pacienti oslovit pro svoji bakalarskou praci, on byl prvni, kdo
m¢é napadl. Pro m¢ je totiz symbolem toho, jak mohou vypadat hemofilici, kterym byla

moznost adekvatni 1é¢by nabidnuta az v dospélém véku.

4.3.1 Fakta ziskana ze zdravotnické dokumentace
Také pan Radek je tézky hemofilik typu A se zbytkovou hladinou faktoru VIII pod

1 %, s vyznamnymi komplikacemi. Pan je narozen z prvni gravidity, mladsi bratr je také

tézky hemofilik.

Matka je pienaSecka hemofilie, jeji oba bratii hemofilici. Otec bez hematologické

problematiky.

Pan Radek ma 2 déti, u 15- letého syna nebyla genetickym vySetfenim prokazana

hemofilie a 19- leta dcera je diagnonostikovana pienasecka.

Perinataln€ nebyly zaznamenany z4&dné potiZze. Pouze do 7. mésice byla
doporucovana abdukéni pefinka na kycelni klouby, dale jiz s normdlnim nalezem.
Jiz vutlém détstvi byly pozorovany cCasté epistaxe a zvySena tvorba modiin. Jelikoz
vrodiné¢ byla diagnéza hemofilie jiz opakované prokdzana, byl ve véku 1 roku také
vySetien. Nasledné byla potvrzena diagnéza tézké hemofilie. Jinak v anamnéze jsou

popisovany bézné détské choroby, véetné infekénich.

V prubéhu détského véku dochdzelo k opakovanym krevnim vyroniim do levého
kolene a obou zapésti. Na oSetfeni se vSak spiSe nedostavoval, necvi¢il. Od mladSiho
détského v&ku byl v pasmu obezity. Kazdoro¢né absolvoval lazeiisky pobyt, zaméteny
na fyzioterapii a snizovani vahy. Pfesto od 12 let chodi s oporou berli, v soucasnosti

francouzskych holi.

V roce 1994 postoupil operaci levé dolni koncetiny z diivodu synovektomie a o pét
let pozdé&ji operaci téZze koncetiny po trazu pii autonehodé. Kolenni a hlezenni klouby jsou

postupné tézce postizeny artropatii. Serologicky byla potvrzena hepatitida typu B a C.
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Od roku 2006 se vsak zacCaly objevovat i dalsi zavazné komplikace. A to pfedevsim
chronicky abdominalni pseudotumor v levém retroperitoneu. Ten byl chirurgicky feSen
explorativni laparotomii s naslednou axialni tranversotomii. Pacientovi byla zavedena
kolostomie. Po tomto vykonu se v dalSich letech tvofi chronické pistéle v oblasti levého
boku a nad stydkou sponou s opakovanymi excizemi a poplachovou drenazi. Nakonec byl
chirurgem doporuéen dale jiz jen konzervativni postup z divodu vycerpani vSech
chirurgickych feSeni. Pacient trpi sekundarni sideropenickou anemii, ktera je feSena

opakovan¢ parenteralni substituci zeleza a transfizemi krve.

V roce 2015 byl operaéné zaveden urologem ureteralni stent. Ten je vSak Casto
ucpavan koaguly s naslednou retenci moce. Pan Radek je proto v poslednim roce téméf
trvale hospitalizovan na urologické klinice, hlavné z divodu masivni hematurie s retenci.

Kviili trvalé pozitivit¢ MRSA je v izolacnim reZimu.

V prosinci 2015 postupné kachektizuje, pfi bolestech neméa chut k jidlu.
Je depresivni a plactivy. Z dlivodu parenterdlni vyZivy a podavani 1€kid je ptistoupeno
k zavedeni centralniho zilniho katetru. Za tohoto stavu je podavan denné 10001U
IMMUNATE. I pfes opakované substituce koagula¢nim faktorem VIII je inhibitor

negativni.

Pan Radek je v soucasné dobé v invalidnim dtichodu. Jesté pied rokem pracoval

na zkraceny uvazek 6 hodin denné.

4.3.2 Rozhovor s panem Radkem

Kolik je Vam let?
Je mi 45 let.
Kdy u Vas byla hemofilie diagnostikovana?

Myslim, ze mi byly asi dva roky.
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Kterymi potizemi se nejprve projevila?

Podle vypraveni mamky jsem byl sama modrina, a pak se pridala riizna krvaceni. Jelikoz

oba bratri maminky byli hemofilici, bylo ji brzy jasné, Ze se to mam take.
V jakém véku byla zahajena 1écba (profylaxe)?

Jako dité jsem pri krvdceni dostdaval v nemocnici plazmu, nic jiného nebylo. V roce 1994
jsem byl poprvé operovan, a 10 jsem V nemocnici dostal prvni koncentrat. Uz si
nepamatuji, jak se jmenoval. A asi dva roky potom uz jsem mél doma koncentrat a pichal

Jjsem si, kdyz zacalo krvaceni. Preventivni aplikace u mé byla nasazena od roku 2006.
Jakou 1é¢bou jste v soucasné dobé€ 1écen? (Jakym preparatem a jak ¢asto?)

Od toho roku 2006 si picham trikrat tydné 1000 [U IMMUNATu.

Jak Casto u Vas dochazi ke spontannimu krvéceni a jak se projevuje?

Od té doby, co mam preventivni lécbu, nemam krvaceni do kloubii, a kdyz ano, tak jen

malé. Krvacim nyni hlavné z pisteli v brise, a to témer pordd.
Jaka opatfeni musite ucinit v pfipad€ Grazu nebo operace?

Operacni zakroky ted u mé nejsou nicim neobvyklym, vse je podrobné konzultovano

S hematologem Fakultni nemocnice v Plzni. Pravidelné mi nabiraji hladinu faktoru VIII.
Jaké omezeni pfedstavuje hemofilie pro Vas a celou Vasi rodinu?

Posledni rok mé nejvice omezuje casta hospitalizace. Po rozvodu mam v péci 14- letého

syna, ktery je ted’ u své matky.
Jaké omezeni predstavuje hemofilie na partnersky zivot, event. na vybér partnera?

Jak uz jsem rekl, jsem rozvedeny, ale ne kviili hemofilii. S byvalou manzelkou vychazim
velmi dobre, i kdyz uz ma svoji novou rodinu. Na péci a vychové syna se bez problémii

domluvime.
Ma Vase onemocnéni vliv na Vasi pracovni dochazku?

Nyni jsem rok vinvalidnim diichodu, ale predtim jsem pracoval na zkraceny uvazek

6 hodin denné. To mi vyhovovalo.
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Jak Casto je u Vas nutnd hospitalizace?

V poslednim roce bohuzel moc casto. Mam v brise hematom a pistéle, které opakované

krvaci.
Co je pro Vas v soucasné dobé nejveétsi zdravotni problém?

Hemangiom v brise, krvaceni z pistéli a casté ucpdavdani mocového katetru koagulem.

To potom nemohu mocit a znovu musim do nemocnice.

Setkal jste se v souvislosti s hemofilii s nepochopenim nebo dokonce s negativni reakci

ze strany zdravotnického personalu?

Pamatuji si, Ze jako dité jsem Sel na ockovani k deétskému lékari a maminka ho

upozornovala, ze jsem hemofilik. Pan doktor ji rekl, Ze nevi, co to je hemofilie.

V soucasné dobé, kdyz jdu k lékari doma v Marianskych Laznich, tak tam mé znaji. OSetri
Pan doktor v Maridankich mi zavolal zdachranku, aby mé odvezla do Plzne. Ti mi
po prijezdu vekli, Ze mé nesmi prevézt do jiného okresu a ze patiim do Chebu. Tam jim
sdelili, ze s hemofiliky nemaji zkusenosti, at mé prevezou do Karlovych Vari. V nemocnici
v Karlovych Varech mé pouze vycévkovali a poslali mé obycejnou sanitkou do Plzné.

Celkem jsem ,,cestoval“ 6 hodin...Vlastnim autem bych byl v nemocnici za hodinu.

Zaregistroval jste v poslednich letech zménu k lep§imu ¢i hor§imu v oblast moznosti 1é¢by

hemofilie?

Myslim, Ze na mé uz nezalezi, ale pro deéticky je dobré, ze mohou byt léceni v domdcim
prostredi. Ja kdyz jsem byl maly, tak jsem pri krvdaceni musel treba i 14 dni jenom leZet
a ledovat. A oni si dneska aplikuji a za hodinu o nicem nevi. Taky je neceka tolik

komplikaci jako nds starsi.
Dé&kuji Vam za rozhovor a pieji Vam brzké uzdraveni.

Deékuji, a kdyz budete jesté néco potrebovat, tak Vam rad pomiizu.
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4.4 Pan Pavel

Pan Pavel mi byl doporucen z hematologické ordinace pro dosp€lé pro svou
komunikativnost a ochotu spolupracovat. Je to velmi pfijemny, energicky muz. Sviij volny

¢as vénuje predevsim rodin€ a muzice.

44,1 Fakta ziskana studiem zdravotnické dokumentace
Pan Pavel je t¢zky hemofilik typu A zbytkovou hodnotou FVIII pod 1 %. Jeho

matka pochédzi ze sedmi sester a Ctyfem znich bylo diagnostikovano pienaSecstvi
hemofilie. Touto chorobou trpi téZ jeden z bratranct. Z otcovy strany bez hematologické
problematiky. Klient ma dvé déti, zdravého syna a dceru zatim nevySetienou

na prenasecéstvi hemofilie.

wewvr

Nemoc byla zjisténa ve 2 letech po vyrazném krvéaceni z dutiny ustni, které¢ se nedafilo
zastavit. AZ poté se zacalo patrat v rodin¢ a byla vysetfena matka a jeji sestry. Krvaceni
do kloubti a svalti u n&j nebylo nastésti pfilis Casté, a tak probihala 1é¢ba on - demand, tedy

aplikace aZ pfi krvaceni.

Vroce 2007 byl Pavlovi aplikovan do kloubli viscosuplementacni preparat
ve Fakultni nemocnici Bulovka. Do kloubu se pii ném vpravi injekéné kyselina
hyaluronova, ¢imz se zlepsi vlastnosti vlastni synovialni tekutiny. Také naS respondent

pocitoval po zékroku zlepSeni v hybnosti kloubt a mensi bolesti.

Vroce 2011 si stéZzoval Pavel prechodné na zhorSeni zraku, nasledné byl

vySetiovan a léCen na o¢ni klinice pro podezieni na glaukom.

Od roku 2013 byla nasazena profylaktickd 1écba preparitem IMMUNATE 1000
IU, nejprve 2x tydné a pozdéji 3x tydné. Tento 1é¢ebny rezim je pro pacienta vyhovujici.
Spontanni krevni vyrony se objevuji jen zcela sporadicky. Presto si st€Zuje na bolesti
kolennich kloubti a kotnikii. Tyto klouby jsou prokazatelné nejvice postizeny hemofilickou
artropatii. Artropatie je feSena zatim pouze konzervativné. Kromé¢ IMMUNATu uziva jen

1€ky na bolest Ibalgin, event. Trambene.

Pacient je opakované edukovan o moznostech rehabilitace. Cvi¢i sam v doméacim

prostiedi a jedenkrat ro¢né si zajist'uje fyzioterapii v misté bydliste.
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V bieznu 2015 byla pii pravidelnych odbérech zachycena pozitivita hepatitidy C,
proto bylo provedeno jest¢ vySetfeni PCR s negativnim vysledkem. Inhibitor je u toho

pacienta trvale negativni.

V osobnim zivoté je pan Pavel velmi aktivni, vénuje se pfedevsim rodin€ a muzice.

Ma vlastni kapelu a hraje v ni na bici.

V soucasnosti pozadal klient o pievedeni do Hemofilického centra v Praze, protoze
ziskal novou praci v Praze a bude se s rodinou stéhovat. Vzhledem k témto skute¢nostem

to pro n¢j bude pohodIngjsi, aby nemusel na kontroly a pro substitu¢ni preparaty dojizdét.

Pracuje v soukromé firmé jako administrativni pracovnik na plny pracovni tivazek.

4.4.2 Rozhovor s panem Pavlem
Kolik je Vam let?

Je mi 49 let.

Kdy u Vas byla hemofilie diagnostikovana?

Pokud vim, tak ve dvou letech.

Kterymi potizemi se nejprve projevila?

Kousl jsem se do jazyka a krvdceni z rany nezastavili ani Sitim.
V jakém véku byla zahajena 1écba (profylaxe)?

Lécba profylaxi byla zahajena tusim v roce 2013. Predtim jsem si pichal, kdyz jsem mél

pocit, ze zacinam krvacet. Uz jsem to poznal.
Jakou lé¢bou jste v soucasné dobé 1é€cen? (Jakym preparatem a jak casto?)

Pouzivam IMMUNATE STIM PLUS 1000, jedenkrat za tri az ctyri dny preventivne.
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Jak Casto u Vas dochazi ke spontdnnimu krvaceni a jak se projevuje?

V pritbéhu lécby profylaxi se jen zridka projevi spontinni krviceni, a to do pravého

kolenniho kloubu a pravého lokte.
Jaka opatfeni musite ucinit v ptipadé trazu nebo operace?

Pokud je to mozné, tak lécbu konzultuji s oSetiujicim lékarem na hematologii ve Fakultni

nemocnici v Plzni. Tam mi poradi.
Jaké omezeni piedstavuje hemofilie pro Vas a celou Vasi rodinu?

Pro mé je to hlavné bolestiva chiize, z toho ditvodu je pak i omezeny vybeér vyletii tieba

I S rodinou a bohuzel se nemohu zucastnit sportovnich aktivit s détmi.

Dalsi omezeni mam i v domacnosti, treba po vareni nebo po uklidu mdm bolesti

V kolennich i v hlezennich kloubech.

Jaky vliv ma hemofilie na partnersky Zivot, event. na vybér partnera?
V tomto sméru jsem nemél problém.

M3 Vase onemocnéni vliv na pracovni dochazku?

Minimalni. Vyjimecné se stane, ze mam problémy rozhybat hlezenni klouby, pak se miize

stat, Ze prijdu o trochu pozdéji do prdace.

Jak Casto je u Vas nutna hospitalizace?

Uz si ani nepamatuji, kdy jsem byl naposledy hospitalizovan.
Co je pro Vas v soucasné dob¢ nejvetsi zdravotni problém?

Nejveétsim zdravotnim problémem je nyni hlezenni kloub a koleno praveé nohy, nékdy jeste

pravy loket.

Setkal jste se v souvislosti s hemofilii s nepochopenim nebo dokonce s negativni reakci ze

strany zdravotnického personalu?

Ano setkal, jednou na pohotovosti a jednou v nemocnici, ale to uz je tak 25 let nazpatek.

Oboji bylo v souvislosti s neznalosti problematiky hemofilie.
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Zaregistroval jste v poslednich letech zménu k lepSimu ¢i horSimu v oblast moznosti 1écby

hemofilie?

No ano, zaregistroval. Samozrejmé jsou to zmény K lepsimu, uz pri prechodu na domdaci

lécbu s prepardatem IMMUNATE. A pak i profylaxe mi hodné pomdaha.
Deékuji za rozhovor.

Rado se stalo a preji Vam zddrné ukonceni studia ©
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5 DISKUZE

Cilem této odborné prace bylo porovnani moznosti oSetfovatelské péce a 1écby

vvvvvv

zivota téchto chronicky nemocnych. Zvolila jsem si ¢tyfi pacienty hemofilického

1écebného centra (HTC), dva chlapce v détském véku a dva dosp€lé muze. Zakladni udaje

souvisejici s jejich chronickym onemocnénim jsem shrnula v tabulce ¢. 1.

Tabulka €. 1: Informace o respondentech

Vék Typ Soucasny Screening | Inhibitor | PostiZeni | Omezeni
pacienta | hemofilie | rezim lécby hepatitid kloubi pohybu
Matyas | 2 roky A, primarni
tézka profylaxe, negativni | negativni | neni nema
forma rekombinantni
preparéat
Petr 16 let A, sekundarni mirna
tézka profylaxe, negativni | negativni | artropatie [ nema
forma rekombinantni
preparéat
Radek | 45 let A, sekundarni pozitivni tézka chuize
tézka profylaxe, hepatitis | negativni | artropatie | s oporou
forma preparat BiC franc.
z krevni holi
plazmy
Pavel 49 let A, sekundarni pozitivni stiedné
tézka profylaxe, hepatitis | negativni | tézka nema
forma preparéat C (PCR artropatie
z krevni negativni)
plazmy

Zdroj: vlastni
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Snad proto, Ze je hemofilie vzacna choroba, kterou trpi jen malé procento populace,
jsou i odborné prace o tomto onemocnéni spiSe ojedinélé. | tento fakt mé utvrdil
vV rozhodnuti zmapovat pokroky ve vyvoji léCeni a oSetfovani téchto chronicky nemocnych
muzu. Prestoze zadnd mé dostupna prace se nezabyva konkrétné vyvojem oSetiovatelské
péce, budu alespon dil¢i otazky moci porovnat s poznatky z bakalaiskych praci autori
Rendla z JihoGeské univerzity Vv Ceskych Budgovicich a kolegyné Hrabakové
ze Zapadoceské univerzity v Plzni. Dalsi odborné nazory jsou ¢erpany z riznych prament,

predevsim od naSich a zahrani¢nich hematologti.

Prvni otazkou, kterou jsem si ve své praci poloZila, byla: Jaké druhy a reZimy lécby
maji v dnesni dobé¢ Kk dispozici dospéli pacienti a déti s hemofilii? Informace ziskané mym
piedeslym Setfenim koresponduji s daty publikovanymi v odbornych statich. Soustfedim se
na pacienty hemofiliky Zijicimi v Ceské republice. Tém je dostupna nejmoderngj$i mozna
1écba, srovnatelna s 1écbou pacientli kdekoliv v Evropské unii. Rada bych ptfipomnéla,
Zze mezi moznostmi 1é€by v naSich podminkidch a v podminkéch chudych rozvojovych
zemi je stdle propastny rozdil, spocivajici piedevSim v dostupnosti adekvatni 1écby

z ekonomickych divodd.

V soucasnosti je podle MUDr. Blatného a jeho spolupracovnikti z roku 2010 1é¢eno
vice nez 90 % hemofilikd v naSi zemi vysoce ¢iSt€énymi koncentraty faktorti krevniho
sraZeni, vyrabénych z krevni plazmy. I kdyZ nebyl od jejich uvedeni popsan prokazatelné
zadny pienos zévazné infekce a tato 1éCba je obecné povazovana za velmi bezpecnou,
je nutné tyto pacienty pravideln¢ a diasledné testovat na mozné choroby, pienosné krvi.
Je nezbytné zabranit opakovani situace z osmdesatych let, kdy byli pacienti s hemofilii
podavanim koncentrati infikovani virem HIV ¢i hepatitidou B a C. Témito modernimi
preparaty dostatedné virové osetienymi jsou v Ceské republice 1é¢eni piedeviim dospéli
pacienti. Oba pacienti, ktefi se zucastnili mého Setfeni, jsou jiz nékolik let 1éCeni
ptipravkem IMMUNATE, ktery patii pravé mezi preparaty vyrobené z Krevni plazmy. Pro
nejnovej$i moznosti substituce rekombinantnimi derivaty jsou vybirani zatim pfedevsim
détsti pacienti a pacienti, jiz diive 1é¢eni vyhradné rekombinantnimi preparaty mimo tizemi

nasi republiky. Tyto derivaty jsou vyrabény zcela bez kontaktu s plazmatickou bilkovinou,

N 24
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Nevyhodou je jejich velmi vysokd cena. Rozdil mezi incidenci vzniku inhibitoru
u preparatt vyrabénych z plazmy a rekombinantimi preparaty vsak zatim nebyl prokazan

(Blatny et al., 2010).

Rodice détskych pacient potvrzuji ve svych odpovédich, ze také jejich détem jsou
aplikovany rekombinantni preparaty, ale starsi z obou chlapcii Petr byl v diivejsi dobé také

substituovan plazmatickym faktorem.

Samoziejmosti je pro nase klienty moznost domaci 1é¢by. Pacienti mohou byt 1é¢eni
v rezimu on - demand, kdy si substituci aplikuji pfi prvnich pfiznacich krvaceni. Podle
Spanélskych hematologli J. Aznara a jeho spolupracovnikii vSak tato 1écba neni ucinna
ve smyslu prevence krvaceni a nasledujiciho vyvoje hemofilické artropatie (Aznar et al.,
2012). Tyto zavéry potvrzuji i moji dosp€li respondenti, kteti v rozhovorech uvedli,
ze po zavedeni profylaxe se vyznamne¢ snizila ¢etnost kloubniho krvaceni. U obou vsak jiz
v dob¢ zahajeni profylaktické 1é¢by byly klouby prokazatelné postizeny hemofilickou
artropatii. Z dlouhodobého hlediska je proto dle mého ndzoru vhodnéj$i rezim
profylaktické 1écby. Pii ni je hemofilikovi pravidelné 2- 3 x tydné aplikovéan faktor VIII,
¢imz je vyrazn€ redukovan pocet krvacivych epizod a tim 1 pozd¢jSich komplikaci. Tento
reZim byva zatim rutinn€ uzivan pro svoji finanéni narocnost spise u hemofilikli v détském

véku.

V poslednich letech uzZ se vSak profylakticka 1é¢ba doporucuje i pro dospé€lé pacienty
s t¢Zkou formou hemofilie a opakovanymi krvacenimi. Jiz asi polovina dospélych tuto
moznost 1éCby vyuziva a subjektivné ji hodnoti jako velmi vyhodnou. TotéZ potvrzuji
vSichni moji respondenti. I jim se po zavedeni profylaktické 1é¢by vyrazné snizil pocet
krvaceni do kloubu a svali. Jen u Matyase, nejmladsiho ze zkoumanych pacientd, nelze
zhodnotit snizeni incidence krvaceni, protoze diky vcasné nasazené profylaktické 1écbé
zatim nikdy do kloubu ¢i svalu nekrvacel. Dospélym i détskym pacientim s profylaktickou
1é¢bou je v hemofilickém centru vytvoten podle specialniho pocitacového programu graf
farmakokinetiky. Ten jim pomaha se spravnym nacasovanim volnoc¢asovych ¢i sportovnich
aktivit a oSetfujicimu persondlu usnadiiuje provadéni nékterych invazivnich vykont.
Profylaktickou 1écbu hodnotim jako velky pokrok v oSetfovatelské péci ve srovnani

S minulymi lety.
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Novou nad¢ji pro hemofiliky se zda byt podle studie autorky B. A. Konkle a jejich
kolegli vyvoj nového produktu s prodlouzenym ucinkem, tzv. pegylovany rekombinantni
faktor VIII, ktery by umoznil sniZzeni frekvence profylaktickych aplikaci pfi dodrzeni
stejného hemostatického efektu. Tento produkt je nyni ve fazi klinickych studii a vysledky
se zdaji byt velkym ptislibem ( Konkle et al., 2015). Jsem piesvédcena, Ze i nasi pacienti

by privitali tuto novinku, ktera by zase o trochu zvysila jejich komfort.

Tim se dostdvam k dal$i vyzkumné otdzce. Jak se zmeénila oSetfovatelska péce
0 hemofiliky v poslednich letech? Sami participanti v dospélém véku odpovidaji, ze se
vyrazné zlepsila. To je nepopiratelny fakt. Pfedevsim jim byla poskytnuta moznost domaci
1é¢by a prevence, a tim i omezeni potieby opakovanych a dlouhodobych hospitalizaci.
Moji dospéli respondenti si pamatuji dlouhé hospitalizace, kdy jedinou 1é¢bou byl klid
na lizku a chladné obklady na postizeny kloub, doplnéné aplikaci krevni plazmy. Také
rehabilitace hemofilikti se sestavala na rozdil od dnesnich Setrnych metod pouze z letniho
,»0zdravného* pobytu. Dnes jsou fyzioterapie nabizeny pacientim celorocné a zalezi jen
na jejich vybéru, zda probé¢hnou v hemofilickém centru ¢i v misté¢ bydlisté. Také
védomosti pacientll o nemoci se v poslednich letech znané zvySily. Pfi ambulantnich
navstévach jsou opakované edukovani o zptisobech a vhodnych mistech k aplikaci. Klienti
jsou seznameni s nutnosti pfesnych zdznami krvacivych epizod i naslednych aplikaci
substitu¢niho preparatu. Dospé€li hemofilici jsou peclivé pouceni o 1é¢bé bolesti a prevenci
zavislosti na opiatech. Tyto trendy jsou pro jejich soukromy i pracovni Zivot pFiznivé
a snizuji jejich omezeni. VSichni Gcastnici mého vyzkumu maji zavedenou domaci

profylaktickou 1écbu.

Rodi¢e détskych pacienti zase oceniuji mozZnost profylaxe bezpecnymi
rekombinantimi preparaty. Za vyhodné také povazuji fakt, ze jsou seznameni s piibliznou

hladinou faktoru V111 v konkrétnich ¢asovych odstupech po aplikaci (Rendl, 2011).

Ja osobné vidim nejvyznamnéjs$i pokrok V oSetfovatelské péci v moznosti aplikace
substitu¢ni terapie zdravotnickym pracovnikem v domacim prostfedi. Tato sluzba je
novinka, vhodna pro déti i dospélé, u kterych se objevuji potize s aplikaci preparatu. Jesté
v neddvné minulosti se v§ak zdala byt zcela nemyslitelnd. Dlivodem obtizné aplikace muize
byt ztizeny piistup do cévniho fecisté, zily zjizvené opakovanymi vpichy, ale 1 invalidizace
hemofilika a tim snizeni samoobsluznosti. U malych déti byva piekazka samotny vk

pacienta a jeho psychicka nevyzrélost.
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Tim, Ze zaSkolené sestry z domaci péce navstévuji rodiny s malymi hemofiliky v jejich
domacim prostfedi, eliminuje se potieba zavadét chlapcim centralni zilni katétry
nebo porty. Timto je nasledné vyrazné snizeno nebezpeci infekce a mozné riziko
trombotickych komplikaci. Také psychickd stranka hraje dilezitou roli. Dité si zvykne
na svoji ,sestficku®, ktera za nim jezdi do domaciho prostfedi a nema obavy z aplikace.
O to Iépe potom spolupracuje. Pii tomto rezimu Se rodina vétSinou rychle zacvici
v aplikaci preparatu a externi spoluprace jiz neni dale potfeba. Tomu vSemu ale ptedchazi
precizni zaskoleni sestry z agentury domaci péce v hematologické poradné. Sestra nejprve
pravidelné dochazi do ordinace, je zacviena v fedéni a ptipravé preparatu a posléze
Vv aplikaci konkrétnimu pacientovi. Ve spolupraci s personalem hemofilického centra je

vytipovano nékolik mist, kam je vhodné hemofilikovi preparat aplikovat.

Hematologové povazuji za stézejni fakt, Ze se organiza¢né, technicky i ekonomicky
naronou péci 0 hemofiliky vSech veékovych kategorii podatilo V poslednich letech
soustfedit do odbornych center (komplexnich a 1é¢ebnych). Tato hemofilicka centra,
kterych je v Ceské republice celkem osm, jsou schopna poskytovat vysoce
specializovanou, multioborovou péci. Jeji soucasti je mimo péce hematologi také nabidka
psychologické, fyzioterapeutické a stomatologické intervence. Centra komplexni péce

navic zajist'uji i pé¢i o pacienty s pozitivnim inhibitorem (Blatny et al., 2010).

Dalsi otazkou, kterou jsem si pfi podrobném zkoumani zivot pacientli s chronickou
krvacivou chorobou musela polozit, je: Jak se zménila kvalita Zivota hemofilikii

v souvislosti s novymi postupy v 1é€bé a oSetiovani?

V poslednich letech doSlo ke zcela pievratnym objeviim a zménam v diagnostice
a tim nasledné i v péci o hemofiliky. Jiz jsem ve své praci zminovala moznosti domaci
substitucni a profylaktické 1é¢by a tim zvyseni jejich komfortu. Také témét rutinni operace
poskozenych kloubli a moZnosti rehabilitace ,,§ité¢ na miru konkrétnimu pacientovi snizuji
diskomfort z divodu sniZzené pohyblivosti a bolesti. Kvalita jejich zivota se tim logicky
znatelné zlepSila. AvSak tato nemoc nadale zistava nevylé€itelnou a nas§imi moznostmi je
jen mirnit komplikace vzniklé opakovanym krviacenim. Snad jen genova terapie je
v soucasné dob¢ jedinou opravdovou Sanci na Uplné vyieSeni zakladniho problému
krvéacivé choroby. Ale to je otdzka budoucnosti a hemofilici a jejich rodiny ziji sviij Zivot

s chronickym onemocnénim ted'.
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Z toho, co jsem o nich pii psani této odborné prace zjistila, jim to jde vyborné. Jsou to
ohromn¢ state¢ni chlapci a muzi a jejich rodiny jsou vétSinou naprosto kompaktni
a prizpusobené Zivotu s nemoci. Stézuji si mozna mén¢€, neZ mnohy z relativné zdravych
lidi. Nezastiram, Ze existuji vyjimky. Moje postiehy jsou shodné i s ostatnimi vyzkumy.
| autorka Hrabakova ve své praci uvadi, ze jeji respondenti necitili, ze by méli vyrazné
horsi kvalitu Zivota nez ostatni. Jeden se dokonce ani necitil byt nemocen. Také se setkala
s velkou oporou ze strany rodiny (Hrabakova, 2012). Jen matky détskych hemofilika
Z mého vyzkumu jsou trochu méné pozitivni. Ale to naprosto chapu, i ja jsem mamou dvou
syni a velmi tézce snasSim jakoukoliv jejich zdravotni komplikaci. Je naprosto

pochopitelné, ze by chtély pro své déti stejny zivot, jaky vedou ostatni zdravé déti.

Pres vétSinové pozitivni naladéni dospélych klientl vSak shledavam také negativa
v kvalit¢ Zivota mych respondentii. U pana Radka jsou to velké problémy s chizi
v disledku patologickych zmén na kloubech a obrovské komplikace s krvacenim v oblasti
dutiny bfiSni. Ty jsou pfi¢inou téméf nepfetrzitych hospitalizaci a opakovanych
invazivnich vykont. Z toho plyne dlouhé odlouceni od déti, na které je velmi citové vazan.
I pfes vSechny moznosti 1é€by se dle mého nazoru kvalita jeho Zivota rapidné sniZuje.
Druhy dospély ucastnik mého vyzkumu, pan Pavel, si postézoval, Ze by chtél vice aktivit
sdilet se svoji rodinou. I on je limitovdn omezenou pohyblivosti. Oba jsou vSak
ve stifednim véku a vétSinu jejich Zivota jim nemohla byt nabidnuta 1é¢ba, ktera ucinné

zabranuje nasledkiim opakovanych krvacivych epizod.

MladSim hemofiliklim je poskytovana adekvatni 1é€ba od raného v&ku, hospitalizace
jsou mnohem méné Casté. Pokud uZ je nutné dit¢ hospitalizovat, matka je samoziejmé
po celou dobu s nim na oddé€leni pfitomna. Také délka hospitalizace je oproti minulosti
vyznamné zkracena. Rovnéz absence ve Skole nejsou tak Casté a dlouhé a tim se zvySuje
Sance chlapcii na kvalitni vzd€lani a tim i1 dobré pracovni uplatnéni. Muzeme tedy
predpokladat, ze kvalita zivota u pacientl, ktefi jsou dnes v détském veku, bude

I v budoucnosti na vysoké tirovni.
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6 DOPORUCENI PRO PRAXI

Na zékladé ptedchozich rozhovori a zavérecné analyzy ziskanych informaci jsem

vyvodila nékolik doporuceni pro zdravotnické pracovniky:
1. Zvysit celkovou povédomost zdravotniki o problematice hemofilie.

2. Poskytnout co nejvice relevantnich informaci o moznostech 1é¢by

a oSetiovatelskych postupti hemofilikiim a jejich rodinam.

3. Pokud dojde k urazu a hemofilik je dopraven do zdravotnického zafizeni, je
nutné bezodkladné aplikovat substitucni preparat chybé&jiciho faktoru VIII,

a az poté hemofilika dale vySetiovat.

4. Za metodu, vhodnou k edukaci zdravotnickych pracovnikti a také rodin

pacientt s hemofilii navrhuji e- learningové vzdélavani.
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ZAVER

Tato bakalatska prace s nazvem ,,Vyvoj oSetfovatelské péce u pacientti s hemofilii*
se sklada ze dvou zakladnich ¢asti, teoretické a praktické. Sté€zejnim cilem bylo zmapovat
pokroky ve vyvoji oSetfovani a léCeni a s tim Uzce souvisejici zmény v kvalité¢ zivota

hemofiliku.

V teoretické casti jsem se snazila vysvétlit podstatu hemofilie a jeji klinické
projevy. Zminila jsem i historii choroby a data dulezita pro vyvoj 1éCby a oSetiovatelské
péce. Daéle jsem predlozila informace, mapujici oSetfovatelsky pohled na nemoc, mozZnosti
1écby a také komplikace 1€cby 1 choroby samotné. Na zavér jsem popsala kvalitu Zivota
hemofilikti a potfebu spravné edukace pacientd a jejich rodin. Ve vyzkumné Casti této
odborné prace popisuji Ctyii Klienty hemofilického centra pii FN Plzen, dva chlapce
v détském veéku a dva dospé€lé muze. Na zéklad€ rozhovorti a podrobného prostudovani
jejich  zdravotnickych zaznami jsem zdokumentovala pokroky v moznostech
oSetiovatelské péce a rozdily v péci mezi détskymi a dospélymi pacienty a z toho

vyplyvajici rozdily v kvalité Zivota téchto chronicky nemocnych muzd.

Z vySe uvedenych informaci jsem vyvodila tyto zavéry. V poslednich letech doslo
k vyraznému zvySeni urovné poskytované péce. Tato péce je vSak velice finanéné naroc¢na,
a proto zatim dostupna ptrednostné pro détské pacienty. Dospélym pacientim se dostava
péce na vysoké Urovni, srovnatelné s trovni vyspélych evropskych stati. Tato péce vSak
Jiz spiSe zabranuje zhorSovani jiZ vzniklych komplikaci krvacivého onemocnéni.
Chronické zmény na kloubech ¢i jinych organech jiz zcela neodstrani. Pfesto jsou
hemofilici s kvalitou svého zivota ptfevazné spokojeni. Vyjimkou jsou matky détskych
pacient, které trpi obavami o své syny a jejich zafazeni do spolecnosti. To je vSak
pfirozené. 1 ony vSak ocenuji posun v moznostech 1é¢by a zvySovani komfortu. Rodiny
hemofilikii jsou se svou diagnozou a projevy komplikaci velmi dobie seznameni. Mohou
byt proto zdravotnikim Vv oSetfovani zna¢nou pomoci, pokud jim k tomu poskytneme

vhodnou pfileZitost.

Zaverem bych chtéla ocenit pfistup hemofilikd a jejich nejblizSich ke své chorobé
a potazmo 1 k celému zivotu. I kdyz by na to méli ¢asto pravo, nestézuji si na osud a snazi

se svlj Zivot prozit co nejzajimaveé;ji.
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PRILOHA C. 1

Phihiaseny uZivatel; Zdeitka Cena (FNPLZEN2) Projekt: CNHP Cas do odhlaseni: 58:57 Odhlaseni

Vyhledavani Novy pacient Formulare pacienta Pacient Nastroje

Formular Farmakokinetika

Pacient

HEM-13-18
Datum narozeni 10.07.2002 Pfijmeni, jméno Fikart, Petr Lékar Zderika Cema
Pohlavi Muz Centrum FN Pizen - Détska klinika Datum zafazeni 05.08.2011

[Formulai

Farmakokinetika

Datum 28.5.2014 HEM-13-18, 28.5.2014, 22.22 IU/kg, Advate

Derivat Advate

Podana dévka: 1000 U / 45 kg, 1. 22.22 IU/kg
Predpokladany vzestup: 44.44 %

Hladina faktoru vySetfena v ase:
Redlny vzestup: z1% na60 %, tj. 59 %
Recovery: 132.76 %

Hladina faktoru (%)

Cas (hod) Jiny &as (hod) | F VIl (%)

0 (vychozi hladina) 1

0.5 46

1 60

iny 21

24

48

Pouteni pro pacienta: PFi podané davce doslo k poklesu hladiny faktoru:
Poloéas léku znamena dobu, za jakou jeho hladina v krvi klesne na polovinu. pod 12 % za 16,8 hod

V dobé, kdy se hladina faktoru pohybuje nad 12 % Ize provadét vétsinu aktivit ve pod 3 % za 34.1 hod
stejném rozsahu, jako zdravy Elovék (véetné vétsiny sportovnich aktivit). Hladina

faktoru brani i vétsiné traumatickych krvaceni. (Cim krat$i je doba od aplikace do pod 1 % za 47.0 hod
provadeéni dané akfivity, tim je riziko krvaceni nizsi. Dojde-li viak presto k

poranéni a/nebo krvéaceni, je jeho zastava stale méné efektivni nez u zdravého Pologas faktoru (t2) 8.5 hod
Elovéka a vyzaduje adekvatni lécbu.)

Hladina v rozmezi mezi 12 a 3 % brani vétsiné spontannich krvéaceni, ale jiz
ani ed krvacenimi icky!

pri i. Po tuto dobu Ize provozovat
bézné aktivity kromé rizikovych (tedy napf. naroénéjsich sportd). V pfipads, Ze je
tfeba provést rizikovou aktivitu, je vhodné po poradé s lékafem vioZit navic davku
|éku/koncentratu faktoru.

Pfi poklesu hladiny pod 1 % jiZ neni osoba s hemofilii podanymi Iéky nijak
chrénéna a riziko krvaceni (vCetné spontanniho) je vysoké.

Stav formulare

Stav formulafe Rozpracované
Popis stavu  28.05.2014

Zdroj: CNHP



PRILOHA C.2
INFORMOVANY SOUHLAS

NAZEV BAKALARSKE PRACE: Vyvoj oSetfovatelské pée u pacientd s hemofilii

STUDENT

Lucie M¢tickova

Katedra oSetfovatelstvi a porodni asistence
Fakulta zdravotnickych studii ZCU
lucka.blondie@gmail.com

VEDOUCT BP:

Jaroslava Grejcarova

Katedra oSetiovatelstvi a porodni asistence
Fakulta zdravotnickych studii ZCU
GREJCAROVAJ@fnplzen.cz

CIL STUDIE
Cilem studie je srovnani v moznostech 1é€by a oSetfovani u pacientli s hemofili pted 20 lety a
dnes.

S Vasim svolenim bude proveden rozhovor s Vami, ktery bude zaznamenan na diktafon.
Pofizeny zaznam nebude sdilen nikym jinym neZ studentem a vedoucim bakalaiské prace.
Zaznamy budou ihned po kompletaci studie vymazany. Uryvky z rozhovoru mohou byt
pouzity pii prezentaci studie, ale tyto citace budou vzdy anonymni. VaSe identita nebude
rozpozndna, bude pouzit pseudonym.

Nemusite odpovidat na zadné specifické otazky, pokud nebudete sam/sama chtit, a mizete
také kdykoliv odstoupit od rozhovoru nebo studie.

SOUHLAS S VYZKUMEM

souhlasim s ucasti ve vyzkumné studii. Souhlasim se zdznamem rozhovoru na diktafon.
Rozumim, Ze mohu kdykoliv od rozhovoru nebo studie odstoupit a Ze citace rozhovoru budou
pouzity anonymné¢, nebudu ve studii identifikovéna.



PRILOHA C.3

Otazky pro rodice détskych pacienti

© 0 N o g b~ w0 DR

[ S N
w N B O

14.

Kolik je VaSemu synovi let?

Kdy u néj byla diagnostikovana hemofilie?

Kterymi potizemi se nejprve choroba projevila?

V jakém véku byla zah4ajena 1écba/ profylaxe?

Jakou 1écbou je chlapec 1écen v soucasné dob&? (Jakym preparatem a jak casto?)
Jak Casto dochézi u syna ke spontannimu krvéaceni a jak se projevuje?

Jaka opatfeni musite ucinit v piipadé Grazu nebo operace?

Jaké omezeni piedstavuje hemofilie pro Vaseho syna i pro celou rodinu?

Ma4 hemofilie vliv na $kolni dochazku syna?

. Jakd omezeni plati pro dit¢ v mimoskolnich aktivitach, mize aktivné sportovat,
. Jak ¢asto je u syna nutna hospitalizace?
. Co je pro Vaseho syna v soucasné dob¢ nejvétsi zdravotni problém?

. Setkali jste se v souvislosti s hemofilii s nepochopenim nebo dokonce s negativni

reakci ze strany zdravotnického personalu?
Zaregistrovali jste v poslednich letech zménu k lep§imu ¢i horSimu v oblasti

moznosti 1écby hemofilie?



PRILOHA C. 4

Otazky pro dospélé pacienty
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Kolik je Vam let?

Kdy u Vas byla hemofilie diagnostikovana?

Kterymi potizemi se nejprve projevila?

V jakém véku byla zahajena 1écba/ profylaxe?

Jakou l1é¢bou jste v soucasné dob¢ 1écen? (Jakym preparatem a jak Casto?)
Jak Casto u Vas dochazi ke spontdnnimu krvaceni a jak se projevuje?

Jaka opatfeni musite ucinit v ptipadé Grazu nebo operace?

Jaké omezeni pfedstavuje hemofilie pro Vas a celou Vasi rodinu?

Jaky vliv ma hemofilie na partnersky Zivot event. na vybé&r partnera?

. Ma Vase onemocnéni vliv na pracovni dochazku?
. Jak ¢asto je u Véas nutna hospitalizace?
. Co je pro Vas v soucasné dob¢ nejvetsi zdravotni problém?

. Setkali jste se v souvislosti s hemofilii s nepochopenim nebo dokonce s negativni

reakci za strany zdravotnického personéalu?

. Zaregistrovali jste v poslednich letech zménu k lepS§imu ¢i hor$imu v oblasti

moznosti 1écby hemofilie?



PRILOHA C.5
— Utvar naméstka pro oSetiovatelskou pééi
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FAKULTNI NEH

NICE PLZEN

—
—
—J Dr. E. Benede 13, 305 99 Plzen - Bory
alej Svobody 80, 304 60 Plzen - Lochotin
1ICO 00669806 tel.: 377 401 111, 377 103 111

Vazena pani

Lucie Mérickova

Studentka oboru VSeobecna sestra
Fakulta zdravotnickych studii - Katedra oSetfovatelstvi a porodni asistence

Zapadoceska univerzita v Plzni

Povoleni sbéru informaci ve FN Plzen

Na zakladé Vasi zadosti Vam jménem Utvaru naméstkyné pro o$etfovatelskou pési FN Plzefi
povoluji sbér informaci o lé¢ebnych metodach / oSetfovatelskych postupech, pouzivanych u
pacientd Détské kliniky (DK) FN Plzen a sou€asné realizaci rozhovor( s dospélymi pacienty / rodici
hospitalizovanych déti. VaSe Setfeni budete provadét v souvislosti s vypracovanim Vasi bakalarské

prace s

nazvem ,Vyvoj oSetrovatelské péce u pacientl s hemofilii“.

Podminky, za kterych Vam bude umoznéna realizace Vaseho Setfeni ve FN Plzeri:

Vrchni sestra DK souhlasi s VaSim postupem.

Vase Setfeni osobné povedete.

Va$e Setfeni nenaru$i chod pracovisté ve smyslu provozniho zajidténi dle platnych smérnic
FN Plzen, ochrany dat pacientl a dodrzovani Hygienického planu FN Plzen. Vase Setfeni
bude provedeno za dodrzeni vSech legislativnich norem, zejména s ohledem na platnost
zékona €. 372/2011 Sb., o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich poskytovani,
v platném znéni.

Sbér informaci pro Va$i bakalarskou praci budete provadét pod pfimym vedenim MUDr.
Zderiky Cerné, zastupkyné prednosty DK a Mgr. Jaroslavy Grejcarové, staniéni sestry DK.
Udaje ze zdravotnické dokumentace pacientd, pokud budou uvedeny ve Vasi praci, musi
byt anonymizovany.

Po zpracovani Vami zjisténych udaju poskytnete Zdravotnickému oddéleni / klinice &i
Organizacnimu celku FN Plzefl zavéry VaSeho Setfeni, pokud o né projevi opravnény
pracovnik ZOK / OC zajem a budete se aktivné podilet na pfipadné prezentaci vysledki
VaSeho Setfeni na vzdélavacich akcich pofadanych FN Plzeri.

Toto povoleni nezaklada povinnost zaméstnancl / respondentdl s Vami spolupracovat, pokud by
spoluprace s Vami naruSovala plnéni pracovnich povinnosti zaméstnancu, ¢i pokud by spolupraci
s Vami respondenti — pacienti / rodi¢e hospitalizovanych déti - pocitovali jako Ujmu. Ué&ast
zaméstnancu / respondentl na Vasem Setfeni je dobrovolna a je vyjadfenim ochoty ke spolupraci

s Vami.

Preji Vam hodné uspéchl pfi studiu.

Mgr. Be. Svétluse Chabrova
manazerka pro vzdélavani a vyuku NELZP
zastupkyné namestkyné pro os. péci

Utvar naméstkyné pro os. péci FN Plzer
tel.. 377 103 204, 377 402 207
e-mail: chabrovas@fnplzen.cz

30. 6.

2015
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PRILOHA C. 6

Baleni prepardtu pro domdci substituci

Zdroj: vlastni



PRILOHA C.7

Fotografie Matydase ,,vyzbrojeného ochrannymi pomiickami“

Zdroj: vlastni

Informovany souhlas

Ja , souhlasim se pouzitim fotografii svého syna pro potiebu bakalarské

Ww v

prace ,,Vyvoj oSetiovatelské péce u pacientti s hemofilii* autorky Lucie Métickové.

V Plzni dne 3. 3. 2016



