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OSetirovatelska péce u déti s Epidermolysis bullosa
Abstrakt

Tato prace se zabyva onemocnénim Epidermolysis bullosa (EB) u déti. Jedna
se 0 vzacné vrozené puchyinaté onemocnéni kiize, zatim nelé¢itelné. V Ceské republice
se nemoci piezdiva ,Nemoc motylich kiidel”, jelikoz pokozka pacienti je kiehka
a zranitelna jako k#idla motyla. Cilem této prace bylo zjistit specifika oSetfovatelské
péce u déti s EB v riznych stadiich jejich vyvoje dle rozsahu onemocnéni. A dale zjistit
specifika osetfovatelské péce u déti ve vztahu k mistu vyskytu puchyte. K naplnéni cile
prace bylo pouzito metody kvalitativniho vyzkumného Setfeni s vyuzitim
polostrukturovaného rozhovoru a pozorovani. Vyzkumné otazky byly sméfovany ke
zjisténi specifik oSetfovatelské péce u déti s EB. Vyzkumné Setfeni bylo provedeno
s matkami déti s EB, se sestrami a Iékatkou starajici se o pacienty s EB. Z vysledkt
Setfeni vyplynulo, Ze puchyte zptisobené onemocnénim Epidermolysis bullosa vyzaduji
specifickou péci. Zpiisob oSetfovani se lisi dle mista, kde se puchyie vytvofi.
Pokud se jedna o vek ditéte z hlediska oSetfujici osoby, tak vétSina sester i matek dava
prednost osetfovani defektd u starSich déti z divodu, Ze je s nimi lepsi spoluprace diky
vetsi vyspélosti ditéte, ale na druhou stranu se sestry i matky shoduji v tom, Ze je to
znacn¢ individudlni a nelze to takhle jednoznacné posoudit. Prace ptinaSi novy pohled a
zamysleni se nad oSetfovanim ran u déti trpicich timto vzacnych a nevyzpytatelnym
onemocnénim, jelikoZz standardni oSetfovatelské postupy, které jsou spravné a Zadouci
na dodrzovani u jinych onemocnéni ¢i oSetfovatelskych ukontl, nelze Casto u pacientt

s EB uplatnit.
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Epidermolysis bullosa, DEBRA, EB Centrum, Nemoc motylich kiidel, sestra,

oSetrovatelstvi



Nursing care for children with Epidermolysis Bullosa
Abstract

This thesis is about the Epidermolysis Bullosa (EB) disease in children. It is a rare
inborn blistery skin disease which is incurable as yet. In the Czech Republic the disease
Is called as ,,butterfly-wings disease™ (in English it is known as the “butterfly children”
disease) since patients' skin is as frail and vulnerable as a butterfly’swings.

The goal of the thesis is to discover the specifics of the nursing care after the children
with the EB disease who are in various stages of their growth and who have different
extents of the disease. Next, the goal is to find the specifics of the nursing care after
the children in terms of the blister placement. To reach the thesis’s goal the author
works with a qualitative research methods using a semi-structured interview
and observation. The research questions are aimed at finding out he specifics
of the nursing care after the children with the EB disease. The results of there search
showed that blisters caused by the Epidermolysis bullosa require a specific care. The
method of treatment varies according to where the blister sare created. When it comes to
the child's age from the point of view of the nursing person, most nurses and mothers
prefer to treat defects in older children because they are more co-operative in terms of
maturity, but on the other hand, nurses and mothers agree that it is very individual and it
cannot be judged unambiguously. The thesis brings new kinds of view on taking care of
the children suffering from this rare and unpredictable disease and the ways of treating
the wounds from there reason that the standard procedures, which are used correctly

with other illnessesoracts, cannot be used with this disease.
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Uvod

Epidermolysis bullosa (EB) neboli ,,Nemoc motylich kiidel,” jak se tomuto onemocnéni
u nas prezdiva, patii do skupiny tzv. vzacnych onemocnéni. EB je vrozena a nelze ji
vylécit. Téma této prace jsem si vybrala hlavné z dtivodu, Ze bych rada rozsitila dosud
dostupné informacni zdroje o této nemoci o dalsi, jelikoz si myslim, Ze pacienti trpici
»Nemoci motylich kiidel“ si zaslouzi pozornost laikli i odborné vetejnosti.
Epidermolysis bullosa je onemocnéni, které postihuje kazi, sliznice a organy pacient v
rizném rozsahu. Jejich pokozka je pak pifirovnavana svou kiehkosti a zranitelnosti ke
kiidlim motyld. ,,Nemoc motylich kiidel”, je velice poetickym oznafenim pro jinak
tézkou nemoc. Prib&h nemoci totiz nijak poeticky neni. Pacienti se museji kazdy den
vyrovnavat nejen s nemoci jako takovou, ale i s tim, jaké komplikace ptinasi v béznych
dennich cinnostech, oproti jinym zdvaznym chorobam, které ale az takovy zasah do
bézného zivota Cloveéka nemaji. At uz jsou témito komplikacemi mySleny Gporné a
Casto rezistentni infekce, které nachazeji zivnou pudu v traumatizované tkani kize a
sliznic pacientli s EB, dale problémy s pohybovym aparitem, degenerativni zmény
kloubd, malnutricie, ale i problémy s vybérem vhodného obleCeni pro tyto pacienty.
Osetiovatelska péce o pacienty s EB je zna¢né naro¢na, dost specificka a obdivuhodna.
Zdravotnicky persondl a rodice takto trpicich déti museji o ,,motylky,” jak se nékdy
témto pacientim piezdiva, s velkou peclivosti, laskavosti a pokorou K jejich neustale
bolesti peCovat. Neméné vyznamna je pak pomoc socialnich pracovnic.Vsichni
spole¢né se snazi ,,motylkim* maximalné pomoci, jelikoz jejich cesta zivotem je

pievazné trnita.



1 Soucasny stav

Terminem Epidermolysis bullosa (EB) se oznacuje vrozené puchyinaté onemocnéni
ktize, jehoz pfiCinou je mutace genu, ktery podminuje fyziologickou stavbu a funkci
kiaze (O nemoci motylich kiidel, 2016).Jedna se o chronickou chorobu s poruchou
soudrznosti kize, pro kterou je typicky vznik puchyit pfi poranéni, tfeni, tlaku, ale i

samovoln¢ (Stozicky, Sykora, 2015).

1.1 Onemocnéni Epidermolysis bullosa congenita

Epidermolysis bullosa je pfedevs§im onemocnéni kiize, nemoc se ale muze projevovat na
sliznicich, traumatizovany byvaji 1 klouby a vnitini organy. U pacienti s EB neni
postizen intelekt (Buckova, 2016).Toto genetické onemocnéni se fadi mezi tzv. vzacna
onemocnéni (Kyrova, 2015). Derma, kterd hmotnosti i povrchem tvofi nejvétsi lidsky
organ, plni pfedevS§im dv€ vyznamné funkce: bariérovou mezi zevnim prostfedim a
lidskym organismem a funkci imunologickou. U, Nemoci motylich k#idel“ dochazi

k poskozeni obou téchto funkci(Fendrychova et al., 2012).

Dal$im zivaznym problémem, ktery tato nemoc s sebou pifindsi, je vyskyt
spinocelularniho karcinomu, ktery u pacienti vznikd jiz okolo 20.roku zivota,
amoznost jeho vzniku u pacienti sEB (u dystrofické a junkéni formy) je az
sedmdesatkrat vétsi nez u zdravych jedincti (Buckova, Buéek, 2000). Epidermolytickou
bullosou je ve svété postizeno asi ptl milionu lidi, v Evropé je to 30 000 lidi,z toho

v Ceské republice po¢et nemocnych &ini kolem 300 lidi (Buckova, 2016).

V soucasné dob¢ tuto chorobu nelze zcela vylécit. Vysoce specializovand 1ékarskd a
oSetrovatelska péce vSak umoznuje vyrazné zlepSeni zivota nemocnych s EB, zejména
déti (O nemoci motylich kiidel, 2016).Pojem Epidermolysis bullosa byl poprvé
zaznamenan Koebnerem roku 1886 (Buckova, Bucek, 2000). V soucasnosti se spise

setkdvame s vystizn€jSim nazvem mechanobuldzni dermatdéza nebo genodermatdza

s tvorbou puchyit (Stozicky, Sykora, 2015).

Pojem Epidermolysis bullosa zahrnuje heterogenni skupinu chorob, ktera se ¢leni
do ¢tyt souboru dle roviny Stépeni dermy (Burgdorf et al., 2009). Prvotni déleni bylo
zalozeno na klinickych projevech, pfedev§im na postupu hojeni puchyit (atrofie,

jizveni, bez postizeni klize), postizeni nehtll, sliznic, chrupu, vlasi a na ostatnich
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projevech (Buckova, 2016). Casem bylo vymezeno vice nez 30 klinickych obrazi EB,
které se od sebe odliSuji riznymi znaky, a 18 mutovanych genti, které se podili

na naruseni soudrznosti kize (Buckova, Bucek, 2000).

Nejznaméjsimi typy jsou tedy generalizovana simplexni epidermolyza (Epidermolysis
bullosa simplex), dystroficka (Epidermolysis bullosa dystrophic) a junk¢ni
(Epidermolysis bullosa junctionalis), maji formy generalizované
I lokalizované(O nemoci motylich kiidel, 2016). Tyto formy se mohou objevit uz
U novorozence nebo pozdéji. Déle se sem fadi i sydrom Kindlerové, ktery je ale velmi

vzacny (Rebecinakridla, 2014).

Simplexni forma vznikd jiZ v prvnich mésicich Zivota, kdy se puchyfe objevuji
predilekéné na dlanich, ploskéch nohou, hyzdich a kolenou. Hoji se v pfevazné vétSing
piipadu bez jizev (Stozicky, Sykora, 2015). Mukoza a nehty nebyvaji postizeny.
S vékem puchyie vymizi, ale nékteré formy (podtypy) mizou vznikat i v dospélosti

(Stork, 2013).

Junkéni epidermolyza pfedstavuje tézkou formu mechanobuléznich dermatdz
sautozomalné¢ recesivnim typem dédi¢nosti(Fitzpatrick, Kazer, 2012).Puchyie
systému(Burgdorf et al., 2009).Defekty jsou i na nehtech a vlasech. Pribéh nemoci
muze byt letalni (StoZicky, Sykora, 2015).

Dystroficka epidermolyza propuka na podkladé autozomalné recesivni 1 autozomalné
dominantni formy dédi¢nosti. U zavaznych typi se puchyfe vzdy hoji zjizvenim, které
muze vést nakonCetinach k omezeni hybnosti(Burgdorf et al.,, 2009). Defekty
na sliznicich, které jsou spojené s jizvenim, zplsobuji znacné poSkozeni funkci daného
organu (napf. stenoza jicnu). Jsou poskozeny vlasy, nehty a chrup (Pizinger, 2012).
Lécba epidermolyz probihd symptomaticky, nelze je vylécit a probiha predevSim

ve specializovanych centrech (Buckova, 2016).
1.2 Dédi¢nost nemoci

Genetickd podminénost choroby je u nékterych forem autosomalné¢ dominantni (AD),
téz8i formy maji dédi¢nost prevazné autozomalné recesivni (AR)(Stozicky, Sykora,

2015).Autozomalni dédi¢nost predstavuje dédicnost vlastnosti, ryst ¢i onemocnéni,
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jejichz geny jsou umistény na autozomech. Tyka se tedy gent lokalizovanych

na nepohlavnich chromosomech (autozomech)(Thompson, 2004).

U autozomalné¢ dominantniho typu dédicnosti dochazi k vertikalnimu pfenosu
genetickych znaki z rodica na potomky. Pokud je tedy alespon jeden z rodi¢u postizen
autozomalné¢ dominantnim typem onemocnéni,nemoc se Sskoro prakticky vyskytuje
v kazdé generaci (Pritchard, 2007). Ob¢& pohlavi byvaji postizena se stejnou Cetnosti
(Thompson, 2004). U autozomalné recesivni formy dédi¢nosti sledujeme pienos
choroby, ktera je podminéna recesivni alelou (Otova, 2007).Pro autozomalné recesivni
typ dédicnosti je tedy typicky horizontalni pfenos nemoci.Rodice byvaji obvykle zdravi
(heterozygoti, pfenaSeCi) a nemoc se pak objevuje u potomkl. Obé pohlavi byvaji

postizena se stejnou ¢etnosti (Thompson, 2004).

Existuji vSak i pfipady, které vznikaji novou spontanni mutaci(Buckova, Bucek, 2000).
U simplexni formy dochazi k mutaci genli kodujicich keratiny 14 a 5. Mutace nejméné
6 gend kodujicich laminin 5 podmifiuje onemocnéni typem EB junkéni a
pro dystrofickou formou je obvykld mutace gent kodujicich kolagen 7 (Kumar et al.,
2005). Vychozi genetické vysetieni uskute¢iiuje klinik (dermatolog) hledanim geneticky
stejnych symptoma v rodiné pacienta postizenym EB (Gaillyova, 2010). Typickym
priznakem EB je rizna zévaznost projevu onemocnéni i u stejnych typi EB.

K odlisnostem dochazi i u onemocnéni v jedné rodiné (Kyrova, 2015).

1.3 Anatomie a histologie kiiZe

Kuze je nejvétsim orgdnem lidského téla. Jeji povrch skyta okolo 2 m? (Stork, 2013).
Je to vicevrstevna bezcévna epitelova tkan (Vokurka, 2011). Jeji tloustka se pohybuje
od 40 mikrometrti o¢niho vicka az po 400 mikrometrii na dlanich a ploskach (Niedner,
Adler, 2010). Tvofi 5-9% t&lesné hmotnosti (Stork, 2013). Je sloZena ze tfi zakladnich
Casti. Tvoti je epidermis (pokozka),corium (Skara) a tela subcutanea (podkozni vazivo)
(Martinek, 2009). Epidermis vzniké ektodermalné. Je tvofena vrstevnatym dlazdicovym
rohovéjicim epitelem (Stork, 2013). RozliSujeme v ni pét vrstev dle typu bunék, které
se vV ni nachazeji. Nejspodné&jsi vrstvou je stratum basale, v niZ se uskutecniuje bunééné
déleni. Vyskytuji se zde melanocyty. Smérem k povrchu se nachazi stratum spinosum.
V bazalni a spindsni vrstvé lze zpozorovat pro kozni obranyschopnost vyznamné

Langerhansovy bunky (Niedner, Adler, 2010).

11



Dalsi vrstvou je stratum granulosum, kde se objevuje rozmezi od Zivych k odumielym
bunkam rohové vrstvy stratum corneum (Burgdorf et al., 2009). Mezi témito obéma
vrstvami existuje vrstva zvana stratum lucidum, kterd je vyrazna napt. v dlanich a
na ploskach. Je pruzna, posunliva a vyrovnava mechanickou zatéz ktze pii tlaku ¢i tahu

(Weller, 2008).

Pod epidermis lezi korium, téz nazyvané dermis (Skdra), s celularnimi elementy,
kolagennimi, elastickymi a retikularnimi fibrilami, mezibunécnou tmelici zakladni
hmotou. Pokozku se Skarou spojuje bazalni membrana. Ve Skare se vyskytuji cévy,
nervy a kozni adnexa, jez mohou dosahovat az do podkozni tukové tkané (Niedner,

Adler, 2010) (obr. 24).
1.4  Fyziologie kiiZe

Kuze, jako jeden z nejvétSich organti lidského téla vykonava mnoho funkci, které jsou
nezbytné pro funkci dalSich organii a soustav (metabolismus, termoregulace, imunita
a dalsi). Hlavni funkce klize jsou: mechanicka a chemické bariéra, ochrana organismu

proti zafeni, ochrana proti mikroorganismtim (Kittnar, 2011).

Dalsi funkci je funkce senzorickd, metabolickd, termoregulacni, termoizolaéni,
resorpcni, exkrecni, energetickd a zasobni, komunikacni a regenerac¢ni. Klze tvofi
bariéru mezi vné&j§im a vnitinim prostfedim organismu. Chrani télo proti vniku
Skodlivych latek, mikroorganismtia pfed UV zafenim. V dermé je ulozena
fada receptorti, jenz reaguji na teplo, chlad, tlak nebo poranéni tkani. Termoregulaéni
funkce kiize poméaha udrZovat stalou teplotu téla, a to pomoci koZnich cév a potnich
zlaz. V teplém prostiedi dochazi k rozsiteni cév, také ke zvétSeni pritoku krve, a tim
K urychleni vydeje tepla. Mnoho télesného tepla se totiz spotiebovava k odpatreni potu
(Sterry, Czaika, 2011).

Na druhé strané kize zabranuje nechténému odpatfovani tekutin z téla. Derma je
vedle ledvin dalsim dilezitym organem pro vylucovani chemickych latek z téla. To je
zajistovano mazovymi a potnimi zlazami,jejichz sekrety (pot a maz)pfispivaji k ochrané
ktze. Exkrece potu je dilezity prostfedek termoregulace organismu. Pies kizi je také
mozné absorbovat dychaci plyny.Zdrava kiize je schopna absorbovat jen malé¢ mnozstvi
latek. Poskozend kize ma vSak velké resorpcni schopnosti, coz muze vést

k rozvoji infekci zptisobenych mikroorganismy. Dilezitou funkci je i esteticka funkce
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kize a diky ni mozna komunikace. Napiiklad pfi zCervenani je mozné uhodnout

psychické rozpoloZzeni jedince (Rozsypal, 2003).

1.5 Diagnostika, klinicky obraz

Diagnostika EB je v neonatdlnim a kojeneckém obdobi velice komplikovana. Urceni
druhu EB v novorozeneckém véku je obtizné, protoZze vSechny tii zakladni typy mohou
mit na pocatku znacna postizeni (Svobodova, 2012). Urceni spravného druhu
je podminéno zkuSenostmi. Ke stanoveni ptfesného typu se vyuziva fada pomocnych

znaki. Jednim z nich je jiz vySe jmenovana dédi¢nost (Gaillyova, 2010).

Pomocnym rozpoznavacim prvkem je veék, kdy se puchyfe prvotné vyskytly.
U nékterych typt jsou puchyfe znatelné jiz od narozeni (epidermolysis bullosa
dystrofickd, autosomalné recesivni). U jinych se objevuji puchyte tehdy, jakmile dité
zacina lézt a chodit (EB simplex, autosomalné dominantni) (Buckova, 2016). U urcitych
typt EB lze pokusem vyvolat puchyi kdekoliv (EB junkéni, EB dystroficka,

autosomalné recesivni) (Buckova, Bucek, 2000).

V dalsich ptipadech je mozné puchyie zpisobit jen v predilekénich mistech, napft. ruce,
nohy, lokty, kolena (EB simplex, autosomalné dominantni) (Kyrova, 2015). Zaniklé
(dystrofickd, junkéni) (Buckova, Bucek, 2000). U tézkych typl epidermolyz je

podstatné poranéni sliznic a internich organt (Stozicky, Sykora, 2015).

Nezacelujici se eroze na tvafich a kolem tst, nachylnost ke sriistu nosnich direk jsou
Casto symptomem letalni formy EB junk¢ni u kojenctl. Zastfeny hlas je pfiznacny pro
EB junkéni rozdilné zavaznosti. Zastieni je vyvolano granulacemi na hlasivkach

(Buckova, Bucek, 2000).

Obecnymi a do jist¢é miry spoleCnymi projevy nemoci je pak malnutricie, anémie,
ristovéa retardace, pozvolné hojeni ran, hojeni ran jizvenim, vznik kontraktur. Déle
dochdzi k postizeni hlavné sliznice dutiny ustni, sliznice traviciho, respiracniho a

mocového traktu (Burgdorf et al., 2009).

1.6 Klasifikace

V soucasnosti se vyuziva roz€lenéni EB do tfech zdkladnich skupin: EB simplex, EB

junkéni/atroficka, EB dystroficka s Cetnymi podtypy. Radi se sem dale i syndrom
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Kindlerové, ktery je vzacny (Rebecinakridla, 2014). EB se dédi na zaklad¢é autosomalné
dominantni ¢i autosomalné recesivni dédi¢nosti nebo nahodnych mutaci (Stozicky,
Sykora, 2015). Klasifikace EB je podminéna piedevsim klinickou manifestaci choroby
a jejim vyvojem, piitomnosti nebo absenci extrakutannich piiznaki, formou
genetického prenosu, ultrastrukturdlnim a imunohistochemickym nalezem, odliSnosti

defektti na molekularné biologické urovni(Buckova, Bucéek, 2000).

Dle roviny Stépeni, kde puchyt vznika, délime EB do tfi zakladnich skupin:
epidermolysis bullosa simplex (EBS), epidermolysis bullosa junctionalis (EBJ),
epidermolysis bullosa dystrophica (EBD) (Stozicky, Sykora, 2015). EBS skyta
moznosti, u kterych probihd zrod puchyte uvnitt epidermis jako nasledek cytolyzy,
dochazi tedy k degeneraci bazalni vrstvy epidermis. EBJ je typicka $tépenim uvniti
lamina lucida. Puchyie se objevuji tedy na histologicky normalni kazi. Tato skupina
je vzacna a autosomalné recesivné dédi¢na. EBD je dermolytickou formou, u které
dochazi k stépeni tésné pod lamina densa v mistech kotvicich vlaken (Buckova, Bucek,
2000).

1.7 Lécbha

Lécba EB v soucasné dob€ neni moznd. Péce je zaméfena na prevenci, aby nedochazelo
k trvalé invalidité pacientll. Podstatna je podpora funkce obranyschopnosti organismu,
vyvazena strava a dostateény piijem tekutin, zivin, minerald a vitaminu, které
napomahaji k hojeni ran a udrzovani obranyschopnosti organismu (Rebecinakridla,
2014). O pacienty se stara tym odbornikii z riznych obori, ktefi spolu spolupracuji
(dermatologie, histopatologie, pediatrie, hematologie, fyzioterapie, genetika,
stomatologie, plasticka chirurgie, dietologie, klinickd psychologie, ortopedie,

opthalmologie) (O nemoci motylich kiidel, 2016).

1.8 Jednotlivé formy

Epidermolysis bullosa simplex je nejcastéjsi. Timto typem je u nas postizena vice nez
polovina nemocnych a vyznacuje se mirnéj$im prubéhem (O nemoci motylich kiidel,
2016). Puchyie se u pacienti objevuji pfedev§im na dlanich a ploskach nohou, avsak
mohou se vyskytnout i na ostatnich ¢astech téla (Burgdorf et al., 2009). Dalsim
projevem této formy muiZze byt poranéni jicnu i sliznic. Pacienti mivaji polykaci obtize.

Nehty i chrup nemocnych jsou také zasazeny. EB simplex existuje ve dvou variantach
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(generalizovand, lokalizovana) (Buckova, 2016). Generalizovand zasahuje pokozku
celé¢ho téla. Lokalizovana je Cetnéjsi a postihuje pouze jistd mista (O nemoci motylich

kiidel, 2016).

v Vv

U tohoto druhu se mohou puchyfe a traumata projevovat uz pii pevnéjSim dotyku,
dokonce i samovolné. Rovnéz $vy, zipy a S$titky na obleCeni mutzou zpusobovat
pacientim na kiizi odérky a puchyie (Svobodova, 2012).

wewvr

se miizeme setkat se zjizvenim klze a srustem prstd na rukou i nohou. Ruka pak

pozbyva své funkce(O nemoci motylich kiidel, 2016).

EB junkéni postihuje pfiblizné 9% piipadi v Ceské republice a vyznaluje se svoji
zaketnosti (Buckova, Bucek 2000).Pribéh této nemoci je podobny jako u dystrofické,
navic mohou byt zasazeny i hlasivky. Pacienti pocituji problémy pii mluveni a mivaji
zastfeny hlas. Jejich nehty jsou nekvalitni, ¢asto dochdzi k jejich ztratam. Téz se mlze

objevit 1 vypadavani vlasii a zubl (Stozicky, Sykora, 2015).
1.9 Piedchazeni nemoci

Chorobu EB Ize u nenarozeného ditéte diagnostikovat tehdy, kdyz se v rodiné jiz nékdy
objevila a je znam urcity podtyp. VySetteni doporucuje klinicky genetik na zakladé
rodinné¢ anamnézy a pravdépodobnosti onemocnéni. Na zakladé zjisténych vysledkl
se mohou rodi¢e rozhodnout bud’ pro pokracovéni, nebo ukonceni téhotenstvi. Jinou
moznosti pfi  planovaném rodiCovstvi se znacnym rizikem pifitomnosti EB

je preimplantacni geneticka diagnostika (Buckova, Bucek, 2000).

Tato metoda poskytuje rodi¢iim a jejich potomkim jisté vyhody, avSak i nevyhody.
Vyhoda spociva v ¢asném odhaleni diaghézy EB, a tak snizeni rizika ptedCasného
ukonceni t¢hotenstvi. Mezi nevyhody se fadi vysoka financni néaro€nost, ponévadz
moznost vyrovnani prostiednictvim zdravotni pojistovny je fesSena smluvné v zavislosti
na konkrétnim ptipadu. DalSi nevyhodu piedstavuje samotné umélé oplodnéni

u primarné plodného paru (O nemoci motylich ktidel, 2016).
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1.10 OfSetiovatelska péce dle fragmentu humanistického modelu V. Henderson

Dle teorie Virginie Hendersonové jsou lidé tvotfeni ¢tyfmi zakladnimi slozkami
(biologickou, psychickou, socialni a spiritualni) (Fitzpatrick, Kazer, 2012). Jsou tedy
souhrnem 14 elementarnich potfeb do kterych patfi: normalni dychani, dostatecny
pfijem potravy a tekutin, vyluovani, pohyb a udrzovani vhodné polohy, spanek
a odpocCinek, vybér vhodného odévu, udrzovani télesné teploty v normé, udrzovani
télesné hygieny, uprava zevnéjSku, vyvarovani se nebezpeci z okoli, komunikace
s okolim, vyjadieni emoci, potfeb, obav, nazorl, vyznavani vlastni viry, prace na nécem,
co je smysluplné a pfinasi uspokojeni, hry nebo Ucast v riznych aktivitdich, uceni

se a vyuzivani dostupnych zdravotnickych zatizeni (Modely online).

Pacienti s onemocnénim EB maji problémy hned v nékolika vyse uvedenych oblastech,
které vyznamné ovliviiuji kvalitu jejich zivota. Jednou z nich je volba vhodného
zivotniho prostiedi, jelikoZ 1 znecisténé ovzdusi ma vliv na jejich zdravotni stav (Otova,
2007). Slozky v ovzdusi, hlavné oxidy dusiku a siry, zptsobuji podrazdéni dychacich
cest, bronchitidu, siln¢ drazdi o¢i, kuzi a sliznice. Pacientim s onemocnénim EB se tedy
obecné nedoporucuje zit v pramyslovych castech, které prolind husta sit’ automobilové

dopravy (Ovzdusi online).

Zdravotni problémy mohou byt zptisobeny i konzumaci vody bakterialné ¢i biologicky
kontaminované a vody s obsahem chemickych nebo radioaktivnich latek a prvki.
Zdravotni riziko pro pacienty s EB mize pfedstavovat nejen voda pitna, ale i voda
uzitkova, jelikoZ pfi nadlimitnim mnoZstvi patogenii miiZze dochazet k poskozeni sliznic
I pokozky (Pitna online).Pacienti s EB mivaji problém s nevyhovujicim piijmem
potravy z divodu nemoznosti strdveni potravin ¢i uz Sjejich konzumaci. Potykaji
se hlavné s nedostatkem bilkovin, S nedostateCnym vstfebavanim zakladnich Zivin,
avSak i ostatnich latek nutnych pro funkci metabolismu a obnovu pokozky. Pacienti
s EB by méli navysit pfisun Zivin az o tfetinu, zejména potom obohatit stravu o kvalitni
bilkoviny, zinek a Zelezo. Dodani esencialnich slozek do potravy pacienti s EB je jedna

z 1éCebnych metod této nemoci (Janickova, 2016).

Vhodné zvolena strava je nutnd pro zajisténi dobrého zdravotniho stavu a podili se
na pfirozeném ristu a vyvoji ditéte. Pozadavky na vyzivu se flexibilné méni s ristem
ditéte, klicova je kvantita 1 kvalita stravy. Pacienti se znacné zdvaznymi druhy EB mayji

obtize s pfijimanim dostatecné potravy a také tekutin, coz je zpisobeno riznou
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kombinaci faktort, plsobicich na pacienta, a to u vnitinich pfi¢in (mira Ustnich
orofaringealnich jicnovych a gastrointestinalnich komplikaci, chronickd zacpa

a bolestiva defekace) nebo zevnich (drazdiva strava) (O nemoci motylich kiidel, 2016).

Pro tyto pacienty je vhodna strava mixovand nebo tekutd. V ptipad¢, ze neni mozné
zabezpecit vhodnou vyzivu normélni cestou, je nahrazena modernimi dopliiky stravy.
V gastroenterologické a nutri¢ni poradné jsou pacienti vysetfeni zvlasté pii potizich
s polykanim, problémech s podvyzivou a vahovou ztratou. Zakladnimi a pomocnymi
vySetifovacimi metodami se zjiStuje stupefi malnutrice s pruvodnimi znaky (anémie,

osteoporoza, ovlivnéni ristu) (Buckova, 2016).

Z vyzivovych intervenci je nejvice indikovana dopliikkovd enterdlni vyziva
prostfednictvim sippingu. Pii zdravotnich komplikacich, kdy dochdzi k hospitalizaci
pacientli, mohou tito jedinci byt vyzivovani parenterdlné. V urcitych ptipadech lze
u¢init nutri¢ni gastrostomii nebo jejunostomii (O nemoci motylich kiidel, 2016).
Pacienti s EB maji naruSenou obranyschopnost, kvili defektim na pokozce jsou tedy
velice nachylni ke kterékoliv ndkaze. Hygienické ukony téchto pacientl, zejména déti,
jsou obtizné, protoze vyzaduji pomoc jiné osoby, nejéastéji rodi¢l, predev§im matky.
K poranéni dochazi pti kazdodennich Cinnostech, jako je napt. defekace, ¢isténi zubd,
myti rukou ale i chiize, oblékani atd. OSetfovani ran je pak nedilnou a diilezitou soucasti
zivota pacientll s EB. Péce o kizi pak muze trvat az tii hodiny denné. Vzniku dalSich
ran se predchazi vyvazovanim prsti,pouzivanim specialnich rukavic, ochranou kolen,
nohou a lokti, obvazovanim celého téla ¢inoSenim specialniho obleCeni (Kyrova,

2015).

Velice naro¢ny je proces oSetfovani poranéni na celém téle pacienta. Jednim z moZnych
postupt oSetiovani predstavuje koupel pacienta, kdy do vody lze pfidat hypermangan,
moiskou stl nebo roztoky ruznych typt desinfekce. K piedejiti strhnuti pfischlych
puchyit a ran, slouzi odmoceni obvazi Ktomu urenymi roztoky nebo i takto
prichystana koupel a pak nasledny ptfevaz starych obvazl. K oSetfovani se pouzivaji
rizné druhy desinfekci (napf. Betadine,Flamirins, Dermochlorophyl), vhodné masti
(napt. Betadine, Sudocrem) (obr. 1). Podle stadia hojeni rany lze pfilozit vhodné kryti
(napt. Mepilex, Mepilex lite, Mepilex transfer, MepilexAg, Polymem) a traumatické

miizky ( Mepitel, Atrauman) (Buckova, 2016) (obr. 2).
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Jako materialy k fixaci kryti 1ze pouzit Peha — creppy, Coverflexy ¢i TG fix. Nesmi
se opominout vyvazovani prsti, ¢i pouzivani specialnich rukavic, v opa¢ném piipadé
totiz dochazi ke sristu (Svobodova, 2012). Pacienti s EB by si méli chranit pokozku
specidlnim odévem, vhodnou pokryvkou hlavy a nalezitymi krémy s UV filtrem
(Vliv online). Dale by se méli vyvarovat dlouhému pobytu na ptimém slunci a méli by
dbat na dostate¢nou hydrataci ( Svobodova, 2012). Rodiny pacientl postizenych EB
se Casto stfetavaji s nepochopenim z pohledu vetejnosti, a tak se ocitaji v socidlni

izolaci (Jurdova, 2013).

Lidé maji obavy, Ze se od nemocného infikuji, coz v souvislosti s genetickym piivodem
onemocnéni neni mozné (Gaillyova, 2010). Rodice pacientl byvaji osoCovani z tyrani
a zanedbavani svych déti. Problémy se vyskytuji ise vzdélavanim déti s EB
na zakladnich Skolach. Na tyto déti je myln€ pohlizeno jako na inteligenéné

hendikepované, coz nema s realnou situaci nic spolecného (Jurdova, 2013).

Péce o pacienty s EB je fyzicky, psychicky, socialné i ekonomicky naro¢na pro vSechny
¢leny rodiny. Diky dostatecné a spravné péci se pacienti mohou dozit dospélého veéku
s vyhledem zaloZeni vlastni rodiny. Rodi¢e déti se navzdjem setkavaji, podporuji se
a predavaji si své zkuSenosti. Mohou také navstévovat rizna specializovana centra
a kliniky (O nemoci motylich ktidel, 2016). Takovym pracovistém u nas je EB Centrum
se skupinou specialistl, ktefi zajiStuji pacientim kompletni péci, jez tkvi v 1écbé
symptomd, ale pfedev§im v pfedchazeni komplikaci souvisejicich s touto nemoci. Také
umoziuje konzultace s odborniky v oblasti dermatologie, gastroenterologie, nutri¢ni
vyzivy, hematologie, rehabilitace, fyzioterapie a dalSich. Je zde také poskytovano

genetické poradenstvi (Buckova et al., 2016).

Komunikace mezi rodinou pacienta s EB a danym odbornikem je velmi dilezita. M¢la
by se odvijet v pravidelnych intervalech, ve srozumitelnych pokynech a s ohledem
na zdvaznost jeho onemocnéni. Rodice by se méli vyznat v problematice nemoci,
uvédomit si jeji realitu, znat divody a zpisob 1écby. Do feSeni vySe uvedené situace
by méla byt zapojena cela rodina (Jurdova, 2013). Nemoc EB ovliviiuje po psychické
strance Zivot nejen pacienta, ale i celé rodiny. Pfiznaky nemoci se mohou meénit

I S navaznosti na vék a vyvoj ditéte (Hrodek, 2002).

Starost o dité s onemocnénim EB je namahava (Kyrova, 2015). Jakmile rodiée pfijmou
nemoc svého ditéte a naladi se na pozitivni mysleni, vytvaii se stabilni psychické jadro,
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a tim mohou umoznit svému ditéti prozit Stastné¢ détstvi. Vyjadieni tcty k roding,
kterd pecuje o pacienta s ,,nemoci motylich kfidel,“ by meéla byt samoziejmosti

(Jurdova, 2013).

1.11 Asociace DEBRA

Pojem DEBRA je =zkratka pro ,Dystrophic epidermolysis bullosa Research
Associantion.* Obcanské charitatitvni sdruzeni DEBRA je organizace, kterd byla u nas
zalozena roku 2004 a patii do mezinarodniho uskupeni DEBRA INTERNATIONAL
(Debra online). DEBRA je sdruzeni, které celosvétové pomaha pacientim a jejich
rodindm, ktefi jsou postizeni vzacnym puchyinatym onemocnénim Epidermolysis
bullosa, tzv. ,,nemoci motylich kiidel.“ Lidé, ktefi onemocnéli touto chorobou,
navstévuji Fakultni nemocnici v Brné, kde pravé sidli i asociace DEBRA. Spoluprace

nemocnice a organizace je velice ptinosna (Buckova at al., 2016).

Posldnim DEBRA v Ceské republice je zkvalitiovat Zivot lidi postizenych ,,chorobou
motylich ktidel“ a jejich rodindam. DEBRA usiluje o zapojeni pacienti s EB
do plnohodnotného zivota. Svymi aktivitami se snazi o to, aby nemocni a jejich rodiny
uméli vzdorovat obtizné ekonomické situaci, psychickym a socidlnim potizim,
které vyplyvaji ze zaketfnosti tohoto onemocnéni (Debra online). Cilem C¢innosti
DEBRA je snaha prosazovat a chranit z4jmy lidi s onemocnénim EB, popf. jejich rodin.
Zajistovat jejich informovanost a kooperovat s vladnimi, krajskymi a ostatnimi

institucemi (O nemoci motylich k¥idel, 2016) (obr. 22).

1.12 Klinické Epidermolysis bullosa Centrum Ceské republiky

Epidermolysis bullosa (EB) Centrum CR je zaméfené pracoviité, jez bylo zaloZené roku
2001 pti Détském koznim oddéleni FN Brno, v Détské nemocnici, v Cernych Polich.
Jeho zfizovatelkou je prim. MUDr. Hana Buckova, Ph.D., ktera se pfes 20 let vénuje
problematice choroby Epidermolysis bullosa (EB). EB Centrum CR je soudésti
mezinarodni sité EB center. V roce 2012 Ministerstvo zdravotnictvi CR vyznamenalo
EB Centrum CR pozici vysoce specializované zdravotni péée o pacienty

s Epidermolysis bullosa (FnBrno online).
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2 Cile prace a vyzkumné otazky

2.1 Cile prace

Cil 1: Zjistit specifika v osetfovatelské péci u déti s Epidermolysis bullosa v riznych

stadiich jejich vyvoje a dle rozsahu onemocnéni.

Cil 2: Zjistit specifika v oSetfovatelské péc¢i u déti ve vztahu k mistu vyskytu puchyie.

2.2  Vyzkumné otazky

VO 1: Jaka jsou specifika V oSetfovatelské péci u déti s Epidermolysis bullosa

v riznych stadiich jejich vyvoje a dle rozsahu onemocnéni?

VO 2: Jaka jsou specifika v oSetfovatelské pééi u déti ve vztahu K mistu vyskytu

puchyie?
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3 Metodika

3.1 PouZité metody a techniky

Prace byla zpracovana pomoci kvalitativniho Setfeni. Vyzkumné Setfeni bylo

realizovano formou polostrukturovanych rozhovora a pozorovani.

Rozhovory probihaly se pediatrickymi sestrami pracujicimi v EB Centru pii FN v Brné,
coz je specializované centrum, které se 1écbou a oSetfovanim pacientti, predevsim
détskych pacienti s onemocnénim Epidermolysis bullosa, zabyva.Sestry byly osloveny,
zda by byly ochotny se Setfeni zucastnit prostiednictvim nadfizeného pracovnika,
ktery byl nejdiive pfimo kontaktovan tazatelkou a umoznil tak samotné vyzkumné
Setfeni na pracovisti. V druhé ¢asti byly zrealizovany polostrukturované rozhovory
s matkami déti s onemocnénim Epidermolysis bullosa a pozorovani déti.Matky déti
byly vyhleddvany pomoci techniky snowball. Vysledky z rozhovorli a pozorovani déti
byly zpracovany formou sbéru dat dle humanistického modelu V. Hendersonové.
V dalsi c¢asti byl proveden polostrukturovany rozhovor s lékaikou pracujici
na standardnim neonatologickém odd¢leni ve fakultni nemocnici. Lékatka byla
kontaktovana ptimo tazatelkou, zda by byla ochotnd se Setfeni zcastnit. Obdobnym
zptisobem byl proveden rozhovor s feditelkou organizace DEBRA CR. Pro kazdou
skupinu respondentd byl urcen odliSny druh otdzek. Shodovaly se Vv nékterych
spole¢nych tématech, jako byla péce o pacienty s onemocnénim Epidemolysis bullosa

a pristupu k nim.

Rozhovory byly nahravany na diktafon, pozdgji byly piepsany do programu Microsoft
Office Word 2007. V rozhovorech se sestrami se poté hledaly spole¢né znaky k dané
problematice pomoci metody tuzka- papir.Na zakladé¢ pozorovani inspirovaného
humanistickym modelem V. Hendersonové a polostrukturovanych rozhovora s matkami
déti s onemocnénim Epidermolysis bullosa byly zjistény informace ohledné péce
a oSetfovani déti trpici ,,Nemoci motylich kiidel* a nasledné zpracovany formou sbéru
dat dle uvedeného modelu. Setfeni slékatkou pracujici na standardnim
novorozeneckém oddé€leni bylo do prace zatazeno z divodu, ze doktor starajici se
0 novorozené dité, spolu s tymem neonatologickych sester, miize byt jeden z prvnich

odbornikti, ktery je schopen nemoc Epidermolysis bullosa zaznamenat a rozeznat.
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Neonatolozce byly poloZeny otazky, které se vénuji tématu nemoci Epidermolysis

bullosa (EB) a nasledné byly zpracovany.

V posledni ¢asti vyzkumné prace bylo provedeno Setfeni s vedouci pracovnici
organizace DEBRA CR. Organizace DEBRA CR je prvni organizaci, kterd pomaha
détem postizenym onemocnénim EB a jejich rodicim i dospélym pacientim s timto
onemocnénim. Seznamuje pacienty a vetfejnost s nemoci, podporuje rodiny a pacienty
po psychické strance, socialni a ekonomické strance. Organizace stmeluje dohromady
rodiny se v§emi formami onemocnéni EB, aby ve své naro¢né situaci neziistavaly samy.
Podporuje solidaritu lidi k témto pacientim a predevsim shéani potfebné financni
prosttedky na oSetfovatelsky materidl pro tyto pacienty. Mnoho rodin si zivot
snemocnym ditétem bez organizace neumi vilbec predstavit.Polostrukturovany
rozhovor probihal v sidle organizace DEBRA CR v Brné. Byl pofizen na nahravaci

zafizeni a pozdé&ji prepsan do vyse uvedeného programu.

Vysledky Setfeni byly rozdéleny do &tyf oblasti. Pristup pediatrickych sester
Kk oSetfovani détskych pacientii s onemocnénim Epidermolysis bullosa. Ptistup matek
k onemocnéni jejich déti ,,Nemoci motylich kiidel“. Pohled lékatky z hlediska zdravotni
pé¢e o déti s ,Nemoci motylich kiidel“.Pohled feditelky organizace DEBRA CR
na zivot déti a jejich rodi¢t s onemocnénim Epidermolysis bullosa. Setfeni probihalo
od prosince 2016 do dubna 2017.

3.2 Charakteristika vyzkumného souboru

Setfeni se tykalo celkem &tyf pediatrickych sester, které pracuji na ambulanci
pii Détském koznim oddé€leni. Délka jejich ptisobeni v EB Centru je jeden, pét, deset
a dvacet let. Jejich prace spociva hlavné v péci o vSechny détské pacienty s koznimi
nemocemi. VSem pacientim s onemocnénim Epidermolysis bullosa i t¢ém dospélym,
je vyhrazen specialné¢ jeden den vtydnu, kdy pacienti dochazi do ambulance
na pravidelné kontroly. Sestry izce spolupracuji s 1ékafem, pacienty a s rodi¢i malych
pacientdl. Napln prace sester pak tkvi predevsim v oSetfeni ran pacientli, psychické
podpote, edukaci ohledné osetfovani a zivotniho rezimu,informovani pacientti o novych
moznostech a postupech a dalsi. V pfipad€ hospitalizace pacientii s onemocnénim EB
dochdzeji na oddéleni a pomahaji s pfevazy a oSetfovanim nemocnych déti. Sluzebné
nejmladsi sestra pracuje v EB Centru pfes rok a nejstarSi pfes dvacet let.Pediatrické

sestry byly kontaktovany prostfednictvim pani primafky Hany Buckové, ktera byla
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oslovena tazatelkou ohledné své Zadosti uskutecnit Setfeni o onemocnéni Epidermolysis
bullosa. Seteni bylo provedeno pievazné na ambulanci, ale i na oddéleni. Sestram byly
polozeny otazky tykajici se predevSim specifik oSetfovatelské péce u déti
s Epidermolysis bullosa. Sestry byly vybrany do Setifeni pfedev§im z diivodu toho, Ze
v Ceské republice disponuji nejvétsimi zkusenosti s oSetfovanim déti s onemocnénim

Epidermolysis bullosa oproti jinym pediatrickym sestram S obdobnym zamétenim.

Dale byly sledovany celkem tii déti liSici se typem onemocnéni Epidermolysis bullosa.
S jejich matkami byly provedeny polostrukturované rozhovory.Prvni matku si tazatelka
vyhledala na vefejné ptistupnych webovych strankach, kterych je matka spoluautorkou
a kde se lidé mizou informovat o ,,Nemoci motylich kfidel”“. Pfipadné mohou piispét
rodin¢ financni castkou na podporu 1écby jejich ditéte. Dal§i matky byly pak
kontaktovany prvni matkou a v pfipad€ souhlasu sucasti na Setfeni byl kontakt
poskytnut tazatelce.Rozhovory s matkami pak probihaly na zakladé osobniho setkani
snimi a jejich détmi. A do Setfeni byly zafazeny proto, Ze matky déti s timto
onemocnénim, jsou mnohdy nejvétSimi profesionaly v dané problematice, jelikoz musi
pfevazy a oSetfovani déti provadét de facto denné a tudiz maji bohaté zkuSenosti

S riznymi typy ran, puchyit a defekt riznych pticin.

Dalsi respondentkou, ktera se z(¢astnila Setieni, byla feditelka organizace DEBRA CR,
ktera s pacienty a srodinami pacientd s EB tuzce spolupracuje a lékarka pracujici
na novorozeneckém oddé€leni, ktera se s onemocnénim Epidermolysis bullosa setkala.
V ptipadé rozhovoru s feditelkou organizace DEBRA CR byl termin rozhovoru nejdiive
domluven telefonicky a nasledné na osobni schiizce zrealizovan. Organizace DEBRA
CR jevyjimeénou organizaci, kterA poméha pacientim a rodindm pacientim
sonemocnénim  Epidermolysis bullosa. Shéni potfebné finanéni prostfedky
na osetfovaci material pro tyto pacienty. Také pofadd rGzné -charitativni akce
a kontaktuje sponzory a 1 nckteré kulturné vyznamné osobnosti s nabidkou
ke spolupraci s organizaci.Rozhovor s neonatolozkou byl proveden obdobnym
zpusobem s tim, ze lékatka byla osobné oslovena tazatelkou, zda by byla ochotna

se Setfeni zucastnit a na zaklad€ kladného vyjadieni byl rozhovor proveden.
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4 Vysledky

4.1 Rozhovory s pediatrickymi sestrami

Jedna z prvnich otazek, ktera se vénovala piistupu pediatrickych sester k oSetfovani
détskych pacientii s onemocnénim Epidermolysis bullosa, znéla, jestli se sestry
domnivaji, ze existuje rozdil v oSetiovatelské péci naptiklad u novorozence s EB
a u starSiho ditéte s EB, pfipadné¢ zda by mohly fici, v ¢em rozdil spociva. VSechny
sestry shodné odpovédély, ze existuje rozdil, a Sestry 1, 2 se domnivaji, ze je lepsi
spoluprace se starSimi détmi.Sestry 3,4, Zze to neni smérodatné, jelikoZz postupy
oSetfovatelské péce se musi dodrzet u vSech pacientli stejn¢ bez zavislosti na staii

pacientu.

Sestra 2 odpovéd¢€la: “Myslim si, Ze ano. Mné se lépe spolupracuje se starsimi détmi.
Muizu si s nimi pri prevazu povidat, a tim mohu odpoutat jejich pozornost od toho,
CO zrovna delam, co jim neni prijemné. U hodné malych déti kolikrat nevite, pro¢ breci,
zda kvuli neprijemnému prevazu nebo jen z ditvodu toho, Ze maji napriklad hlad. “Sestra
3 pak na stejnou otazku odpovédéla takto: “Tak urcité existuje. U novorozencii je jiné
davkovani lékii nez treba u starSich déti. Nékteré léky nejsou viibec vhodné
pro novorozence. Také zpusob podavani lékii muze byt obtiznéjsi. Kolikrat se musi
zavést i kanyla. Dale u novorozencii je potreba pomoc dalsi osoby pri prevazovani,
aby dité jemné fixovala na misté, protoze u prevazii se pouzivaji niizky a jehly, pinzeta
adalsi veci a mohlo by dojit k poranéni ditéte. Starsi deéti jsou kolikrat taky
nespolupracujici, ale pokud se s ditétem spravné pracuje ¢i ma, jak se rikd ,,dobry
den,” je ochotné Vam treba samo podrzet ruku a nechat si ranu osetrit. UZ néjakym
zpusobem chdapou a je snimi lepsi domluva. Na druhou stranu, kdyz s Vami

nespolupracuji, tak zklidnit starsi dité, aby si nechalo oSetreni udélat, je prece jen

Vevr

Na dalsi otazku, o jaké form& nemoci EB (EB simplex, dystrofickd, junkéni a cetné
podtypy) si mysli, ze je nejhorsi, sestry odpovidaly tak, ze sestry 1, 2, 3 se domnivaji,
ze je to individualni a nelze to jednoznaéné urcit. Sestra 4 si mysli, Ze dystroficka
forma, ale pfipousti také, Ze je to individudlni. Sestra 4 odpovédéla: “Obecné
se povazuje za nejhorsi dystroficka. Ale nelze to takhle jednoznacne rict.U dystrofické

existuje vyssi riziko vzniku spinocelularniho karcinomu, ale u junkcni formy casto
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dochazi kumrti novorozencii. “Dalsi otazka se vénovala souvislosti pfimého vlivu
rozsahu onemocnéni EB na kvalitu Zivota pacienta. VSechny sestry odpovédély kladné,
ano. Sestra 3 odpovédéla: “Urcite ano. Uz jen vzhledem. Hodné Spatné to snaseji matky
deéti. Ze jejich dité ma na sobé takové defekty, uz jen tim, Ze ony se na to dité kazdy den
divaji a Jsou s nim neustdle. A mnoha matkam se stava, Ze se za jejich ditétem otdceji
lidi na ulici, proc je prevazané a tak dale. Nekteré mamince se stalo, ze ji i narkli, Ze své
dite popalila. Musi to byt neprijemné. “Daéle bylo zjisStovano, jestli si sestry mysli, ze
existuje rozdil mezi tim, jak pacienti se Sestrou spolupracuji v zavislosti na jejich
postizeni. Sestry sice odpovidaly rozdiln¢, ale shodovaly se vtom, Ze je to opét
individualni a nelze to jednoznacné fict. Sestra 2 odpovédéla: “Tak asi ano. Je rozdil,
Jjestli oSetiujete dite, které ma vsude rany a puchyre a nedd na sebe sahnout, protoze at
sahnete kamkoliv, tak ho traumatizujete, anebo jestli osetiujete jen urcitd mista na téle
a ostatnich se miizete sice Setrné, ale normalné dotykat. Samozrejmé na to ma vliv
i délka prevazu. Cim vice budete mit postizenych mist, tim déle budete riny

prevazovat. “

Sestry byly dotazovany i na to, pro¢ je u déti s EB diileZit4 spravna technika oSetfovani
ran. Vsechny sestry se shodovaly Vtom, Ze spravnad technika pievazu zkvalithuje
pacientim zivot. Sestra 2 odpovéd€la: “Protoze tato nemoc se léci hlavne
symptomaticky. Nelze zatim vylécit. Chceme tedy predejit hlavne komplikacim s touto
nemoci spojenou. Spravnou technikou oSetFovani ran muZeme zmirnit bolest pacienta
kterych se zdravotnici pfi pfevazu a oSetfovani ran déti s EB dopousti. Sestry 1, 2, 3
se shodly v tom, Ze nejcastéjsi chybou zdravotnikt je neinformovanost o nemoci, sestra
4 vyjmenovala konkrétni chyby. Sestra 3 odpovédéla: ,,Nevédomost. Nemyslim si,
Ze by nékdo chtel pacientiim ubliZit. Ale uz jen Spatnym tichopem ¢i stisknutim kiize
pacienta miize dojit k poSkozeni. A pokud se zdravotnik jesté v Zivoté s takovym
pacientem nikdy nesetkal, miize dojit k hodné chybam pri kontaktu s nim, at uz se jedna
0 manipulaci s pacientem, oSetiovani ran, jidelnicek atd.* Sestra 4 pak odpovédéla:
“Konkrétne napriklad Spatna obvazova technika, Spatné vyvazané prsty, Spatna
manipulace s pacientem, Spatny postup pri odbéru krve, Spatné zavedend kanyla.
Pouzivani normdlnich ndplasti u pacientii. Spatné zvolend desinfekce a pripravky

‘

na kiizi, Spatné aplikované pripravky na kizi. Strava.*
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Jedno z poslednich témat k rozhovoru bylo, jestli si sestry mysli, ze existuje rozdil mezi
puchyfi zpisobenymi napiiklad popaleninami a puchyii zptisobené nemoci EB, a pokud
ano, tak v ¢em spociva. Sestry 1,2,3 odpovedély, ze existuje, ale ne velky. Sestra 4
si nemysli, Ze existuje velky rozdil mezi puchyfi rizného ptivodu. Sestral se domniva:
“Ano, existuji. Puchyre vypadaji podobé, ale rozdil je v osetrovani. Puchyr zpiisobeny
EB se nevstreba. Puchyre je potieba osetiovat, propichovat tangencialné sterilni jehlou,
nekdo pouziva i sterilni nuzky tak, aby byla zachovana spodina a dle toho, jak rana
vypada, se dale osetiuje. Puchyre zpiisobené popaleninami se vétsinou nepropichuji a
nechavaji se vstrebat.” Sestra 3: “Myslim si, ze ano. Ikdyz nazory na osetfovani
puchyru po popdlenindach se lisi, zdlezi na zvyku daného oddéleni ¢i ambulance, kam
pacient s popalenim prijde. Na rozsahu popdleni. Na tom, co urci lékar. Ale puchyre
zplisobené nemoci EB se propichuji, a to tak, aby byla zachovdana spodina puchyre a
obsah puchyre se opatrné vytlaci ven, a pak se puchyr dale osetiuje. Pri popaleninach
se taky casto pouzivaji analgetika. Analgetika pri prevazech vSichni pacienti s EB
nevyzaduji. *“ Sestra 4: “Myslim si, Ze zase tak velky rozdil tam neni, protoze se postupy
na nekteré oblasti osetrovani méni. V dnesni dobé se upousti od nekterych starych
postupti osetrovani, které drive byly dobre. U puchyru zpusobené EB se puchyre
propichuji a obsah opatrné vymackne a dbd se na to, aby se zachovala spodina puchyre.
U popadlenin, zdlezi tedy jakych, Ize tento postup také vyuzit. I gely a krémy, které
pouzivame my u prevazii, se pouzivaji na popaleniny. Nékteré jsou primo na né urcené.

Pripravka, které jsou urcené hlavné pro pacienty s EB, je minimalné. “(obr. 1)

Na otazku, na kterych mistech na téle se dle sester puchyie (zpisobené EB) nejhiie
hoji, se vSechny sestry se shodly, ze sty¢nd, predilekéni a chronickd mista. Sestra 3
odpovédéla: “Tak urcite chronicky namahand mista. Proto doporucujeme pacientim
pouzivat antidekubitalni podlozky. U deéti, které lezou po kolenou, je pak vhodné
preventivné pouzivat na nejvice namahané oblasti peénova atraumatikca kryti(obr. 2)
nebo meéekce vystlané chranice. U deti, které maji napriklad defekty na ploskdach nohou,
doporucujeme noseni napriklad dvou paru ponozek na sobe anebo boty vystlat pénovym
krytim. Dale se hure hoji mista, ktera jsou vystavena néjakému neustalému oderu.
Mohou to zpusobovat napriiklad knofliky na obleceni, zipy, Svy. Pacientum proto
doporucujeme, aby obleceni nosili ,,naruby “, a tim se vyhnuli témto problémum. A dale
jsou postizena mista, kde dochadzi k castému poceni. Hlavné v léteé miize snadno dojit

K zapoceni a zhorseni ran u pacientii.“ A posledni otazka se tykala odliSnosti prevazi
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a oSetfovani ran déti s EB od pfevazli a oSetfovani ran na jinych oddélenich. VSechny
sestry se shoduji v tom, ze oSetfovani ran pacientll s nemoci EB je velmi specifické,
ale vSude by mély byt dodrzeny standardy oSetfovani, které by mély byt stejné pro

vSechna oddé¢leni stejného zaméieni.

Sestra 1 odpovédéla: “Tak v obecnych postupech urcité ne. Vsude by mélo platit sterilni
oSetrovani ran, pouzivani sterilnich rukavic atd. Ale je pravda, Ze urcité postupy se lisi.
Treba pri odbérech krve se bezne pouziva k zaskrceni koncetiny Esmarchovo ,,Skrtidlo.
To U pacienti s EB pouZivat nelze. PouZiva se misto toho latkova plena. Misto naplasti
se pak pouziva penové atraumatické adherentni kryti.* Sestra 2 odpovédéla: “Tak my
spadame pod kozni oddéleni. Ale spise je specifické prevazovani ran a péce o pacienty
S EB nez to, na jakém oddéleni se nachdazeji. Napriklad i zavedeni kanyly u pacientii
S EB ma sva specifika. Kanyla se jim nelepi primo na kiizi, protoZe by se jim tim kiize
poskodila. Ale ze specidlniho pénového kryti se udéld ndahradni | kize*, zavede
se kanyla a upevni se ndplasti na nahradni kizi, diky tomu nedochazi k traumatizaci
kize pacienta. A kanyla se miize kdykoliv vyndat a lze S ni pracovat jako s kanylou

U pacienta, ktery nema posSkozenou pokozku “

Sestra 4 potom odpovédéla takto: “Domnivam se, Ze postupy v oSetrovani by mely byt
stejné, dle standardi. Ale je pravda, ze my nékteré véci nepouzivame. Ani nesmime,
protoze bychom poskodily pacienta. Napriklad nepouzivame bézné ndplasti. Prevazy
probihaji prisné sterilne, dbd se na to, aby nedochazelo k rezistenci mikroorganismii
vV rane vybérem vhodnych antibiotik a zda je nutné antibiotika vibec podavat.
Spolupracujeme s nekolika odborniky, které mame vtymu EB Centra, abychom
pacientovi poskytly co nejkvalitnéjsi péci. TakZe oSetFovini nezdlezi jen na nds
pediatrickych sestrach, ale na spolupraci s jednotlivymi odborniky, se kterymi se radime

na dalsich spravnych postupech. *

4.2 Sbér dat dle V. Hendersonové

Sbér dat dle modelu V. Hendersonové byl proveden na zakladé rozhovort s matkami
déti s onemocnénim Epidermolysis bullosa a pozorovanim déti. Vypovédi jednotlivych
matek se v nékterych oblastech shodovaly. Jednalo se hlavné o oblast specifik
oSetfovani ran (obr. 26), dale oblast stravovani, vyprazdnovani, pitného rezimu,
spoluprace s ditétem, spoluprace se zdravotnickym personalem, potiebou podptirné

organizace a dalsi.
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Dité 1

Pacientem je chlapec (3 roky), ktery se narodil s Epidermolysis bullosa dystrophic
(tézka forma). Chlapecek trpi dystrofickou formou EB s té¢zkymi projevy. Rodice jsou
prenase¢i nemoci, fenotypové zdravi. Ma starsi sestru, ktera je zdrava. Potom, co jejich
ditéti byla tato nemoc diagnostikovana, se rodie zajimali o to, zda se v minulosti
V jejich rodiné nemoc nevyskytovala. Zjistili, ze jinou formou nemoci trpi jeden ¢len
rodiny ze strany manzela, ale jelikoz rodina nechtéla podstoupit molekularné genetické
vySetieni, protoze rodice ditéte tvrdili, Ze se nejedna o nemoc EB, se 0 nemoci dlouhou

dobu nevédélo.

Matka ditéte Zadnymi zadvaznymi chorobami netrpi, jeji manzel trpél na febrilni kiece.
Chlapecek prodélal bézné détské nemoci, které ale u né&j meély horsi pribéh nez
u zdravych déti. Dale prodélal infekéni stafylokokové a streptokokové onemocnéni,
ale tehdy kdyz byl hlavné hospitalizovan v nemocnici. Dle matky byla jejimu synovi
EBD diagnostikovdna kratce po porodu. Chlapecek po narozeni mél strzenou kiizi
na nartech, v puse mél chuchvalce krve a pfi jejich odstraiovani mu byla strZzena ktize
na hornim rtu, ¢iry puchyt mél kolem jedné bradavky. V krajské nemocnici stravil asi 2
hodiny, poté byl pfevezen do oblastni fakultni nemocnice a druhy den do Brna, do EB
Centra, kde se o n¢ postaral tym odbornikli. Pti pravidelnych kontrolach v EB Centru
navstévuji gastroenterologii, koZni oddéleni, hematologii, vyZivového poradce.

Ob navstévu také rehabilitaci a dle potieby psychologa.

Chlapecek vazi asi 9,8kg a méii asi 87 cm. Je menSi postavy, hubeny a vypada spise
jako dvouleté dit€. Maminka chlapce uvadi, ze pfijimani potravy je u syna hodné
problematické. Matka syna musi krmit. Stravu mu mixuje, jinak by se dusil.
Jedno krmeni ji v minulosti zabralo i hodinu ¢asu, dnes se situace zna¢n¢ zlepsila a dité
je schopné se najist i za patnact minut. Nékdy se uz naji i sam. Divodem byl
gastroezofagealni reflux. Matka ditéte se snazi Synovi podavat pestrou stravu, bohatou
na bilkoviny a mineraly. U ditéte dochazi ke ztratim zeleza a vody otevienymi
a dlouhodobé se nehojicimi ranami. Dle maminky pfijimani potravy u syna komplikuje
| fakt, ze chlapec ma zkazené zuby a nechce jist. Stravu kouSe jen pomoci piednich

zubi, neskousava ji stolickami, jelikoZ je to pro néj bolestivé. Strava je tak nedostatecné
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skousand, a tim se davi. Z jidel ma dit¢ nejradéji ,,rajskou" omacku, didle mu maminka
omeprazolovy sirup. Volbu jidelnicku pro syna matka konzultuje s odborniky v EB
Centru (obr. 25).

Vzhledem k nizkému energetickému piijmu musi uzivat Fortinicreamyfruit (obr. 11)
a Fortinimultifibre (obr. 10) a do jidla mu pfidava Fantomalt (obr. 9), se kterym ma
matka dobré zkusSenosti. Dité je mirné dehydratované. Matka pitny rezim u ditéte
dodrzuje tak, ze pomoci injek¢ni stiikacky s danou tekutinou chlapci aplikuje jeji obsah
do pusy, jinak by chlapec nepil (obr.12). Chlapec trpi na febrilni kieCe. Dale prodélal
onemocnéni herpetickym virem. Pravidelné¢ uziva na podporu imunity kolostrum.
Problém ma s vyprazdiiovanim. Jednou za den uziva Forlax na podporu vyprazdnovani.
Bez Forlaxu byva bézné, ze se nemize vyprazdnit i po vice nez dvou dnech. Kdyz mé
stolici hodné tuhou, poddvd mu matka Easylax. Chlape¢ek méa zna¢né naruSenou
integritu ktize. Puchyte a potrhanou kiizi mé po celém téle. Dle matky neexistuje misto,
kde by jej mohli uchopit bez obav, ze mu ublizi. Sta¢i i jemny dotyk a u chlapecka
dochazi k tézkému poskozeni. Nejvice puchyit ma na ramenou, loktech, pazich

a predlokti, kolenou, nohou, kotnicich, stehnech a dalSich mistech (obr. 17).

Ptevazovani ran nastavd po koupeli, kterd probihd maximalné tfikrat do tydne,
ale také individualné dle stavu ran a potieby. Koupani se déje nejlépe po svacing.
Chlapecka maminka vysvleCe z pradla a ponecha mu kryti. S tim jde asi na 15 minut
do vany, kde sedi na pénovém molitanovém lehatku a hraje si s hrackami (obr. 21). Do
vodni lazné¢ piiddvd hypermangan anebo pouzivd ovesnou koupel. Ve vané
po odmoceni se sundad kryti. Poté ho matka pfenda na piebalovaci pult a oSetii rany
(obr. 18).

Dité je dle maminky hyperaktivni, vzteklé a obcas nespolupracujici, takZe si hodné ran
udeéla samo tim, Ze se v neklidu o néco prasti, neopatrnym pohybem si strhne jiz hojici
se rany atd. Matka ditéte uvadi, ze kdyZ byl chlapec mensi (kojenecky v¢k), tak mél
0 hodné méné ran. Kdyz zacal 1ézt a chodit, tak ze zacatku padal, a tim se také zvysil
pocet puchyii a ran. Ale na druhou stranu, kdyZ byl v novorozeneckém ¢i kojeneckém
obdobi, tak museli byt u pfevazi dva (nejlépe matka a otec ditéte), ze zacatku k nim

dochazela na pomoc S pievazovanim ran i sestra z oblastni charity.
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Dnes uz matka zvlad4 koupani i1 ptrevazovani defektli sama. Rozdil v oSetfovani ran
vnimd v navaznosti na ro¢ni obdobi, v 1ét¢ se pry rany hoji hife nez v chladnéjSich
mésicich a ktize je hodné nachylna na dotek. Puchyie matka propichuje Zlutou jehlou
(0,9 mm). Na rany uziva nejvice ActiMaris gel,ale podle stavu rany i Betadine mast,
Hemagel, Prontosan gel. Dale na rany uziva zinkovy krém, pfipravovany v lékarné
(obr. 4), Reha krém a na promazani Epaderm. Z obvazového materialu pak pouziva
na obvazani rukou a nohou Coverflexy, Peha-crepy. Dale pouzivd na postizena mista
adhezivni kryti Mepilex rtzné tloustky a Sitky (lite, transfer, XT), neadhezivni
Polymem a dale adhezivni traumatické miizky Mepitel (obr. 1) (obr. 2). Z Mepilexu
si vytvari Sablony, diky kterym pak snadno mize z materialu vystiihnout pozadovany

tvar a rychle pftilozit na misto, které ma byt kryto (obr. 5) .

Maminka udava, Ze se dité nechce celkové nechat oSetfit, nejvice je vSak asi
problematické oietfovani chrupu. Casto se pak dle matky stava, Ze u pievazi bredi jak
syn, tak i ona, protoZe je to pro ni psychicky naro¢né hlavn€ v tom, Ze vi, ze svému
ditéti pomaha, ale ono piesto brec¢i a je mu to nepfijemné. Obvazy ma cely den, i s nimi
spi. Rukavice, které mu chrani prsty, na noc sundava, diive v nich i spal (obr. 7). Dale
na ochranu kolenou pouziva nakoleniky (obr. 8). Vybér obleceni je také znacné€ obtizny
a limitovany. Nové matka zkousi synovi oblékat bambusové pradlo, které ji bylo

doporuceno kvtli vys$si savosti materialu.

Matka se synem musi rehabilitovat. Pravidelné navstévuji rehabilitaci. Mezi kontrolami
se synem musi cvicit, hlavn¢ motoriku prstl, aby nedochézelo ke sristiim jednotlivych
prsti k sobé, a tim k pozdé&jsi dysfunkcei celé ruky. Chlapecek je dle maminky aktivni,
az hyperaktivni. Chodit zacal v roce a pll a naucil se chodit diky dfevéné ohradce,
kterou m¢l vypolstrovanou a i na dné ohradky mél matraci, aby se zmensSilo riziko urazu
a odfeni (obr. 19). Dale mu maminka ,,zmék¢ila® Zidlicku na sezeni. Do dvou mésict
Zivota spal v postylce, kterou mél rovnéz ,,vymékéenou.” Dnes spi s matkou v posteli,
kterou ma také ,,zmék¢éenou’ a oblozenou polstaii a dekami a riznymi krabicemi kolem

obvodu postele tak, aby dit¢ nemohlo z postele spadnout ¢i si jinak ublizit.

Chlapec cely den nosi rukavice, pod nimi ma jest¢ kryti. Hraje si se v§im, nejvice ma
rad lego a auticka, diive si hréal s pénovymi kostkami (obr. 20). Slovni zdsoba ditéte
je zatim omezena. Matka se synem navstivila i psychologa z obavy, aby minimalni

rozsah slov neznamenal néjakou vyvojovou vadu. Chlapecek je sice mirn¢ opozdény,
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ale problém s mluvenim je spiSe fyziologického razu, jelikoz chlapec trpi sristy
a dalsimi patologiemi jazyka, tudiz je pro néj vyslovovani slov zna¢n¢ komplikované
ajeho slovni zasoba je omezena napiiklad jen na ,mama, tata, bebe* a komunikace
s matkou je tedy velmi obtizna. Nejtézsi pro rodice je psychicka stranka nemoci. Matka
vi, Ze veSkerou svou pé¢i synovi pomaha, ale vzhledem k rozsahu ran a poskozeni
je dit¢ vlastn¢ kazdy den traumatizovano, pii pievazech bre¢i, a to ma samoziejmé

negativni dopad i1 na psychiku rodici, jelikoz je tézké si stale dokola uvédomovat,

Ze | pii naro¢nych pfevazech a oSetienich, které dité€ boli, mu tim zaroven rodi¢ pomaha.
Dité 2

Dalsi pacientkou je mala sleéna (2,5let), ktera se narodila s Epidermolysis bullosa
dystrophic (stfedn¢ tézkd forma). Dle jeji maminky nic nenasvédCovalo tomu,
ze by méla byt hol¢icka nemocna. Matka podstoupila v t€hotenstvi odbér plodové vody,
ktery byl v potadku, tudiz se téSila na zdravé dit€. Bezprostiedn¢ po narozeni mélo

miminko dle matky bola¢ek na uchu, nosu a rtu. Zena rodila ve fakultni nemocnici.

V priibéhu tehotenstvi ji byl diagnostikovan gestaéni diabetes. Po narozeni ditéte 1ékari
zjistovali, zda matka neprodélala néjaké infekéni onemocnéni, které by meélo vliv
na zdravi ditéte. Po odstranéni naplasti po incizi, v ramci odbéru suché kapky krve
na screeningovou karticku z paty novorozence, doslo u ditéte ke strhnuti kiize a dle
neznala, jen véd¢la, ze existuje. Ale ithned pojala podezieni, Ze by se mohlo jednat
0 toto onemocnéni. Pan doktor ve fakultni nemocnici ji opravdu tuto nemoc potvrdil.
Tieti den matku s ditétem okamzité¢ pievazeli do FN Brno, na oddé€leni 56.
Tam je pfivitala pani primaika Hana Buckova a hovofila s matkou o této nemoci.

Také za matkou pfisla pracovnice z DEBRY.

Pro maminku to dle jejich slov upfimné nebylo pékné obdobi. Radost z toho, ze se ji
narodila vytouzend dcera, stfidal strach, bezmoc a nenavist matky sama k sob&. Musela
thned navstivit v Brné psycholozku. Byla po porodu, sama, s nemocnou dcerou, plna
emoci a strachu. Dle maminky nésledovaly 1 mySlenky se dcery vzdat. Nevédéla, zda
péci o dceru zvladne, jak bude celd rodina dal fungovat, méla velky strach a opravnéné

obavy. Dle svych slov ma toho nejskvélejSiho muze na svéte, ktery ji opravdu moc
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»podrzel“ a ve vSem ji velice pomahal a pomaha stale. Pro celou rodinu je to dodnes

po psychické strance velmi tézké, prvni rok zivota hol€icky byl pry asi zatim nejhorsi.

Maminka nevi, jak se nemoc bude dal vyvijet. Hol¢icka je moc Sikovna a maminka
jerada za to, Ze ji maji, i kdyz to dle ni bude mit v Zivoté opravdu velice tézké.
Ale matka véfi, ze jako spravny lev se se svou nemoci popere, jak nejlépe bude umét.
Dité tedy trpi dystrofickou formou EB. Rodic¢e jsou fenotypové zdravi. Zavazné
choroby se v rodin¢ nevyskytuji. Rodic¢e ditéte si nejsou védomi toho, ze by se v rodiné
nemoc jiz nékdy vyskytla. Dcera prodélala bézné détské nemoci, které ale u ni maji
horsi prubéh nez u zdravych déti ve stejném véku. Pred nedavnem podstoupila operaci
kone¢niku, ktera u ni byla indikovana kvili zhorSenému vyprazdinovani. O dceru
se stard tym odbornikii v EB Centru v Brné. Pfi pravidelnych prohlidkach navstévuji
dermatologa, nutri¢niho terapeuta, hematologa a rehabilitaci. Dcera s matkou dochazi

na pravidelné kontroly k béznému détskému Iékati a stomatologovi.

Dité¢ je navyklé jist 4-5x denné. Nejradéji méa sladka jidla. Dle slov maminky
ma nejradéji piesné to, co by neméla jist, sladké ,Brumiky“ a babovky. Matka
se domniva, Ze si jeji dit¢ oblibilo sladké a mékké babovky, protoze jsou pro ni 1épe
stravitelné a prichodné dutinou Ustni, a méné tak drazdi defekty, které ma v puse
aV jicnu. V soucasné dobé ma holcicka narostlé prvni zuby, tudiz se ji rozsitil repertoar
a jicnu. Zlepsilo se to dle slov jeji matky, kdyZ ji narostly zuby. Jen obcas u ditéte
dochézi k duSeni se po konzumaci jidla. Hol¢icka nechce moc pit, vypije asi kolem
0,5 litru tekutin za den. Nejradé€ji mé ,,bublinkové ndpoje a jahodovy dzus. Je mirné
dehydratovana. Ke ztraté tekutin dochazi otevienymi ranami, které ma nejvice v oblasti

zad, kolenou, na rukou a nohou (obr. 13).

Podvyzivou netrpi. Vazi 12,5 kg a méti asi 95 cm.Dité problémy s mocovym ani
S pulmondlnim syst¢émem nemd. Trpi zacpou, uzivd Forlax. Problém, ktery vyplyva
Z jeji nemoci, ma s koznim systémem, integritou kiize. Matka dité dvakrat az tikrat
do tydne koupe, po koupani mu osetiuje defekty na ktzi. Koupani s oSetfovanim ran
zabere asi 45minut denné. Kdyz byla slena mensi, pomahal s oSetfovanim manzel.
Pokud je rana prosékla ¢i jinak akutni, oSetfuje ji matka ihned. K oSetfovani ran pouziva
penové kryti Mepilex riizné Sitky. Oblepuji se predevsim kolena, zada, tiisla, kotniky

anarty. Pacientka pfiSla 0 velkou cast nehtii na rukou i nohou a pouziva rukavicky
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vyrobené protetickym technikem. Déle se chrani ndkoleniky. Na vysuSeni ran maminka

aplikuje zinkovy krém vyrobeny v 1€kdrné, na hnisavé rany pak Betadine mast.

Vybornou zkuSenost mé pak suzivanim ActiMaris gelu na hojeni ran. Stiidad jej
s Betadine masti. Na desinfekci ran pak pouziva kombinaci 3 desinfekci, které stiida,
aby nedochdazelo k rezistenci patogent kolonizujicich pokozku, pouziva tedy Octenisept
roztok, Prontosan roztok, Cyteal roztok (obr. 3). Vybranou desinfekci aplikuje
na sterilni ctverec a pak ptiklada na postizend mista, dle doby doporucené na ptipravku
ponecha roztok pusobit a pak ranu dale oSetfuje. Na propichani puchyit vyuziva sterilni
oranzovou jehlu (0,5 x 0,25mm primér), ktera matce vyhovuje vice nez jiné. Nejhuf
se mamince oSetfuji kolena, kterd jsou citlivd, a nehtové 1izko, kdyz se na ném vytvori

puchyft, ktery se pak musi nasledn¢ osetfit.

Osetrovani ran probiha bez analgetik. Hol¢icka pfi osetiovani spolupracuje dle toho, jak
ji oSetfované rany boli. Nékdy probiha oSetfovani téméf v klidu, nékdy ji skoro viibec
nelze oSetfit. Maminka vypozorovala, Ze 1épe snasi oSetfovani n€kterych puchyit nez
jinych, nékdy ptijde dokonce i hol¢icka sama, Ze je chce propichnout. Souvislost mezi
tim, jaké puchyie jsou pro holcicku ,,lepsi nez jiné (pf. hnisavé, krvavé), se zatim
objasnit nepodafilo, ale na kazdy puchyft reaguje odlisné. Dité chodi pravideln¢ pies den
spat 1 x denné po obédé€. V noci pak doba spanku ¢ini primérné 10hodin. Spi zhruba
od 21 hodin do 7 hodin do rana.

Nejradé;ji si hraje s plastelinou, s mi¢em a s panenkami. Rdda maluje vodovymi barvami
a fixy.Dle slov maminky na prvni pohled neni poznat, ze by jeji dcera byla takto
nemocnd. Rany ma vétSinou zakryté pievazy pod obleCenim,a tudiz nejsou tak patrné
(obr. 13). Dité disponuje velkou slovni zasobou, coz je dle matky obrovska vyhoda,
protoze se sni sndze domluvi na tom, co holcicka potfebuje. Mluvi ve vétach.
Je Sikovna a obratnd.Vztahy v rodin€ jsou dobré. Pfibuzni se jim snazi pomahat. Divka

ma star§iho bratra, je mu 10 let.

Pacientka ma nastaven vyssi prah bolesti. Pfi pfevazech ran neuZiva analgetika,

s maminkou Casto bojuje a k¥ici, ale pfevazy probihaji irelativné v klidu. Dle matky

224

ze prestoze dité prevaz boli, tak mu ¢lovék tim oSetfenim vlastné pomaha. K infekcim

maji rany nachylnost hlavné v 1ét¢€, kdy se dle maminky celkové zhorSuje stav pokozky
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ditéte. Pokud se v 1ét¢ holcicce vytvoii puchyt, byva pravidlem, ze do jednoho dne ji

zhnisa. V zim¢ je stav pokozky naopak lepsi.

Divka netrpi na streptokokové a stafylokokové infekce, jen pii pobytu v nemocnici.
V nedavné dobé prod¢lala laryngitidu. Minuly rok pak klistovou encefalitidu. Byla
léCena antibiotiky. Divka prodélala bézné détské nemoci, jako je nachlazeni a ryma.
K leh¢im uraziim u ditéte dochazi celkem bézné, od uskiinutych prsti (obr. 14), slapnuti
druhou osobou na nohu (obr. 16) az po pady, kdyz mtze dojit i ke strzeni velké plochy
kaze, hlavn¢ na predilek¢nich mistech, jako jsou kolena, paty, lokty (obr. 15). Lécba
a oSetieni jsou pak obtizné diky samotné nemoci a hlavné diky tomu, na jakych mistech
je prave pokozka strzena, jelikoz u déti dochazi k padiim celkem cCasto a postizené misto

pak nema dostatek Casu na zhojeni se.

Padiim, uraziim a otladeni se maminka snazi pfedchazet oblepenim postylky ditéte,
atonejcastéji molitanem, vypodlozeni dekou, meékkou piikryvkou. Ve vané
pak hol¢icka sedi na pénovém lehatku. Poruchy termoregulace nema, pouze pii virovém
¢1 bakteridlnim onemocnéni, které je s vykyvem teploty do vysSich hodnot prakticky
spojené.Hol¢icce se maminka snazi veskeré véci, se kterymi piijde do styku a mohly by
ji ublizit, n&jakym zplisobem ,vymekcit“. At se jedna o autosedacku, ktera neni
pfizplisobena pro déti s EB, ve vané pouzivad jiz vySe zminéné lehatko, konkrétné

pénového medvidka, na kterém holc¢icka sedi.

Dale uchopy ditéte probihaji pfes plenu, gazovy Ctverec ¢i jen jemné rukou tak,
aby nedochazelo k poSkozeni kuize. Po fyzické i psychické strance se hol¢i¢ka spravné
vyviji, ovSem kromé poskozeni, ktera jsou spojena s nemoci EB. Je drobnéjsi konstituce
a ma defekty na kizi a sliznicich, které jsou ale spojeny s jeji diagnézou. Letos pijde

do skolky. Bude mit svého asistenta a uz se moc t&si.
Dité 3

Posledni pacientkou je mala sle¢na s diagnézou Epidermolysis bullosa junctionalis
(tézsi forma, dosud nepopsany podtyp). Je stard 2,5 let. Asi jako kazdd maminka
se matka holcicky téSila na zdravé dite. Nikdy diive se nemoc v rodin¢ neobjevila, tudiz
nebyl divod se obavat nejhorS$iho. Po narozeni se holcic¢ce objevily prvni puchyie

na obliceji, tvafich a rtech. Pozdéji se objevily defekty na dolnich koncetinach.
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Matka byla s dcerou pievezena z krajské nemocnice do oblastni fakultni nemocnice.
Z fakultni nemocnice byly ptevezeny do Brna, do Détské nemocnice, kvuli podezieni
na nemoc EB. Na koznim oddéleni pii Détské fakultni nemocnici v Brné se jim
vénovala pani primaika Hana Buckova ve spolupraci s tymem dermatologickych sester
a dalSich 1¢ékati z EB Centra. Nezastupitelnou roli také hrala pomoc socialnich

pracovnic z organizace DEBRA CR.

Po sérii testi byla malé pacientce potvrzena predurena diagnéza a mladé rodiné
se ,,obratil“ zivot naruby. Stav holCicky se po narozeni zkomplikoval jesté tim,
7ze Kranam a defektim piibyly infekce, hlavné stafylokokové, streptokokové
a pseumonadové, které musely byt léCeny antibiotiky a komplikovaly [écbu jiz
tak $patné se hojicich ran. Maminka hol¢ic¢ku bezprostiedné po porodu nevidéla, jelikoz
porod probihal ,,cisafskym* fezem a dit¢ vidéla az po 4 dnech. O nemoci neméla moc
informaci, vlastné si ani pofadné¢ nedokazala ptedstavit, o jakou nemoc se jedna.
Myslela si, Ze se jedna pouze o néjakou infekci, ktera bude vylécena antibiotiky a ze vSe
bude zase v pofadku. Rozsah a nasledky nemoci si v té chvili viilbec neuvédomovala.
Narozdil od jejiho manzela, ktery si informace ohledn¢ EB vyhledal na riznych
internetovych portalech a v dostupné literatuie a postupné zjistoval, ¢im v§im by jeho
dcera mohla trpét. Dle matky ditéte se asi jeji manzel s realitou, Ze jejich dcera je takhle

vazné nemocna, srovnaval haf nez ona.

Dité trpi junkéni formou EB. Rodice jsou zdravi pfenaseci. Zavazné choroby se Vv rodiné
nevyskytuji. Dle matky ditéte jsou Vv rodin€ prvni, u kterych se tato nemoc projevila.
Jejich dcera prodélala bézné détské nemoci, které u ni probihaly hif, neZz u zdravych
déti. Od loniského biezna zaZivaji narocny rok, a to hlavné kvili rezistentnim
stafylokokovym a streptokokovym infekcim. Dale hol¢i¢ku suzuji infekce zptsobené
pseumonadou a kvasinkami. Defekty ma dit€¢ na obliceji, ale hlavné na obou dolnich
koncetinach a na rukou. Rodice nechali hol¢icku ocCkovat na vesSkera ockovani,
ktera déti v jejim véku maji absolvovat. O dceru se tak, jako o jiné ,,motylky*, stara tym
odbornikit v EB Centru v Brn¢. Pfi pravidelnych prohlidkach navstévuji dermatologa,

nutriéniho terapeuta, hematologa a rehabilitaci.

Dcera smatkou dochdzi na pravidelné kontroly kbéznému détskému 1ékafi
a stomatologovi. Dité je navyklé jist 3x-5x denné. Divka mé nejradéji omastény tizek,

ktery by dle matky pry viibec jist nemé¢la, ale nedokaze ji ho jednou za Cas odepfit.
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Také ma rada jogurty a piskoty. Nesnasi pry dle slov maminky zeleninu, za to miluje
sladké. Matka se také s dcerou dostava do situaci, kdy dité sni néco, co by jist nemélo,
naptiklad susenku, hranolky ¢i bramborovy lupinek. Neziidka se pak stane, Ze si t€émito
potravinami ublizi, ale dle slov matky ji to viibec nevadi a jde si pro dal$i. Nejradéji pije

¢istou vodu a jable¢ny most ¢i dzus.

V soucasné chvili zafadili do jidel i nutriéni vyzivu ,Fresubin,”“ kterd poméha
pii podvyzivé vyrovnavat nutricni hodnoty v téle, pfedevS§im u pacientti s rizikem
podvyzivy. Dle maminky ditéte je to ,,vyborna véc®, jelikoz vyziva ma neutralni chut’
alze ji zatradit do jidel nebo k jidlim, které ma holc¢icka rada bez toho, aby ji dité
rozpoznalo a po sléze odmitlo snist, coz se stavalo v minulosti s podobnymi vyrobky
s prichuti. V rodiné se ¢asto konzumuji ryby. Dle matky ma dit¢ hlavni sledované
krevni parametry v potfadku, hol¢icka ma hrani¢ni chudokrevnost a niz§i hladiny zinku

a zeleza, jinak je v potadku. Jednou musela pfijmout krevni transfuzi.

Hol¢icka problémy s mocovym ani s pulmonalnim systémem nemd. Trpi zacpou,
tak jako mnoho pacientt s EB. Uziva proto Forlax, ktery jeji maminka chvali, Ze s nim
maji dobré zkuSenosti, a zacali ho ditéti davat docela neddvno na doporuceni
osetfujicich zdravotnikti. Jinak pry vyprazdiovani ditéte bylo velkou noc¢ni murou
pro celou rodinu. Matka uvadi, ze jeji dité je veselé a radostné, ale pokud hol¢i¢ku
trapily problémy s vyprazdilovanim, mélo to velky vliv i na jeji psychiku. Byla pry
protivnd a nechtéla pak ani jist a pit, zvIasté pokud se nemohla vyprazdnit po nékolik
dnti. Stolice pak dle slov matky byla krvava, tuhd a kone¢nik méla divka
po vyprazdnéni Casto potrhany. Matka se domniva, Ze si dité asi v jedné fazi vytvofilo
I psychicky blok k vyprazdnovani. Pokud se dité nevyprazdnilo do $esti dnti, matka pak
stravila asi 2,5 hodiny drzenim hol¢icky, které dala ptredtim plenu, v naruéi, v poloze
vyprazdiiovani a Cekala, az se ditéti spusti defekace. Dité totiz odmitalo jit na noc¢nik
nebo zachod. Potom, co dit¢ zacalo uzivat Forlax, se problémy s vyprazdiovanim
zlep$ily. Dle maminky je holc¢icka po kazdém vyprazdnéni veselej$i a spokojenéjsi

a ona sama ma kolikrat radost, jako kdyby dostala ,,Pandoru.*

Dité m4, jak uz bylo vySe feceno, defekty hlavné na obou dolnich koncetindch, obliceji
a rukach. Ruce jsou chranény rukavicemi. OSetfovani ran probiha po koupeli.
Dle matky, je v soucasné chvili trapi uporné infekce ran, zpusobené stafylokoky,

streptokoky a pseumonadou. Rany jsou pak povleklé, ,lepivé“ a ,zelené“. Dle
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matkyse pak neziidka stane, ze kryti z ran vystfihava i 30minut. Atraumatické miizky ji
kolikrat nejdou sundat z rany vibec. Dité je pak dle matky traumatizované a nechce
se nechat tfeba 14 dni oSetfit. Nedavno jim byl doporucen i sprej s obsahem stiibra,

ktery ale u ran neudélal ocekavany vysledek.

U mnoha dostupnych véci pry narazeji na to, ze i ty doporuc¢ené materialy na div¢iny
rany prost¢ nemohou z riznych divodiu pouzit. Uzivaji ActiMaris roztok, Octenisept
roztok, hypermangan, Cyteal roztok, Betadine roztok, Betadine mast. Matka
se domniva, Zze ¢im mén¢ slozek v pfipravku je, tim vice ditéti pomaha. Roztoky silnéjsi
koncentrace ditéti nedélaji dobie. Holc¢icka se koupa se v nafukovacim bazénku. Matka
ji sunda obleceni a plenu, do vody jde jen oblepena Mepilexy. Nékdy se stane, ze sekret
siln¢ prischne ke kryti a staré kryti nejde dolid. Hol¢icka pry méla uz i obdobi,
7e nechtéla, aby na ni maminka divala, natoZ aby ji pfevazovala. Casto se i stavalo,
Ze za ni maminka musela béhat a za ,letu ji napfiklad propichnout puchyi tak, aby

si toho dité co nejméné v§imalo.

Po vykoupani ve vodé s desinfekénim roztokem, ktery matka stiida, dit¢ vynda pomoci
pleny a za¢ne s oSetfovanim ran. Nejcastéji ditéti da do ruky telefon, na kterém pusti
n¢jakou pohadkou, aby se hol¢icka zabavila a nesledovala matku, jak ji oSetfuje.
Nejradéji sleduje pohadky o Krteckovi anebo anglické, takze se pry pii prevazech spolu
i u¢i (mysleno Zertem). Hol¢icka ma pry obdobi, kdy si Mepilexy odlepuje sama a chce
si sama propichovat i puchyie. Ale pak existuji dny, kdy pfevazy a oSetfovani ran
odmita Uplné. Matka ditéti ohfivad desinfekce, naptiklad pouZivad ohraty Actimaris
roztok. Desinfekéni obklady déla tak, ze po zahtati desinfekce nanese roztok na sterilni
¢tverce a naklade je na postiZend mista, dle doby doporuc¢ené expozice je necha pusobit,
vétsSinou tak 20minut. Po uplynuti doby =znova navlh¢i éEtverce dalsi a da
je naty pivodni Ctverce, aby se promodily, a pak vyjme vSechny. Okoli rany diive
docistovala Stétickami, ty uZ dnes nepouziva, jelikoZ je dcera nema rada, a pouziva

zinkovou mast.

Ditéti vadi, kdyZ ji natird masti ¢i krémy do ran. Matka si dopfedu pfipravuje na kryti
ran Sablony z Mepilexu, klidné i na tfi pfevazy dopfedu. VZdy si ranu ohranic¢i zinkovou
masti, aby se nerozsifovala, nechad zaschnout a pak nanese mast ¢i gel dle potieby rany
a kryti Mepilex. Pfevazy probihaji steriln¢ a bez analgetik. Z oblibenych masti, krémi

a gell ma nejradéji Flaminal, Flamigel, Octenisept gel, Prontosan gel a Topic Clear
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Cream naobli¢ej. Puchyie propichuje Zzlutou jehlou (0,9mm). Maminka uvadi,
Ze se snazi s manzelem jejich ditéti pomoci co nejvice to jde, ze se neustale vzdélavaji
ohledn¢ problematiky nemoci EB a inspiruji se i v zahrani¢i. S urcitou nadsazkou by
pry byli ochotni jet i za ,,néjakym Samanem* do Afriky, kdyby mél mast, ktera by jejich

ditéti zmirnila trapeni.

Z hracek ma nejradé€ji dle maminky ty, se kterymi by si viibec hrat neméla. Pokud jdou
s hol¢ickou ven, nejradéji si hraje s kameny a chodi po obrubniku. Doma, pokud si ma
vybrat mezi plySovym mic¢em a tvrdym dievénym vlackem, pry si pokazdé vybere tu
druhou moznost. Oblibenou hrackou je pry i kuchynsky valecek na nudle. Komunikace
s hol¢ickou je dobra. Uz si umi fict, co chce a nechce, a tudiz se mamince s ditétem 1épe
spolupracuje.Vztahy vrodiné¢ jsou dobré. Hol¢icka ma jesté starSiho bratra. Je
zdravy.Mala pacientka ma posunuty prah bolesti. Pii pfevazech ran neuziva analgetika.
Pievazy jsou po psychické strance velice naro¢né jak pro dité, tak i pro matku. Matka
tvrdi, ze U této formy se nevi, co pfijde, takze je v ,,lehké euforii®, ze by se to mohlo
zlepsit. Rik4, Ze jeji dcera je statetna, Ze ji nedava moznost zhroutit se. Kdyz si porani
prst u nohy, tak jde po Spicce, 1 kdyz ma puchyt, tak vzdy si najde zpisob, jak to udélat,
aby mohla chodit.

Velky problém maji také s ndkupem bot. Nemohou najit vhodnou obuv. A pokud uz
se n&jaka obuv alesponl pfibliZzi poZadovanym parametriim, musi ji matka stejné upravit
dle pozadovanych narokii na noSeni. Dle maminky u této nemoc poméaha hlavné
pozitivni pfistup k celé nemoci a k ditéti. Své dceti davaji s manzelem a s celou rodinou
najevo, ze je vlastné vyjimecna a krasna takova, jaka je. Pro matku jsou asi nejhorsi
ptfevazy, jelikoz rany jsou stale oteviené a ona ma pak pocit beznad¢je, Ze dcefi nemlzZe

vic pomoct, a kdyz ji pomaha, tak ji pfevazy boli.

4.3 Rozhovor s lékaikou pracujici na standardnim neonatologickém oddéleni ve

fakultni nemocnici

Rozhovor s 1ékarkou pracujici na standardnim novorozeneckém oddé€leni byl do prace
zafazen z davodu, ze doktor starajici se o novorozené dit€, spolu stymem
neonatologickych sester, mize byt jeden z prvnich odbornikd, ktery je schopen nemoc
Epidermolysis bullosa zaznamenat a rozeznat. Neonatolozce byly polozeny otazky,

které se vénuji tématu nemoci Epidermolysis bullosa (EB).
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Vézena pani doktorko, jaké je Vase zaméfeni a jak dlouho jiz pracujete ve svém oboru?
Jsem neonatolog a v tomto oboru pracuji 3 roky.

Setkala jste se jiz n€kdy s onemocnénim Epidermolysis bullosa? Ptipadné v jaké

situaci?

S onemocnenim EB jsem se setkala 1x. Jednalo se o donosené dité narozené ve spadove
nemocnici, které k nam bylo preloZeno ve stari 1 dne z ditvodu tvorby puchyrkii na kuzi.
Nejprve mélo drobné puchyre na kiizi, které se postupné zvétsovaly, poté se vytvorily
puchyre i v dutine ustni, proto bylo nutné zavést nasogastrickou sondu, protoze dité
odmitalo stravu. VSechna virologickd vySetreni exantematickych virovych onemocnéni
byla negativni, proto se zacalo pomyslet na diagnozu EB. HolcCicku jsme prekladali
na specializované oddeleni v nemocnici Brno ve stari 4 dnii s podezienim na EB, ktera

se posléze potvrdila.
Jak se postupuje, pokud dojde k narozeni ditéte s podezienim na toto onemocnéni?

Pokud je podezieni na toto onemocnéni, prekladame takovéto deti na specializované

pracovisté v Brné.

Je dle Vas vice problematické sdélit rodi¢iim ditéte takovouto diagnoézu oproti naptiklad
jinym?

Celkove je problematické sdélovat rodiciim diagnozy chronickych nevylécitelnych
nemoci, jako napr. cystickd fibroza, muskularni dystrofie a dalsi. Oproti diagnozdam
vylécitelnych chorob je to samozirejmé obtiznéjsi a rodice to pochopitelné mnohem hiire

prijimaji.

Myslite si, Ze dité s onemocnénim EB vyzaduje jiny pfistup v péci oproti jinym détem?
Rozhodné vyzaduje jinou osetiovatelskou péci, z tohoto ditvodu jsou narozené takto
postizené deéti, prekladany co nejdiive na specializovand oddeleni, kde s oSetrovanim

maji mnohem veétsi zkuSenost a také disponuji potrebnymi prostredky.

Probihéd u Vs na oddéleni néjaka symptomaticka lécba onemocnéni? Pripadné jak?

Pri nasem setkani s EB jsme samoziejmé méli individuadlni osetiovatelskou péci o toto
dite. Tuto péci jsme také konzultovali s pracovniky v Brné. Na postizend mista se davaly
specialni obklady (Mepilex), kiiZze byla také osetrovana specialnimi pripravky.
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Myslite si, ze ma onemocnéni EB néjaka specifika oproti jinym koznim chorobam?

Myslim si, ze z hlediska EB je nejdilezitejsi spravnd oSetrovatelska péce,
ktera se rozhodné lisi oproti péci o jiné kozni choroby. V novorozeneckém obdobi
se kozni problematika objevuje velice casto, ale vétsinou jako toxoalergické exantémy,
kandidové vyrazky ¢i virové exantémy, které ve vétsiné pripadu nebyvaji zavazné

ani dlouhotrvajici.

4.4 Rozhovor s Feditelkou organizace DEBRA

Do posledni ¢asti vyzkumné prace byl zatazen rozhovor se stdvajici fiditelkou
organizace DEBRA CR. Rozhovor s vedouci pracovnici organizace byl proveden hlavné
z diivodu, Ze organizace DEBRA, je prvni organizaci, kterd pomaha détem postizenym

onemocnénim EB a jejich rodic¢iim a i dospélym pacientim s timto onemocnénim.
Vézena pani feditelko, jak dlouho svoji praci vykonavate?

Ja jsem na této pozici vlastné v podstaté pres rok. ProtozZe predtim tady byla pani
Feditelka, ktera zaroven spoluzakladala DEBRU a byla tady asi Sest let, ted je

na materské dovolené.
Proc jste si zvolila zrovna tuto praci?

Protoze jsem pred tim asi sedm let pracovala s lidmi s jinym hendikepem, pracovala
jsem v grantové politice, na pozici grantového manazera u Konta Bariéry. A tohle bylo
takovym logickym vyusténim, tyto zkusenosti prevést do néjaké nové pozice, do néjaké
nové cilové skupiny. Prislo mi to velmi zajimavé. Ta nemoc je velmi specificka a rikala

Jjsem si, Ze treba tomu malinko pomiizu.
Co vSechno Vase prace obnasi?

Kromé typicky reditelskych kompetenci ve své pozici, funguju zdaroven jako fundraiser

a projektovy manazer.

Mizete prosim popsat organizaci, pro kterou pracujete? V ¢em myslite, Ze spociva jeji
vyjimecnost?
DEBRA CR vznikla v roce 2004 a jednou ze zakladatelek byla pani primdika Hana

Buckovd, kterda je zaroven zakladatelkou klinického EB Centra. Coz je jediné

specializované pracoviste v Ceské republice, tady V Brnénské Détské nemocnici,
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které se vénuje tomuto vzdcnému onemocnéni Epidermolysis bullosa. A unikatni je to
predevsim v té propojenosti téchto dvou organizaci. Je to samoziejmé dano i tim,
ze my sidlime v Détské nemocnici, takze ve chvili, kdy sem pacienti prijedou, tak miizou

vyuZzit i tady nasi kontaktni mistnost a doplnit ty odborné lékarské sluzby témi nasimi.
Co je pozitivni na Vasi praci?

To je zajimavy dotaz. Pozitivni je asi setkdavani se s rodinami, s EB pacienty.
Protoze jsou to velmi silne osudy, ti lidé jsou strasné odvazni a ¢lovéka to posouva i v

osobnich zalezitostech dal.
Spolupracujete s n¢jakymi dalsimi tuzemskymi centry, dal$imi organizacemi?

Ano s EB Centrem. Ale jsme tfaké clenem DEBRA INTERNATIONAL,
protoze organizace DEBRA jsou stimhle ndzvem po celém svété. Ndazev DEBRA
je zkratka onemocneéni a jsme cleny této DEBRA rodiny. To znamend, Ze spolupracujeme
S DEBRAMI po celém svete, jezdime kaZdorocné na kongresy, kde se reSi odborna
stranka péce, ale tieba i financovani vyzkumu, resi se tam spotové kampane, takze je
to takové hodné propojené. A jsme také clenem napriklad Asociace verejné prospésnych
organizaci, od které mame pridelenou i Znacku spolehlivosti, kterd je velmi zajimavd
pro darce. Vlastné to funguje tak, ze kazdy rok se nam divaji do ucetnictvi, mame
povinné dobrovolny audit, ktery bychom normdlné jako zapsany ustav neméli. Opravdu
nas kontroluji kazdy rok, jestli je vsechno v poradku a pokud ano, znovu nam prideli
znacku. Kazdy rok nase organizace prochazi overovanim a tim padem darci, kteri daruji
DEBRE néjaké penize, miizou vidét, Ze ty penize jsou v poradku distribuovany klientiim

na projekty pro klienty a podobné.
Co je tlohou, cilem a poslanim Vasi organizace?

Mottem organizace je, aby lidé s onemocnenim EB, trpeli co nejméné, ale proZili
co nejvice. Je to docela obecna veéta, na druhou stranu ale opravdu vypovidajici o tom,
co délame. Je pravdou, ze my v Ceské republice se snazime tieba i na ddrce nepiisobit
tak, aby u spotii plakali, abychom je prosté dojali k sizam, ale spis se snaZime nase
klienty, nase rodiny zaclenit do vétsinové spolecnosti. To znamend neukazovat otevrené
rany. Tak to délaji treba jiné DEBRY. Nemoc EB mad ruzné formy, rizné podtypy,
to znamena, Ze ne vsichni pacienti vypadaji stejné. Na néekterych to viastné

ani nepozndte. Potkavdte je na ulici, miZou chodit do Skoly, mizou chodit do prace.
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Takze kdyz se nad tim clovek zamysli, tak prilisna bulvarizace onemocnéni by mohla
treba témhle lidem 1 uskodit. Nase aktivity hodné smeruji k tomu, aby osveta o nemoci
fungovala tak, aby se lidi nemocnych nestitili, nebdli dotknout, aby byli prosté soucdsti

spolecnosti.

Jaké aktivity DEBRY povaZzujete za nejvice ptinosné pro rodice s détmi s onemocnénim

Epidermolysis bullosa (EB)?

Asi nejzajimavéjsi jsou pro né aktivity, kde se spolecné potkavaji a zdroven je tam
odborny program. Coz je kazdorocni vyrocni konference, ktera je hodne s odbornym
programem, probihd v dubnu a tady v Brné, vyrocni konferenci predchazi i gala vecer,
kde maji moznost lidi s EB si vyslechnout nominace na pacienta s ,,Nemoci motylich
kridel roku. Rozdéluje se to na pacienta a na osvétu, potom tam mame i kategorii
partner, protoze Si velmi vdzime i darci, partneri. Gala vecer je takovym hezkym
vyustenim, podekovanim, jak tem pacientim, tak tem darcum. Vyrocni konference,
ktera navazuje je sloZzena z odborného programu pro rodice a pro deti. V lété mivame
letni ozdravny pobyt, ktery byva na Vysocine, je hodné prizpusobeny détem, co se tyka
stravy, prostoru, ale i tomu programu, jsou tam jak zdraveé, tak i hendikepované deéti.
Je to castecné takova alternativa tabora, na ktery by nékteré déti S EB nemohly uplné
jet, co se tyka programu a zdroven je tam i néjaky castecné odborny program

pro rodice.
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5 Diskuse

Tato bakalarska prace se snazi zjistit, jaka jsou specifika v oSetfovatelské péci u deéti
s Epidermolysis bullosa v riznych stadiich jejich vyvoje a dle rozsahu onemocnéni.
Nasledujicim dal$im cilem prace bylo urCit specifika Vv oSetfovatelské péci u déti
ve vztahu K mistu vyskytu puchyie. Ke zjisténi specifik v oSetfovatelské péci u déti
s Epidermolysis bullosa v riznych stadiich jejich vyvoje a dle rozsahu onemocnéni
a zjisténi specifik v oSetfovatelské péci u déti ve vztahu k mistu vyskytu puchyte bylo
vyuzito pievazné Casti odpovédi z Setfeni Se sestrami pracujicimi v EB Centru v Brné.
Dale bylo Cerpano z pozorovani déti a otevienych rozhovoru s jejich matkami a byly
sem zahrnuty poznatky z rozhovoru s lékatkou pracujici na neonatologickém oddé€leni.
Vsechny sestry, pracujici v EB Centru a které také maji zkusSenosti s oSetrovanim déti
s onemocnénim Epidermolysis bullosa, se shodly na tom, ze oSetfovani déti s touto

nemoci ma sva specifika.

Zajimavé bylo vyjmenovani konkrétnich ptipadt a postupd, napiiklad specialni postup
pfi odebirani zilni krve, kdy se nepouziva na zaSkrceni koncetiny Esmarchovo skrtidlo
ani se vpich nepfelepuje naplasti. Tento postup se tedy 1isi od standardnich
oSetfovatelskych postupt. Tyto poznatky se shoduji i s poznatky uvedenymi v dostupné
literatuie.,, Pri odbéru krve se bézné pouziva kzaskrceni koncetiny Esmarchovo
,Skrtidlo . U Motylkii je vhodné misto néj pouZit jemné, ale pevné utazenou latkovou
plenu. Misto naplasti pak pouzit penové atraumatické adherentni kryti. Motylci nebo
Jjejich rodice musi vidy zdravotnicky persondl o vhodném zpusobu odbéru krve predem

informovat “(Kyrova, 2015, s. 6).

Dale by se s détmi mélo Setrné manipulovat, vyhybat se pohybiim ,,smykem®.Dit€ by se
mélo uchopit na vhodnych mistech (ne v podpazi).Setrna manipulace s détmi je vhodna
k aplikaci i na zdravych détech, avsak u zdravych déti neni nutné dbat na zvysenou
opatrnost, to se nevylucCuje S poznatky Kiedroniové (2010), ktera se problematikou
manipulace s détmi zabyva. | aplikace kanyl ma dle sester sva specifika. Kanylu nelze
lepit na kiizi pacienta. Pouzivani specialnich obvazovych materiald, jako je naptiklad
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pénové adhezivni kryti Mepilexje nutnosti. “U Motylkii neni vhodné pouzivat béznou
naplast, nebot’ na kuzi pevné drzi a pri jejim sundavani strhneme spolu s ni také kizi.
Potrebujeme-li na kiizi néco upevnit, pouzijeme k tomu spise jemné obinadlo (Peha-
crepp) nebo atraumatické adherentni (,,lepivé”) kryti (Mepilex, Mepitel)* (Kyrova,
2015, s. 6). Na otazky ohledné stupné vyvoje u déti v ndvaznosti na jejich oSetfovani, se
vSechny sestry shodly na tom, ze existuje rozdil v oSetfovani déti v rizném véku a ze i
to ma sva specifika. Tento ndzor se nevylucuje ani s odbornou literaturou. ,,Sestra by po
prijeti ditéte do nemocnice méla na zakladé osetFovatelské anamnézy a fyzikalniho
vySetieni zhodnotit Stupen sobéstacnosti. Zavisi na véku ditéte, jeho schopnostech,

zdravotnim stavu a na tom, zda je pritomna matka. “ (Vytejckovaat al., 2011, s.160)

Pro sestry 1, 2 je lepSi spoluprace se starSimi détmi z diivodu, ze jsou schopny
se sestrou  komunikovat, jsou vétSinou na vys$Sim psychickém vyvojovém stupni,
jsou tedy schopny se sestrou Iépe spolupracovat, coz koresponduje s poznatky Hrodka
(2002).Sestry 3,4 si mysli:,, Ze to neni smérodatné, jelikoZ postupy oSetiovatelské péce
se musi dodrzZet u vSech pacientu stejné, bez zavislosti na stari pacientii . T se shoduje
I Sobecnymi oSetfovatelskymi standardy a oSetfovatelskou etikou, ktera by se dle
Hefmanové (2012) méla dodrzovat u vSech pacientt bez rozdilu.Na druhou stranu
sestry pripustily, ,, Ze je to velice individualni, jelikoz oSetFovani zavisi hlavné na povaze
ditéte a jeho momentalnim naladénim“. Toto je subjektivnim nadzorem kazdé ze sester,
ale shoduje se to s poznatky matek, se kterymi byly vedeny rozhovory v této praci.
Matky se také shoduji v tom, Ze oSetfovani ran u déti ma individudlni rdz z riznych
davodu, které kolikrat nejsou ani na prvni pohled zfejmé, at’ uz se jednd o naladéni

ditéte, ro¢ni obdobi atd.

A4

sestry odpovidaly tak, Ze sestry 1, 2, 3 se domnivaji:,, Ze je to individudlni a nelze
to jednoznacne urcit”. Sestra 4 si mysli, , Ze dystroficka forma, ale pripousti také,
Ze je to také individuadlni“, coz uvadi 1 Buckova (2016). Sestra 4 si dokonce mysli,
,,Ze se obecné povazuje za nejhorsi dystroficka forma, ale jednoznacné to rict nemiize .
U dystrofické, dle ni, existuje vysS$i riziko vzniku spinocelularniho karcinomu,
ale u junkéni formy casto dochazi k imrti novorozenci. Toto tvrzeni se nevylucuje

s informacemi uvedené na oficialnich strankach EB Centra ani s poznatky v odborné
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literatute. ,, Nehojici se eroze na tvarich a kolem ust, sklon k sriistani nosnich direk jsou
casto priznakem letalni formy Epidermolysis bullosa junctionalis u kojencui* (Buckova,
Bucek, 2000, s.65).Dalsi problematika se vénovala souvislosti, pfimého vlivu rozsahu
onemocnéni EB na kvalitu zivota pacientl. VSechny sestry odpovéd€ly, ze rozsah
onemocnéni ovliviiuje kvalitu zivota pacienta. Vtom je i jeho specifikum.
Sestra 3 pfisla i se zajimavym tvrzenim, ,,ze Vliv na kvalitu zivota ma i vzhled deti*.
Spatné nemoc, dle sestry, snaseji matky déti. Matkam sepry stava, Ze se za jejich
ditétem otaceji lidi na ulici, pro¢ je pirevazané atak dale. Sestra 3 dale uvadi,
., Ze nékteré mamince se i stalo, zZe ji narkli, ze své dité popadlila®. To se shoduje
s poznatky Svobodové (2012), ktera obdobnou situaci popisuje ve své knize Diagnoza
EBD: Zivot s motylimi kiidly: P¥ib&h Makulky.

Dalsi otazka, kterd smétovala ke specifikim oSetfovatelské péce u déti, byla otazka
spravné techniky oSetfovani ran. VSechny sestry se shodly na tom, ze spravna technika
pfevazu zkvalitiluje pacientim Zivot. Sestra 2 odpovédéla, ze sestry chtéji hlavné
pfedejit komplikacim S touto nemoci spojenou. Spravnou technikou oSetfovdni ran
mohou zmirnit bolest pacientli a pomahat jim tak zit kvalitngj$i Zivot. To se shoduje
jak s poznatky Kyrové (2015), tak Buckové (2016) a Svobodové (2012). Sestram byla
polozena i otazka, ktera neptimo se specifiky oSetfovatelské péce o déti s Epidermolysis
bullosa souvisi, a to ta, jaké si mysli, ze délaji nejCastéji chyby zdravotnici, ktefi
se dostanou do kontaktu sonemocnénim EB a nemaji snim zkuSenosti.Odpovédi
na otazku, jakych chyb se zdravotnici pii pfevazu a oSetfovani ran déti s EB dopousti,
seu sester 1, 2, 3 se shodovaly v tom, ze nejcastéjsi chybou zdravotnikid je
neinformovanost o nemoci, sestra 4 vyjmenovala konkrétni chyby. Sestra 3 odpovédéla,
ze si mysli, ,,Ze nejvice pacientum Skodi nevédomost a neinformovanost osetrujiciho
personalu ohledné této nemoci“.Sestra 4 pak odpovédé€la, ,.Spatna obvazova technika,
Spatné vyvazané prsty, Spatnd manipulace S pacientem, Spatny postup pri odbéru krve,
Spatné zavedend kanyla. PouZivani normdlnich néplasti u pacientii. Spatné zvolend

desinfekce a pripravky na kiizi, Spatné aplikované pripravky na kizi a strava“.

Pravdivost odpovédi sestry 4 lze podlozit ¢i srovnat s ndzory Svobodové (2012),
ktera uvadi obdobnou situaci, pfi které se zdravotnicky personal dopustil pii péci o dité

s onemocnéni EB nékolika chyb predevsim z divodu toho, ze nemél dostatek informaci
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o onemocnéni Epidermolysis bullosa. Dale mizeme srovnat odpovéd’ sestry 4s nazory
matek s détmi, u kterych v této praci probéhlo Setieni. Matky se shodly na tom,
ze nem¢ly dostatek informaci o nemoci. V prvnich chvilich je oSetfujici personal ani
neinformoval o rozsahu onemocnéni, o0 moznych komplikacich, protoze bud’ diagndza
Epidermolysis bullosa nebyla jesté definitivné potvrzena, ¢i zdravotnicky personal sam
nemél dostatecné povédomi o této nemoci. VySe uvedené informace se dostavaji az
do rozporu s pravy pacientti CR, ve kterych se mimo jiné uvadi, Ze: ,, Pacient md prdvo
ziskat od sveho lékare udaje potiebné k tomu, aby mohl pred zahajenim kazdého dalsiho
nového diagnostického ¢i terapeutického postupu zasvécené rozhodnout, zda s nim
souhlasi. Vyjma pripadii akutniho ohrozeni ma byt naleziteé informovan o pripadnych
rizicich, ktera jSOU S uvedenym postupem spojena. Pokud existuje i vice alternativnich
postupti nebo pokud pacient vyzaduje informace o lécebnych alternativach, ma
na seznameni s nimi prdavo. Ma rovnéz prdavo zndt jména osob, které se na nich

ucastni“(Mpsv online).

Z vyse uvedené¢ho rozhovoru, ktery byl proveden v této praci, s lékatkou pracujici
na neonatologickém oddéleni, je vSak patrné, ze Iékatka a jeji spolupracovnici si byli
védomi toho, s jakou diagn6zou pracuji, zdkonného zastupce ditéte informovali a snazili
se ditéti poskytnout co nejlep$i zdravotni péci. ,, Pri naSem setkani s EB jsme
samozrejmé meli individualni oSetrovatelskou péci o toto dité. Tuto péci jsme také
konzultovali s pracovniky v Brné. Na postizena mista se davaly specialni obklady
(Mepilex), kiize byla také oSetiovina specidlnimi piipravky.” K diagnostice,,Nemoci
motylich kiidel“matka ditéte 2 uvedla, Ze se 0 onemocnéni zacalo vazné pomyslet az po
stthnuti néplasti (po screeningovém vySetfeni) na pat€é novorozence. Détem
s onemocnéni EB by se na kizi aplikovat bézné naplasti nemély, ale v tomto ptipadé
aplikace slouzila jako jeden z moznych testd nemoci, ale nevédomeé.,, U nékterych typu
EBC lze experimentadlné vyvolat puchyr kdekoliv* (Buckova, Bucek, 2000, s.65). Z vyse
uvedeného vyplyva, Zze zdravotnici Se pi1 poskytovani péfe o dit€¢ postizené ,,Nemoci
motylich kiidel” mohli dopustit zna¢nych chyb, kterym se mohlo ptedejit, pokud by

méli o nemoci dostate¢né a spravné mnozstvi informaci.

Z téchto divodii a ze svych zkuSenosti ve zdravotnickém oboru si myslim,

ze specifikum této nemoci je i takové, ze hodné lidi, a¢ uz z laické ¢i odborné vetejnosti
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nemé o onemocnéni Epidermolysis bullosa viitbec povédomi a z toho miizou vyplyvat
mozné, kolikrat i fatalni chyby a nasledky pro pacienty, pfedevsim pro ty détské. Oproti
tomu rozhovor s lékaikou pracujici na bézném neonatologickém oddé¢leni poukazuje
na skutecnost, ze v ptipad¢ podezieni na onemocnéni Epidermolysis bullosa ma 1ékaf,
sestry a oSetiujici persondl zdjem o to, aby nedoslo k poskozeni ditéte a bylo co
nejrychleji pfesunuto do specializovaného centra, kde mu miizou poskytnout nalezitou
péci a pomoc, piestoze sami o nemoci tolik informaci nemuseji mit, ale jednaji dle prav

pacienta a v jeho zajmu tak, aby nedoslo k poskozeni pacienta.

Diky vyzkumnému Setieni, které bylo provedeno v této praci, se domnivam,
ze specifika oSetfovani ran u déti s EB, jsou zavisla na rizném stupni vyvoje u ditéte
(jinak se bude oSetfovat novorozenec X a jinak batole), dale Ze eXistuje rozdil
vV oSetfovani ran v navaznosti na veék ditéte, ale hlavné z hlediska oSetfujiciho
(u novorozence je vhodna pomoc jesté druhé osoby u pievazu, u starSiho ditéte staci
jedna oSetfujici osoba, ale je zadouci spoluprace ditéte). K tomuto nazoru jsem dospéla
hlavné po provedenych rozhovorech s matkami déti s EB a sestrami z EB Centra, které
S oSetfovanim déti s ,,Nemoci motylich kiidel* maji znacné zkusenosti. Nezastupitelny
je nazor samotnych matek, které s ditétem travi nejvice Casu a provedou mnohdy vice
pfevazi a oSetfovani ran nez samotné sestry, které mimo déti s onemocnénim

Epidermolysis bullosa osetiuji i jiné détské pacienty, ktefi trpi koznimi chorobami.

Také si myslim, Ze existuje rozdil v oSetfovani ran ve smyslu mist, kterd jsou
osetfovana, jelikoz S ménicim se vékem ditéte se také meni (dité, které se zacind ucit
1ézt nebo chodit, bude mit poskozeni a rany hlavné na kolenou a rukich v porovnani
s novorozencem, ktery prevazné lezi a mliiZze mit rany na mistech otlaceni, jako se tvofi
napiiklad proleZeniny u starych imobilnich lidi odkdzanych na liZko). Nespocetné ran
a puchyit u déti s Epidermolysis bullosa vznikne nasledkem trazu, které se pak musi
oSetfovat nad ramec ran a defektl, které by byvaly vznikly jen z divodu samotného
onemocnéni. To je ovlivnéno hlavné v€kem ditéte. S piibyvajicim v€kem piibyva urazl
u déti, to se shoduje s poznatky Vytejékové (2011), ktera faktory podporujici vznik
urazu popisuje. Rozsah onemocnéni EB ma také vliv na naslednou oSetfovatelskou péci
o toto dit¢ (jinak se mlze manipulovat s ditétem, které ma lokalizované posSkozeni

urcité Casti ktize, a jinak s ditétem, které ma generalizované poskozeni kize prakticky

47



po celém téle). Toto tvrzeni je potvrzeno hlavné ndzory matek, které museji s détmi
spolupracovat kazdy den, a k fyzickému kontaktu s détmi dochazi prakticky neustale.
Zajimavym poznatkem prace je i to, Ze vétSina pacientll pifi pievazech nevyzaduje
analgetika, narozdil od jinych pacientd s obdobnym typem ran a puchyit (piiklad

popaleniny).

Odborna literatura, ktera se onemocnénim a 1écbou Epidermolysis bullosa zabyva,
ma K uzivani analgetik u pacientd s EB spiSe kladny postoj a da se fici, ze doporucuje
pouzivani riznych analgetik ¢i jejich alternativ u pfevazi. V kapitole nazvané ,,Nebojte
se uzivani 1€kt proti bolesti“, se uvadi.,, I kdyz Motylci mivaji vyssi prah pro vnimadni
bolesti, mohou byt pro nékteré z nich prevazy velmi bolestivé. Proti negativnim pocitium
priznivé pusobi odvedeni pozornosti pomoci rozhovoru o prijemnych tématech.
Novorozenci a kojenci se casto uklidni i par kapkami sladkého roztoku nebo materského
mléka. Pokud i pres tato opatreni vnima Motylek prevaz bolestive, je na misté poradit
se se specialistkou EB Centra CR zabyvajici se lécbou bolesti, kterda Viam poradi
bezpecny a ucinny zpiisob, jak ji zmirnit. S urcitym zjednodusenim Ize Fici, Ze Motylkim
nevadi samotné rany, ale to, Ze zpusobuji bolest. Proto je strasné diilezité vénovat jejich
vnimani bolesti dostatecnou pozornost a v ramci dlouhodobé bezpecnych mozZnosti

Motylkiim od bolesti ulevit“(Kyrova, 2015, s. 8).

v

na oSetiovani jak pro oSetfujici osobu, tak i pro pacienty (napiiklad v oblasti o¢i,
V dutiné ustni, podpaZi, mista, kterd se Spatné¢ obvazuji, mista, kde Spatn¢ drzi kryci
material). Na druhou stranu puchyfte, které jsou subjektivné nepiijemné pro oSetiujici
osobu, nemuseji byt na oSetfovani neptijemné pro pacienta. Mize to byt i z divodu
posunutého prahu bolesti u téchto pacientl (naptiklad propichovani puchyit v oblasti
nehtového luzka). Hor$i priabéh hojeni maji pak mista, ktera jsou chronicky
namahana.Jedna se hlavné o sty¢né a predilekéni plochy, jako jsou lokty, plosky nohou,
vnitini 1 vnéjsi strany rukou, kolena, oblasti velkych kloubl atd. Déle se Spatné hoji ta
mista, ktera jsou v daném véku ditéte nachylnd na uraz (naptiklad pii uceni se ditéte

chodit ¢asto dochdzi k iraziim v oblasti obliceje, kolenou, rukou atd.)
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Dale bylo zjisténo, Ze na tvorbu a hojeni se puchyfli a ran ma vliv rocni obdobi
(jinak se hoji rany v 1ét€¢ a v zimég), dale povaha samotnych pacientd (klidné déti x
hyperaktivni déti), vhodna (nejlépe vysokoenergetickd) strava téchto pacientt, pitny
rezim, funk¢éni obranyschopnost organismu a kvalitni oSetfovatelskd péce, vcetné
1ékai'ské pée a péte specialistll, ktefi se onemocnénim zabyvaji.Setfenim také bylo
zjisténo, ze existuji rozdily mezi pohledem na docasné zhojené rany matek a lékart.
Pro matku ditéte, z pochopitelnych davodt, je rana ¢i puchyi zhojeny tehdy,
kdyz poném zistane minimalni poSkozeni pokozky (matky déti by rady,
aby nezistavaly na pokozce po puchyfich Cervena mista a jizvy). Pro 1ékafe a sestry
je dulezité, ze je puchyi ¢i rana zhojena a pacient prospiva. Nezamé&iuji se na detaily tak
jako matky déti, které vice fesi estetickou stranku nemoci hlavné z diivodu, Ze maji dité
neustale ,,na ocich* a z druhého diivodu, Ze pfi ,,hezkém* zhojeni rany u jejich ditcte

maji velkou radost a kladné to ptisobi na jejich psychiku a pak i na psychiku ditéte.

Vlivna celkovy stav pacienti ma jiz zmifovana kvalitni zdravotni péfe v ramci
zdravotnickych zatizeni a jejich pracovnikil, ale i rodinné a socialni zadzemi pacienti.
K tomu pfispiva i organizace DEBRA CR, s jejiz feditelkou byl proveden rozhovor
abyla jim obohacena tato prace o Cetné poznatky ohledné zivota déti a rodicd
s onemocnénim Epidermolysis bullosa. Dalsim zjisténim vyzkumného Setfeni je to,
ze nekteré standardni oSetfovatelské a obecné zdravotnické postupy, které se vyuZzivaji
na béznych oddélenich, které dit¢ s onemocnénim EB muze v pfipadé potieby navstivit,
nejsou vhodné pro vyuziti pii oSetfovani a kontaktu s témito détmi (napiiklad pouzivani
Esmarchova $krtidla pfi odbéru krve, pouzivani béznych naplasti, lepeni elektrod EKG
na kuzi pfi vySetieni, mnohdy zdravotniky ,,oblibené* pfelepovani kanyl alespont dvéma
naplastmi jiného typu, samotny uchop ditéte pfi manipulaci s nim atd.) Mnozi pacienti

jsou inspiraci pro nové postupy oSetfovani ran.

OSetfovani ran se 1i8i i mezi rodi¢i déti s onemocnénim EB. Kazd4 matka ma svij
specificky zplsob oSetfovani a vyhovuji ji jiné materidly a pomicky k pfevaziim
(napiiklad odlisnost praméru sterilnich jehel k propichovani puchyit). Spolecné
pro vSechny matky je psychicka naro¢nost ptevazii. Zajimavym zjisténim muze byt i to,
Ze existuje jen minimum pomiicek pro pacienty s EB, které by jim mohly zkvalitnit

zivot. Matky si chybé&jici pomlcky musi vyrabét samy (,,vymékcovanim* autosedacek
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pro déti, zidlicek, podlozek pod dité, vyuzivanim véci, které nejsou ani pro tento ucel
urCeny, napfiklad vyuziti molitanové podlozky urcené k pouzivani na lehatku jako
materidlu na ,,vymékceni® ohradky pro dité, kde se ucilo chodit, aby se nezranilo).
Materialy, které jsou urCeny pro déti s onemocnénim EB, jsou ¢asto drahé a mnohé
znich neproplaci zdravotni pojiStovna anebo proplaci, ale v mnozstvi,
které je nedostacujici (Cast obvazovych materialt, piiklad kryti Mepilex). Dalsi
materidly se rodice déti snazi ziskat za pomoci charitativnich a ptispévkovych

organizaci (DEBRA CR, DOBRY ANDEL).

Vsechny matky se shodly na dilleZitosti organizace DEBRA CR a EB Centra pro 1é&bu
jejich déti. Do poptedi v 1é€bé nemoci Epidermolysis bullosa se dostavd lécba
vybranych pacientli kmenovymi buitkami. Neocekdva se uplné vyléceni nemoci,
ale zna¢né zkvalitnéni Zivota déti a i dospélych pacientd s EB. Jako autorka prace jsem
m¢éla moznost nahlédnout do problematiky nemoci Epidermolysis bullosa, proto bych si
ptéala, aby bylo mozné tuto nemoc vylécit upln¢ a pomoci nejen pacientim samotnym,
ale jejich rodindm a vSem, ktefi se na 1é¢bé podileji. Myslim si totiz, Ze i jediny den
zivota s onemocnénim EB je dostate¢nou indikaci k tomu, pro¢ by se zrovna tato nemoc
méla intenzivné 1é¢it. Dale bych chtéla vyzdvihnout klady organizace DEBRA CR.
Obdivuji feditelku organizace a socialni pracovnice této organizace, protoze jejich prace
je naro¢na po vSech strankach, pracuji ve velice skromnych podminkach,
v nevzhlednych prostorech, a pifesto jsou samy stile se usmivajici a vstficné. Svym
piistupem a obétavosti velkym dilem pomahaji v boji proti nemoci Epidermolysis

bullosa.
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6 Zavér

Prace s nazvem: ,,OSetfovatelska péce u déti s Epidermolysis bullosa® byla napsana
zaucelem zjistit specifika oSetiovatelské péce u déti s onemocnénim Epidermolysis
bullosa. Na zakladé stanovenych cili byly vytvofeny vyzkumné otazky. VO 1: Jaka jsou
specifika v osetrovatelské péci u déti s Epidermolysis bullosa v riznych stadiich jejich
vyvoje a dle rozsahu onemocnéni? Specifika v osetfovani ran a defektll v navaznosti
navek deéti tkvi dle sester a hlavné matek déti v tom, ze se oSetiuji jind mista
v souvislosti s ¢innostmi, které dité v rizném véku provadi. Pokud se jedna o vék ditéte
z hlediska oSetfujici osoby, tak vétSina sester i matek dava prednost oSetiovani defektl
u starSich déti z divodu, Ze je s nimi lepsi spoluprace z hlediska vétsi vyspélosti ditéte.
Na druhou stranu se vSak sestry i matky shoduji v tom, Ze je to zna¢né individualni
anelze to jednoznatné posoudit, zda je lepSi oSetfovani novorozence nebo ditéte
Vv predSkolnim véku, ponévadz zéalezi hlavné na povaze a celkovém stavu pacienta,
nez na jeho véku. Samostatnou kapitolou jsou potom urazy déti, diky kterym dochazi
Kk novym defektim a naslednym novym postupim oSetfovani, vV ¢emz je i jejich
specifikum. Rozsah onemocnéni ma vliv na pé¢i 0 pacienta, na tom se shodli vSichni
respondenti.VO 2: Jaka jsou specifika v oSetfovatelské péci u déti ve vztahu k mistu
vyskytu puchyie? Z hlediska matek, sester i 1ékaiky puchyie zpisobené onemocnénim
Epidermolysis bullosa vyzaduji specifickou pé¢i. Zpusob oSetfovani se lisi dle mista,
kde se puchyie vytvofi, puchyfe se tangencialné propichuji, nékteré dokonce
prostiihavaji sterilnimi ntizkami. Nékteré se ponechavaji volné bez kryti, jiné vyzaduji
kryti. Rozdilny pfistup vyzaduji rozséhlé¢ a ¢etné puchyie napiiklad v oblasti hyzdi,
jelikoZ pak miiZou €init problémy pii defekaci pacientli, na druhou stranu kryti menSich
puchyfil v oblic¢eji ¢i na jinych vybranych mistech neni nezbytné nutné. Déle matky déti
k oSetfovani puchyid uzivaji riizné prusvity jehel. Jedna z uvedenych matek v této praci
poukdzala 1 na fakt, Ze n€které puchyte jsou pro dité lepsi k oSetfovani a nckteré horsi.
Souvislost ,,pro¢” ale zjisténa nebyla. Z hlediska osetfujiciho se zdaji byt naro¢na
vSechna oSetieni puchyit, hlavné z divodu vciténi se oSettujici osoby do role pacienta,
z pohledu oSetfovaného jsou néktera oSetfeni méné bolestiva neZ jina, ale souvislost

mezi lokalizaci puchyte a jim zplisobenou bolesti prokazana nebyla.

Vystupem prace pro praxi bude forma prezentace vysledkti na odborné konferenci

a v odborném tisku.
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8 Seznam priloh
8.1 Priloha 1: Otazky k rozhovoriim

Otazky pro sestry pracuijici v EB Centru

1. Jaké je VaSe zaméfeni a jak dlouho zde pracujete?

2. Myslite si, ze existuje rozdil v oSetfovatelské pé¢i napiiklad u novorozence

s onemocnénim EB a u starSiho ditéte s onemocnénim EB? Ptipadné v ¢em spociva?

3. Jaké forma nemoci EB (EB simplex, dystroficka, junkéni a cetné podtypy) je dle Vas

nejhorsi?
4. Myslite si, ze rozsah onemocnéni EB ma ptfimy vliv na kvalitu Zivota pacientd?

5. Je rozdil mezi tim, jak pacienti se setrou spolupracuji v zavislosti na jejich postizeni?

1. Pro¢ je u déti s EB dulezita spravna technika oSetfovani ran?

2. Jaké si myslite, ze jsou nejcastéjsi chyby, kterych se zdravotnici pii pievazu

a oSetfovani ran déti s EB dopoustéji?

3. Existuje rozdil mezi puchyifi zplsobenymi napiiklad popaleninami a puchyii

zpusobené nemoci EB? Pokud ano, tak v ¢em spociva?
4. Ve kterych mistech na téle se dle Vés puchyie (zpiisobené EB) nejhtite hoji?

5. Lisi se dle Vas prevazy a oSetfovani ran déti s EB od pfevazi a oSetfovani ran
najinych oddélenich, které nejsou s fungovanim EB Centra spojeny? Naptiklad

na chirurgii ¢i koznim oddéleni?
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Otazky pro 1ékarku

1. Véazena pani doktorko, jaké je VaSe zaméfeni a jak dlouho jiz pracujete ve svém

oboru?

2. Setkala jste se jiz nékdy s onemocnénim Epidermolysis bullosa? Ptipadné v jaké

situaci?
3.Jak se postupuje, pokud dojde k narozeni ditéte s podezienim na toto onemocnéni?

4. Je dle Vas vice problematické sdélit rodi¢im ditéte takovouto diagndézu oproti

naptiklad jinym?

5. Myslite si, ze dit¢ s onemocnénim EB vyzaduje jiny piistup v péci oproti jinym

détem?

6. Probiha u Vas na oddéleni néjaka symptomaticka 1é€ba onemocnéni? Pripadné jak?

7. Myslite si, ze ma onemocnéni EB néjaka specifika oproti jinym koznim chorobam?
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Otazky pro vedouci pracovnici DEBRA CR

1.

2.

3.

Vézena pani feditelko, jak dlouho svoji praci vykonavate?

Proc jste si zvolila zrovna tuto praci?

Co vSechno Vase prace obnasi?

Muzete prosim popsat organizaci, pro kterou pracujete? V ¢em myslite, ze
spociva jeji vyjimecnost?

Co je pozitivni na Vasi praci?

Spolupracujete s néjakymi dals§imi tuzemskymi centry, dal§imi organizacemi?
Co je ulohou, cilem a poslanim Vasi organizace?

Jaké aktivity DEBRY povazujete za nejvice pfinosné pro rodie s détmi

s onemocnénim Epidermolysis bullosa (EB)?
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Otazky pro matky

1.

2.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

Jak staré je Vase dité?

Jak a kdy jste se dozvédé€la o tom, ze Vase dité trpi onemocnénim Epidermolysis

bullosa? Jakou formou onemocnéni trpi Vase dité?
Trpél/trpi onemocnénim EB jiz n€kdo ve Vasi rodiné?

Myslite si, ze Vase dit¢ potfebuje specialni péci? Pokud ano, v ¢em spocivaji

specifika péce o Vase dité?

Navstévujete s Vasim ditétem néjaké specializované pracovisté, kde se Vasemu
ditéti vénuji?

Dochézite s ditétem k néjakym dal$im specialistim?

Mate jeste€ dalsi dité? Je zdravé?

Co Vase dité ji? Jaké jidlo na nejradéji?

Co Vase dité pije? Jaké napoje ma nejradeji?

Muze si Vase dité hrat s béznymi hrackami? Jaké hracky nebo hry ma nejradéji?
Jak Casto d¢late prevazy?

Pomaha Vam n¢kdo s prevazy?

Jaké materidly pouzivate k prevazim?

Ktera mista na téle ditéte se dle Vas nejhtie hoji?

Trpi Vase dité né¢jakym infekénim onemocnénim?

V jakém rozsahu ma VaSe dité defekty?

Pouzivate n&jaké specialni pomuicky? Pokud ano, mliZete jmenovat jaké?

Nabidl Vam nékdo pomoc, kdyz jste se ocitli v takhle té¢zké Zivotni situaci?

Pokud ano, mazete popsat?
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8.2  Priloha 2: Obrazky

Obrazek 1 -Ukazka vybaveni ptevazového stolku sester v EB Centru (Zdroj: autor

prace).

Obrazek 2 -Ukazka vybaveni ptevazového stolku sester v EB Centru (Zdroj: autor

prace).

58



Obrazek 3 - Ukazka materiald k oSetfovani ran v domacim prostiedi (Archiv matky

ditéte 2).

Obrazek 4 - Zinkovy krém namichany v Iékarné vhodny k oSetfovani ran (Zdroj: autor

prace).
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Obrazek5 - Sablona na ,,boti¢kovy* obvaz z Mepilexu (Zdroj: autor prace).

Obrazek 6 - Funk¢ni ochranné rukavicky na prsty ruky vyrobené z materialu uréeného

na popaleniny, vnéjsi pohled(Zdroj: autor prace).
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Obrazek 7 - Funkéni ochranné rukavicky na prsty ruky vyrobené z materialu uréeného

na popaleniny samostatné (Zdroj: autor prace).

Obrazek 8 - Nakoleniky chranici chronicky namahana mista na téle(Zdroj: autor prace).
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Obrazek 9 - Vysokoenergeticky doplnék stravy (Zdroj: autor prace).
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Obrazek 10 - Vyzivovy dopln€k stravy (Zdroj: autor prace).
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Obrazek 11 - Vyzivovy doplnék stravy a pitného reZimu (Zdroj: autor prace).

Obrazek 12 - Pomucka k dodrzovani pitného rezimu (Zdroj: autor prace).
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Obrazek 14 - Ukazka poskozeni kiize na ruce (Archiv matky ditéte 2).
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Obrazek 15 - Ukézka ran na chronicky namahanych mistech (Archiv matky ditéte 2).

Obrazek 16 - Defekty na prstech u nohy (Archiv matky ditéte 2).
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Obrazek 17 -Odhojujici se stara kize s ukdzkou propichovani puchyit a kryti Mepilex
(Archiv matky ditéte 1).

Obrazek 18 - Ukazka prevazu (Archiv matky ditéte 1).
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Obrazek 19 - ,,Vymékcena*™ dievéna ohradka na hrani (Zdroj: autor prace).

Obrazek 20 - Pénova kostka na hrani (Zdroj: autor prace).
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Obrazek 21 - Pénové molitanové lehatko na koupani (Zdroj: autor prace).

Pomozte i vy

Lidé s EB maji kiZi kfehkou jako motyli kFidla.

Souéasti kazdého dne je i nékolikahodinova odetfovaci
procedura. D&t s EB si nemohou hrét jako zdravi
vrstevnici. | hracka, skluzavka, hra na piskovisti mo-
hou ubliZit. Odfend kolena znamenaji pro nemocné s
EB dlouhodobou 1é¢bu a velkou bolest. Odvaha a vile
nemocnych s EB Zit ,normdlni” Zivot s Usmévem je
pro nas hnacim motorem a inspiraci v pomoci.

Péle o nemocného je velmi nakladnd, znaénd East
oletfovacich materidld a vylivovych doplitkd neni
hrazena ze zdravotniho pojisténi.

Pacientiim s nemoci motylich kfidel miZete pomoci

jemnym pohlazenim, vlidnym slovem nebo jednim
2 nasledujicich zplsobi:

. Prispéjte k pfimé podpore pacientd s EB
na Gcet vefejné sbirky
2166032028/5500

. Prispéjte na Gcet organizace, ze kterého
jsou hrazeny nami nabizené sluzby a pro-
jekty pro pacienty s EB a jejich rodiny
2039957319/0800

. Nakupte v nasem dobro¢inném e-shopu

www.debra-cz.org/dobrocinny-eshop

deﬁ?a

Cesks ropublika

DEBRA CR, z.i.
Cernopolni 9
613 00 Brno

1€: 26 66 69 52

Telefon: +420 532 234 318
E-mail: info@debra-cz.org

www.debra-cz.org
www.ebcentrum.cz
www.debra-international.org

Poméhame lidem s EB proizit
co nejvice a trpét pfi tom co nejméné!

rd

Ceska republika

Vydano za podpory Ministerstva zdravotnictvi CR

Obrazek 22 — Informaéni letdk organizace DEBRA CR (Zdroj: Archiv vedouci

pracovniceorganizace DEBRA CR)

68




Sdruzujeme nemocné s EB
a jejich rodiny z celé CR.

Pro¢ nemocni s EB
potrebuji pomoci?

Co je onemocnéni EB?

DEBRA (R, 2.4. byla zaloZena v roce 2004.

Jsme Elenem mezindrodniho uskupeni DEBRA INTERNATIO-
NAL. Organizace DEBRA na celém svété podporuji lidi se
vzacnym puchyfnatym onemocnénim Epidermolysis bullosa
congenita (EB) - v Cesku nazjvanym nemoc motylich k¥i-
del.

Poslanim DEBRA CR je zvySovat kvalitu Zivota lidi trpicich
nemoci motylich k¥idel a jejich rodindm. SnaZime se zapojo-
vat lidi s EB do pinohodnotného Zivota.

Nasimi aktivitami usilujeme o to, aby nemocni a jejich rodi-
ny dokazali Zelit tizivé ekonomické situaci, psychickym a
socidlnim problémim, jei vyplyvaji ze zdludnosti tohoto
onemocnéni.

Cilem Einnosti DEBRA CR je prosazovat a hjit zajmy lidi s
nemoci EB a jejich rodin. Zabezpetovat jejich informovanost
a spolupracovat s viddnimi, krajskymi a daldimi institucemi.

Mezi daldi vyznamné cile sdrufeni patfi Sifeni osvéty
nemoci motylich kfidel mezi laickou | odbornou vefejnost.

Patronkou organizace a obrovskou podporou
pro ni je hereéka Jitka Cvanéarova.

Nemocni s EB neznaji den bez bolesti.

.
e 0 £B je doposud nevyléitelné.

® péée 0 nemocného s EB je ndroéna - éasové, psychicky i finanéné.
® Nemoc motylich kfidel zasahuje celou rodinu, kde se narodi
takto nemocny élen.

Lidé s EB byvaji Zasto socidlné znevyhodnéni a vylouceni. Maji
problém ziskat pispévky a vyhody statniho systému CR.

EB je velmi vzacné onemocnéni. Jeho Iéébé se vénuje pouze
jediné centrum v Ceské republice, EB Centrum ¢R v Brné. Proto
miiZe byt nejen pro laiky, ale i pro fadu Iékats, socidlnich pracov-
nik( a daliich odborniki neznamé.

Maly pocet je napf. pfl se

i nebo pfi zajist odbornych studii,
které hledaji terapii pro pacienty s EB.

Lidé s nemoci motylich kfidel maji stejné schopnosti, nadani

a pFani jako véichni ostatni.

| vy mGZete pomoci lidem s nemoci motylich kfidel
proiit co N .

Nasim klientdm nabizime:

® sdruZovani lidi s EB a rodin, kde
Zije takto nemocny &len;
osobni a individudlni pfistup;
odborné socidini poradenstvi;
Vyiivové poradenstvi;
psychologickou podporu;

pfimou finanéni podporu
a pomoc nemocnym s EB
prostiednictvim vefejné sbirky;

realizaci projektd pro lidi s €8;

iifeni osvéty o onemocnéni EB.

Sluiby a socidini poradenstvi jsou poskytovany zdarma.

EB je zkracené oznaleni vrozené-
ho dédiéného puchyinatého one-
mocnéni kiize Epidermolysis bul-
losa congenita.

Tato choroba je geneticky podmi-
nénd a zatim ji nelze 2cela vylééit.
Diky vysoce specializované Iékaf-
ské pédi se viak dafi Zivot nemoc-
nych s EB vyrazné zkvalitiovat.

Projevy EB jsou velmi rozmanité.
Kuze lidi s EB je kfehkd jako kFidla
motyld. Pi¢inou EB jsou ,chyby”
v genu, které narudi soudrinost
kiiZe. | mirny tlak & tfeni kiize pak
2zplsobuje tvorbu puchyfl a bolestivych, otevienych ran na kizi
a sliznicich (napf. v dutiné dstai, v jicnu, travicim nebo moZovém
ustroji). PostiZeni nehtd, viasl, zubd je v rdzném rozsahu. One-
mocnéni EB neovliviiuje intelekt.

Na svété Zije asi pdl miliénd lidi s EB, v Evropé je to 30 000
av Ceské republice asi 250 a2 300 pacient s EB.

Co je EB Centrum CR a jak nemocnym s EB pomaha?

V Kiinickém EB Centru ER v Brné pisobi mezioborovy tym od-
bornikd, ktery spoleéné poskytuje pacientdm s EB od novoroze-
neckého véku po dospélé komplexni klinickou pééi.

Je jedinym centrem vysoce specializované zdravotni péée
o pacienty s Epidermolysis bullosa congenita v Ceské republice.

Toto specializované pracovité vzniklo v roce 2001 pfi Détském
koinim oddéleni FN Brno. Jeho zakladatelkou je prim. MUDr.
Hana Butkovd, PhD., kterd se problematikou EB dlouhodobé
2abyva. EB Centrum CR je Elenem mezindrodni sité EB center
a Klinickych expertdi EB Clinet (www.eb-clinet.org).

DEBRA €R sidli pod jednou stfechou s EB Centrem CR. Toto (zké
propojeni je pfinosné pro pacienty s EB i jejich rodiny.

Obrazek 23 — Informaéni letdk organizace DEBRA CR (Zdroj: Archiv vedouci

pracovnice organizace DEBRA CR)
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Obrazek 24- Popis kuze (Zdroj: Ivan Novotny: Biologie ¢lovéka [Fortuna, Praha, 2003]

[ISBN 80-7168-819-3])
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eﬁ?:entrum de%?a

Ceska republika Ceska republika

DOTAZNIK NA ZHODNOCENI VYZIVY PACIENTU S EPIDERMOLYSIS

BULLOSA CONGENITA
Prijmeni a jméno: ......... Datum narozeni:
Vyska:... Hmotnost:. ..

Zména hmotnosti v prubéhu poslednich 3 mésicu (narast/ ubytek v kg):
Typ epidermolysis bullosa (zvyraznit): EBS EBJ EBD

Uzivané léky/ dopliiky stravy/ sippingy (lactofer, vitamin C, Protifar, Nutridrink...) : fortini creamy
fruit, fortini multi fibre neutral, fantomalt

Konzistence stravy (zvyraznit): pevna x kasovita/ mleta x tekuta

Chut’ k jidlu za poslednich 14 dni (zvyraznéte Cislo dle navodu):

(0 = odpor k jidlu, 1 = velmi mala chut k jidlu, 10 = normalni chut k jidlu)

Lo [ v [ 2 [ 3 [ 4 [ 5 [ 6 [ 7 [ 8 [ 9 [ 10 |

Alergie/ potravinové intolerance: NE x ANO - Jaké: ................................oc
Polykaci potize: ANO x NE x OBCAS - (jak &asto uved)

Vyprazdiovani: zacpa

Pracovni den

Snidané Zkonzumované mnozstvi potravin a tekutin (g/ ml/ ks)
potraviny

100 g fortini creamy fruit

tekutiny 50 ml forlaxu, 100 ml ovocného Caje

Presnidavka [ Zkonzumované mnozstvi potravin a tekutin (g/ ml/ ks)

potraviny 80 g domaciho pribiniaku, 40 g avokada (avokado rozmixované s mlékem), 1 odmérka
fantomaltu

Obrazek 25 — Ukazka ¢astinavrhnutého jidelnicku pro pacienty s Epidemolysis bullosa
(Zdroj: Archiv matky ditéte 1).
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Prevazy ran

Klidné
Povaha ditéte ':

Lokalizace —_ Chranéna mista
— Zima, podzim

Obrazek 26 — Schéma pficin, které maji vliv na rany (Zdroj: autor prace).

Hojeni ran

Zanicenost ran Rocni obdobi

K fotografiim, rozhovoriim a materialim prezentovanych v této praci byly udéleny

souhlasy autorti a respondentt.

8.3  Piiloha 3: CD
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9 Seznam zkratek

EB Epidermolysis bullosa

DEBRA Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association
CR Ceska republika

EB Centrum Epidermolysis bullosa Centrum

AD autosomaln¢ dominantni

AR autosomaln¢ recesivni

UV ultrafialové zafeni, pfevzato z anglického slova ,,ultraviolet®
EBS Epidermolysis bullosa simplex

EBJ Epidermolysis bullosa junctionalis

EBD Epidermolysis bullosa dystrophic

FN Brno Fakultni nemocnice Brno
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