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Abstrakt

Uskali Zivota s onemocnénim Von Hippel - Lindau
Morbus Von Hippel — Lindau je pro mnoho lidi neznamym pojmem. Jedna se
0 geneticky — onkologické onemocnéni s prevalenci 1/39000 az 1/50000. VHL je
spojeno s velice Sirokou $kalou projevil. Zaroven zde mluvime o onemocnéni s velmi
nestabilni prognozou. O nemocné, kterym bylo VHL diagnostikovéano, pecuje cela
fada odbornikli. V¢asnou detekci, se vyrazné zvysSuje kvalita zivota. Tato nemoc
sebou nese 1tfadu negativnich dopadi, na které je zamétené téma bakalaiské prace.
Ustiedni otazkou vyzkumu bylo: ,,Uskali Zivota s onemocnénim Von Hippel —

Lindau.” Cile prace se zamé&fovaly na identifikaci bio-psycho-socialnich dopadi
nemoci z pohledu respondenti a jejich rodin a dale na identifikaci negativnich
faktori, které ovliviluji zivot respondentl. Byly stanoveny ctyti zdkladni vyzkumné
otazky. Jaké jsou biologické dopady nemoci? Jaké jsou psychologické dopady
nemoci? Jaké jsou socidlni dopady nemoci? Jaké jsou negativni faktory ovliviujici
zivot respondentti?
Vyzkumna cast bakalafské prace byla zpracovdna formou kvalitativniho Setfeni,
s vyuzitim metody polostrukturovanych individualnich hloubkovych rozhovort
a kazuistik. Vyzkumnym souborem byly dvé respondentky, kterym bylo VHL
o¢niho odd. FN Brno. Vyzkum probéhl v Jihlavé a Brné.

Rozhovory byly zaznamenany na diktafon a do poznamkového bloku.
V ptipad€é respondentll 1, 2, 3 probihaly rozhovory v domdacim prostiedi. U
respondentky 4 rozhovor probihal b&hem pracovni doby, v kancelafi. Otazky
k vlastnimu vyjadieni respondentd. Jejich zaznam z diktafonu byl nasledné piimo
piepsan a doplnén o objektivni poznamky tazatelky.

Vlastni zpracovani rozhovort bylo rozdéleno do 4 etap v trvani 8 tydnu.
V prvni byly prostudovany teoretické podklady k onemocnéni, ze kterych byly
vytvofeny otazky, navazujici na vyzkumné otdzky. V druhé etapé byly domluveny
terminy a mista osobnich schlizek. Prosttedi, vzhledem k citlivé tematice bylo voleno
klidné, vyhovujici potfebdm respondentli. Zaroven byli sezndmeni se zakladni

formou otdzek v rozhovoru, jejich variabilitu, zpisobem zdznamu a jejich pfepisu.



Na vlastni zadost respondentt, byl text mirn¢ stylisticky upraven od nevhodnych a
nespisovnych vyrazl. Ve tfeti etapé nastaly vlastni rozhovory. Ty byly zaznamenany
na diktafon a pro uceleny pohled na poznamkovy blok neverbalni projevy.
V posledni etapé byly jednotlivé rozhovory piepsany do pocitace. Zaroven tato data
byla pouzita do kazuistik. Vysledky rozhovoru byly kategorizovany metodou tuzka —
papir a vysledky zaznamenany do schémat, kterd poskytla uceleny pohled na
nejsilné;jsi dasledky a dopady odpovidajici zékladnim vyzkumnym otdzkam.

Z vysledkt vyplynulo, ze onemocnéni ma vliv piedevsim na biologickou stranku
pacientil s VHL, ale ovlivituje také stranku socialni a psychickou. Biologicky dopad
prameni predevSim z variability onemocnéni. Pro obé respondentky je spole¢na
bolest, dyspepsie, vznik cyst na pankreatu a hemangioblastomil. U respondentky 1
navic progredujici hemangiom retiny a s nim spojena ztrata zraku. U respondentky 2
obtizné korigovatelny DM a trombofilie. Na toto navazujici socidlni dopad je hlavné
V oblasti ztraty zaméstnani, coz je pro ob¢ respondentky spolec¢né. U respondentky 1
je tento dopad siln€j8i vlivem ztraty zraku. Proto ndvazn€ dochazi k omezeni ve
spoleCenskych aktivitach, ztraté ptatel a posileni dosavadnich vztahd. Psychicky
dopad je, dle vysledku Setfeni, neyjmensi a pro ob¢ respondentky stejny. Jednd se
hlavné o strach, beznad¢j, odhodlani a nedivéru. Negativnimi faktory ovliviiujicimi
zivot respondentil, dle naSeho Setieni, jsou nejistota, strach, izolace, neznalost a
stigmatizace.

Zrozhovoru vyvstal fakt nedostatecné informovanosti laické i1 odborné
vefejnosti. Tato oblast je v Ceské republice malo probadana, pomémé velké studie
poskytuje nejeden zahrani¢ni server. A to nejcastéji USA, kde existuji kliniky, které
se zamé&fuji na nemocné s VHL. Toto je dano i faktem velké rozlohy a tudiZ i v&tSim
poctem nemocnych. Proto je mozZnost soustfedit je do jednotlivych center

Tato prace muze byt metodickou piiru¢kou shrnujici informace o onemocnéni
Von Hippel-Lindau. Jako prakticky vystup pro tuto praci bylo zvoleno vytvofeni

informac¢niho letaku o onemocnéni VHL.

Kli¢ova slova: nemoc, VHL, stigma, dopad, potieby, sestra



Abstract

Obstacles in the lives for those with Von Hippel — Lindau disease.

Morbus Von Hippel — Lindau (VHL) is still an unkonwn term for many people.
It refers to a genetic — oncological desease affecting 1/39000 to 1/50000 persons.
VHL is connected with a great deal of manifestation. It is a disease with a very
unstable prognosis. Those diagnosed with VHL require medical care by a large
number of specialists. However, an early detection may significantly improve the
quality of patients” life. The disease is manifestated by numerous negative side
effects, which is the main topic of my bachelor thesis.

The research deals with ,,Obstacles in the lives for those with Von Hippel — Lindau
disease.” and identification of bio-psycho-social effects of the disease on the
respondents and their families. Additionally, identification of negative factors that
can influence the respondents” lives. The research is based on four issues: What are
the biological effects of the disease? What are the psychological effects of the
disease? What are the social effects of the disease? What are the negative factors
affecting the lives of respondents?

The research part of the thesis results from a qualitative survey accompanied by
the method of semistructured individual detailed interviews and case histories. The
respondents of the survey are two women diagnosed with VHL, one of their close
family members and a specialist taking care of the women — the chief nurse of
Ophalmology Department in Faculty Hospital in Brno. The survey was made in
Jihlava and Brno.

The interviews were recorded in a dictaphone and a notebook. The interviews with
respondents 1, 2, 3 were made in their homes. The respondent 4 was interviewed in
the nurse office during her worktime. The questions were open-ended so that the
respondents might come with maximum of their opinions and views. The recording
of the dictaphone was completed by objective comments of the interviewer.

The survey proceeded in 4 stages, each in the duration of 8 weeks. The first stage
dealt with theoretical study of the disease that resulted in the question set for the
survey. Consequently, times and dates for the personal meetings had to be arranged,
which represented the second step. With regard to the nature of this disease | tried to

offer the respondents the venue most convenient for them. They were also informed



about the type of questions, their variability, the method of recording the answers as
well as the method of transcription. On the respondents” requests the transcripted text
was edited, i. e. inappropriate and informal expressions were omitted. In the third
stage the interviews were made and recorded in the dictaphone. To get a complete
conception for the thesis the interviews were supplemented with the notes of non-
verbal communication. All this data is also recorded in the patients” case histories.
The answers recorded in pen and drafted in schemes in particular gave a
comprehensive view of the most significant effects.

The results showed that the disease can influence not only the biological aspect of
patients diagnosed with VHL but also the social and mental one. The former mainly
results from the variability of the disease. Both women account pain, dispepsia,
pancreatic cysts and hemangioblastoma. Moreover, the respondent 1 reports
progressive hamengioma retina resulting in the loss of eyesight and the respondent 2
serious DM and trombofilia. Naturally, these handicaps have effects on the social life
of both respondents namely the loss of job. This refers to the respondent 1 due to the
loss of her eyesight. Both report restraints in social activities, relationships and
minimizing contacts with their friends. According to the survey results the mental
effect is more or less the same for both the respondents, yet the least important. They
mention mainly fears, hopelessness, determination and distrust. Other negative
factors affecting the respondents” lives are insecurity, isolation, lack of knowledge of
the disease and stigma.

The results showed the biological effect of the disease as the most significant
followed by the social and psychological ones. The interviews proved that both
laymen and professionals have inadequate knowledge about the disease which, in the
Czech Republic, has very rarely been researched while foreign servers offer quite
extensive studies on this issue. Especially in the US there are specialized clinics
treating patients diagnosed with VHL which is, of course, a result of a large number
of patients concentrated in this large territory. Thus, these factors enable patients be
centred in specialized clinics.

This bachelor thesis may be regarded as a comprehensive study of Von Hippel-
Lindau disease. The output of the practical part is an information manual about this

disease.
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Uvod

Jaky je zivot s onemocnénim Von Hippel — Lindau? Tuto otdzku jsem si polozila
pied ftadou let. Divodem se stala dlouholetd osobni zkuSenost se dvéma
respondentkami, kterym onemocnéni bylo diagnostikovano.

Morbus Von Hippel — Lindau je pro mnoho lidi neznamym pojmem. Jedna se
0 geneticky — onkologické onemocnéni, S prevalenci 1/39000 az 1/50000, které je
spojeno s velmi Sirokou Skalou projevi. Zaroven zde mluvime o onemocnéni s velice
nestabilni prognézou. Osoby, kterym byla tato choroba diagnostikovana, jsou v trvalé
dispenzarizaci. V pravidelnych intervalech dochéazeji na kontroly do odbornych
ambulanci, a pokud dojde k progresi onemocnéni, je nutna v¢asna lékarska intervence.
V ptipadé diagnostiky morbus Von Hippel — Lindau je proveden i geneticky screening
rodiny. S jistou nadsazkou lze fict, ze se setkavame s velice zajimavym diagnostickym
problémem. A to jak ze strany medicinské, tak ze strany oSetfovatelské péce.

Prvni otazkou pro mne bylo, co ,,Von Hippel — Lindau® je za onemocnéni. Pro celou
fadu zdravotnikid 1 1ékafl je tento pojem neznadmy. Proto jsem se o toto onemocnéni
zacala blize zajimat. Nejvice komplexnich informaci bylo Cerpano z internetovych
zdrojui, a to predev§im z mnoha zahrani¢nich ¢lankd ¢i tuzemskych studii. VétSina
zpracovanych studii ¢i ¢lankt byla zaméfena na vznik renalniho karcinomu
a komplikace snim spojené, spiSe okrajové na vznik hemangioblastomu CNS,
hemangiomu retiny, cyst na pankreatu a ledvinach. Dal§im zdrojem informaci se stala
odborna literatura, z niz je nejcastéji onemocnéni zminovano v publikacich tykajicich se
genetiky a onkologie.

Druhou otazkou k zamysleni je dopad tohoto onemocnéni na kvalitu zivota, a to
zejména na oblasti bio-psycho-socialné-spiritualni. Rozdilné kazuistiky dvou
respondentek nabizi dva rozdilné dopady na Zivot a zaroven poukazuji na nedostatky
Vv oblasti socialni a zdravotni péce. Nelze mluvit o fatdlnich chybach, ale o osobnich
negativnich  zkuSenostech. V pribéhu let i zaznamenani pokroku v oblasti

osetfovatelstvi z pohledu respondentek a rodiny.
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1. Soucasny stav

»von Hippel - Lindauova choroba je autosomalné dominantni onemocnéni
s prevalenci 1/39 000 az 1/50 000. Charakteristickym znakem je tumordzni postizeni
riznych orgéant jako centralni nervové soustavy a sitnice, endolymfatického vaku, dale
cystické a nadorové postizeni pankreatu a ledvin, feochromocytomy a papilarni
cystadenomy epididymis a Sirokého vazu délozniho. Postizeni ledvin se vyskytuje u
59-63 % pacientil, z toho u 2445 % vznika renalni karcinom. Ten se svou morfologii
1 progndzou odliSuje od sporadického. Vyskytuje se v mlad$im véku (kolem 37 let), je
mnohocetny a bilaterdlni, nizkého gradu a pozd¢ji metastazuje. Pokud bychom postizeni
jednotlivych organii srovnali dle véku pacienta do ¢asové osy, hemangiom sitnice je
diagnostikovan v primérném véku 25 let, postizeni CNS ve 30 letech a KRK ve véku
37 let “ (Urge, a.kol, 2007, str. 94).

Von Hippel-Lindau (dale VHL) ma u kazdého nemocného odlisny nastup. Jedno vSak
maji spole¢né. Kvalita zivota respondenti se vyrazné¢ méni, v oblastech bio-psycho-
socialnich. Disledky tohoto onemocnéni se imérné zvysuji s dobou, kdy se projevily

prvni pfiznaky.

1.1 Charakteristika onemocnéni

VHL — jedna se o geneticky — onkologické onemocnéni s velmi nestabilni prognoézou.
Jeho vyskyt v populaci je ojedinély a mezi zdravotniky ne pfili§ znamy. Ma
mnohocetné projevy, pocinaje tvorbou cyst, nddory pankreatu, ledvin, jater a vznikem
hemangioblastomt. Primarni karcinomy vznikaji nejCastéji v oku, mozecku, mise
a prodlouzené miSe, kde se tvoii tzv. hemangioblastomy (Klener, et.al., 2002; Plevova,
a kol., 2009).

Hemangioblastomy jsou v§eobecné povazovany za neskodné, nemetastazujici. Jejich
nebezpecnost spoc¢iva ve vlastni lokalizaci — oblast mozecku, mozkového kmene
a michy. K dal§im projeviim patii tvorba cyst. Ty postihuji ledviny, jatra, slinivku.

NejcCastéjsi pticinou umrti je vznik renalniho karcinomu a komplikace vzniklé pfi
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hemangioblastomu na mozecku (Klener, et al., 2002; Urge, et al., 2007; Reiterova,
Merta, 2008; Smrcka, Smréka 2000).

Hemangiomy retiny, zpiisobuji odchlipeni sitnice nebo krvaceni. Lécba v tomto
ptipad¢ je kryoterapie, laserova terapie, brachyterapie a vitrektomie. V konecné fazi pii
Spatné toleranci 1éCby muze dojit az k slepoté (Brighamandwomens hospital, 2014).

Jak bylo vyse zminéno, je tato nemoc geneticky podminénd, patii mezi hereditarni
nadorové syndromy a dédi se autozomaln¢ dominantn€. Prognéza a 1écba se odviji od
symptom1, zavisi na umisténi a komplikacich nadorii a vcasnou detekci VHL je
podstatné lepsi. Smrt je obvykle zpisobena komplikacemi Karcinomti na mozku nebo

ledvin (Smrcka, Smrcka, 2000; Klener, et al., 2002).

1.2 Historie

Nazev onemocnéni Von Hippel — Lindau byl odvozen od jmen autorti dvou ¢lankd.
Prvni byl publikovan v roce 1911 a jeho autorem byl Hippel a druhy v roce 1923 —
autorem byl Lindau. VHL jako nemoc poprvé popsali Melmon a Rosen v roce 1964.
Geneticky vyzkum provedl Latif a kolektiv. VHL tumor — suprimujici gen byl popsan
v roce 1993 (Lukesova, a kol., 2006).

Eugen von Hippel byl némecky 1ékat — oftalmolog. Narodil se v 3. srpna 1867
v Konigsbergu. Zemfel v roce 1939. Ke své profesi 1 zaméteni mél predpoklady, jelikoz
jeho otec Artur von Hippel byl profesorem oftalmologie a zaroven prikopnikem
v oblasti transplantace rohovky. Titul doktora piijal v roce 1889 v Gottingenu. Pracoval
jako asistent dr. Arnolda na patologii v Heidelbergu, kde mél moznost studovat zemielé
po tézkych infekcich, coz mélo vliv na prubéh dalsiho vyzkumu. V roce 1893 zde
habitoval. Mezitim se v roce 1892 zacal specializovat v oboru oftalmologie po boku Dr.
Lebera, jako jeho asistent. O pét let pozdé€ji byl jmenovan mimofadnym profesorem
v Heidelbergu. Od roku 1914 ptisobil jako profesor o¢niho 1€katstvi v Gottingenu az do
roku 1934, kdy musel z divodu nemoci odejit. Roku 1904 popsal vzacnou poruchu
sitnice a roku 1911 objevil anatomicky podklad onemocnéni. Toto onemocnéni nazval

angiomatdza sitnice (Baurmann, 2014).
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Arvid Vilhem Lindau narodil se vroce 1892 v Malmé. Byl to $védsky patolog
a bakteriolog. Vystudoval medicinu v Lundu, specializaci v oblasti bakteriologie na
univerzit¢ v Kodani a na Harvardu. Za svou kariéru publikoval hlavn¢ v oblasti
patologie, bakteriologie a neurologie. Napsal vyznamnou praci s ndzvem Studien tiber
Kleinhirncytein. Bau und Patogenese Bezeihungen zur Angiomatosae retinae. Zde
popsal vztah cyst na mozecku a angiomat na sitnici. Tento ¢lanek napsal v roce 1923.
Zemiel v roce 1958 (Whonamedit.com).

Hans Grossniklaus — poukazal, ze hemangioblastomy sitnice jsou histologicky stejné
jako hemangioblastomy CNS (Brighamandwomens hospital, 2014).

Falida Latif — identifikoval VHL nadorovy supresorovy gen (Brighamandwomens
hospital, 2014).

1.3 Gen VHL

Za vznik Von Hippel — Lindauovy choroby je zodpovédna mutace genu VHL. Gen
se nachazi na kratkém raménku chromozomu 3 v oblasti p25-26 (Lukesova, a kol.,
2006). VHL tumor — suprimujici gen ma tii exony a 639 nukleotidd. Pokud je
inaktivovdn mutaci dojde ke ztrat¢ jeho funkce. Dlvod inaktivace genu VHL je
pfipisovan i metylaci cytosinu a guaninu v DNA (Lukesova, a kol., 2007).

DNA — nositel genetické informace, nukleova kyselina tvofena ¢tyfmi bazemi adenin
(A), cytozin (C), guanin (G) a tymin (T). Ma tvar Sroubovice, protilehlé baze jsou
spojeny vodikovymi vazbami: A — T a C — G (Nussbaum, et al., 2004).

Dilezitym faktorem VHL genu je protein, ktery je soucasti komplexu - elongin B, C
(VBC komplex). Jeho tkolem je odbouravani a destrukce HIF - zkratka je odvozena
z anglického nazvu hypoxia — inducible factor. Jeho hromadéni zptsobi vznik
angiogennich tumort. HIF se skldda ze dvou podjednotek HIF 1a a HIF 2a a HIF .
Z toho HIF B je v jadie bunky a HIF a za hypoxie do jadra vstupuje a spojuje se
s HIF B. HIF celkové jsou transkripcni faktory prepisujici dulezité proteiny za
hypoxickych podminek (LukeSova, a kol., 2007).

Za normalniho tlaku kysliku VBC komplex HIF a degraduje. To znamend, Ze za

normoxickych podminek je HIF hydroxylovan prolinovou a asparaginovou hydrolyzou.
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Navaze se na VHL protein. Ten vznika vazbou VHL, za pomoci elongin B, C na Cul2.
Hydroxilace zablokuje vazbu HIF a na p300 — coz je transkripéni koaktivator.
Proto pokud chybi, nebo je mutovany gen VHL, za hypoxickych podminek dojde ke
zvySeni VEGF, PDGF a TGF . (ptiloha 4) (LukesSova, a kol., 2007).

VEGF (z anglického vascular endotelial growth factor) vaskularni endoteliarni
rustovy faktor, ktery podporuje rast novych cév. ,,Je to homodimericky heparin vazajici
glykoproteid o molekulové hmotnosti 34 — 42 kDa** (LukeSova, a kol., 2007, str. 22).

,»,Ma mitogenni G¢inky na endotelie, zvySuje cévni permeabilitu a stimuluje produkci
proteolytickych enzymi* (LukeSova, 2007, str. 22).

PDGF (z angl. plateled — derived growth factor) je mitogen. V pickladu se jedna o
rustovy faktor, odvozeny z krevnich desti¢ek. Podporuje rast pericytil, jeZ podporuji
vyvoj novych cév. Tyto jsou dulezité pii stimulaci a tvorbé nové cévni site.
(Lukesova, a kol., 2007).

Z dalsich sem zapocitavame i TGF B (z angl. transforming growth factor B)
,je multifunkéni cytokin, ovliviujici regulaci, proliferaci, diferenciaci, migraci
a prezivani riiznych typti bun¢k, ptisobi na buiiky hladké svaloviny, na bunky cévniho
epitelu a buiky pojiva, (LukeSova, a kol., 2007, str. 23). Timto stimuluje rist
nadorovych bunék (ptiloha 4).

1.3.1 Indikace k vySetieni genu VHL

Indikaci k vySetteni genu VHL je v prvé fadé vyskyt hemangioblastomu CNS a
sitnice. V druhé tadé je toto ve spojitosti S mnohocetnymi rendlnimi, pankreatickymi
nebo jaternimi cystami, feochromocytomem, renalnim karcinomem a dale pozitivni
rodinnou anamnézou Ve spojitosti s vyskytem hemangioblastomu CNS, sitnice,
vyskytem mnohocetnych rendlnich, pankreatickych nebo jaternich cyst, dale
feochromocytomu a renalniho karcinomu (Plevova, a kol., 2009).
Pokud jedinec splituje jedno z vySe uvedeného je nabidnuto genetické vySetfeni
a poradenstvi. Provddéna je 1 prenatidlni diagnostika. VySetfeni a kontroly jsou

rozepsany do ¢asovych obdobich, ta se upravuji dle stavu, progrese a doporuceni 1¢kare.
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V obdobi po narozeni - oftalmolog znaly onemocnéni VHL provede o¢ni vySetfent,
toto vySetfeni se zamétuje na sitnici. Dulezita je 1 spoluprace pediatra, ktery musi byt
0 pozitivni rodinné anamnéze informovan a dal aktivné patra po pfiznacich
neurologickych poruch, nystagmu — coz jsou mimovolni pohyby bulbt, dle sméru
pohybu je délen na horizontalni, vertikalni, diagonalni, vertikalni. Strabizmu — neboli
Silhéni, ptiznaku bilé duhovky, a dalSich pfiznaki onemocnéni sitnice, dale se provadi
screening sluchu (Plevova, a kol., 2009).

1. rok - o¢ni vySetieni oftalmologem specializovanym na poruchy sitnice, v piipadé
pozitivni rodinné anamnézy dale jedenkrat roéné (Plevova, a kol., 2009).

2 — 10 let — o¢ni vySetieni specializovanym oftalmologem - jednou za rok. Fyzikalni
a neurologické vySetfeni pediatrem znalym v této oblasti. Toto vySetieni je zaméfeno na
TK, neurologické poruchy, pfiznaky onemocnéni sitnice. Dale UZ bficha ro¢n¢ od 8 let.
Z dalsich vysetfeni NMR, audiologické vysetieni jednou za 2 — 3 roky v piipadé ztraty
sluchu, tinnitu, vertiga 1x rok, moc¢ chemicky a sediment (Plevova, a kol., 2009).

11 — 19 let — oc¢ni vySetfeni 2x roéné, vySetfeni pediatrem 1x za rok (fyzikalni
a neurologické vySetieni) dale krev na elevaci katecholaminii 1x za rok, NMR pokud
jsou objeveny abnormality z vysetfeni krve, UZ bficha - pankreatu, ledvin, nadledvin
1x za rok, pokud je pozitivni nalez toto vySetfeni je doplnéno o CT. Dale NMR mozku
a michy 1x ro¢ng, komplexni audiologické vysetieni. 1x za 1-2 roky (Plevova, a kol.,
2009).

nad 20 let — veskera vySetfeni provadéna 1x za rok, NMR mozku a michy 1x za
2 roky, KO 1x rok. Veskery pribéh kontrol a odbért je individualné upraveny dle

aktualniho stavu nemocného a komplikaci pti onemocnéni (Plevova, a kol., 2009).

1.3.2 VHL priznaky

Toto onemocnéni sebou nese Siroké spektrum projevi. Jak bylo vySe zminéno, jedna
se 0 syndrom. Slovo syndrom, vyznacuje soubor pfiznakd a praveé toto je pro dané
onemocnéni typické. VHL nam nabizi Sirokou S$kalu projevi. Tvorba cyst,
hemangioblastomti CNS nebo sitnice, vzniku feochromocytomu nebo renalniho

karcinomu. Vlastni pfiznaky se odviji od lokalizace a druhu postizeni.
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Hemangiom CNS se muze projevovat bolesti hlavy, zavratémi a zvracenim. Cysty na
pankreatu vznikem labilniho (brittle) diabetu mellitus. Hemangiom retiny zhorSenim az
ztratou vizu, nejcastéjsi komplikaci je odchlipeni sitnice. Feochromocytom sam o sobé
ma velkou Skélu projevii. Ztéch nejvyznamnéjSich projevii mluvime o hypertenzi,
zavratich, epileptickych paroxysmech, palpitacich, poceni (Zelinka, 2007).

Z pohledu sestry je nutné nepodcenovat privodni projevy onemocnéni a flexibilné
reagovat na zhorSujci se obtize. NejvétSim uskalim v této oblasti je bolest.
Jedna se o subjektivné nepiijemny doprovodny projev onemocnéni. Jeji nadmérné tiSeni
vede K zastfeni priznakd, které maji upozornit na zivot ohroZujici stav.
V piipad¢ VHL, pokud je postizeni v oblasti oka, hemangiom CNS, stava se bolest
chronickou. Na ving jsou patologické procesy, které jsou ve spojeni s provedenymi

1é¢ebnymi vykony nebo progresi onemocnéni (Autord, kolektiv, 2006).

1.3.3 Typy VHL

Podle typu mutace muzeme dle Reitnerové VHL zafadit do dvou typu.
Prvni typ — mutace ve spojeni s orgdnovymi projevy (angiomy  sitnice,
hemangioblastomy patefe, moze¢ku, cysty v pankreatu, ledvinach a karcinom ledvin)
(Reitnerova, Merta, 2008).

Angiomy sitnice jsou benigni typy nadort. Jelikoz v oku je bohatd cévni sit’
mluvime predev§sim 0 hemangiomech. Hemangioblastom je benigni, Vvysoce
vascularizovany typ nadoru. Je tvofen bunkami stromatu, pericyty, mastocyty
a endoteliarnimi bunkami. Pfitom buniky stromatu jsou brany za vlastni nadorové
buriky, ty spolu s mastocyty mohou secernovat erytropoetin (Smrcka, Smrcka, 2000).

“Onemocnéni ma 100% penetraci, takZe nosici defektniho genu klinicky onemocni
do 60. roku Zivota a jejich déti maji 50% pravdépodobnost, ze také onemocni. Do
syndromu VHL patti bud’ mnohocetné HB CNS a retiny nebo solitarni ¢i mnohocetné
HB spole¢né s karcinomem ledviny, feochromocytomem, cystami jater, ledvin ¢i
pankreatu® (Smrcka, Smrcka, 2000, str. 504).

Pti VHL se hemangioblastom CNS objevi difive nez u sporadickych forem. VétSinou

kolem 20 — 30 roku. Nejcast¢jsi lokalizaci je zadni jama lebni a projevuje se zavrati,
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poruchou taxe neboli koordinovanosti. Vysetfeni taxe je zdkladnim neurologickym
vysetienim, provadi se vétSinou ve stoje, pacient ma predpazené ruce a zaviené oci
a stiidave se dotykd pravym a levym ukazovackem S$picky nosu a zpét natahuje ruku.
Hodnoti se pfesnost a ties rukou. Toto vySetfeni slouzi k posouzeni funkce mozecku.
Dale se zjistuje cefalea neboli bolest hlavy. Jeji pfi¢iny mohou byt rizné, v ptipadé
hemangioblastomu CNS zélezi na lokalizaci, zda nedochazi k drobnému krvaceni.
Sestra sleduje celkové klinické ptiznaky — bolest hlavy, zavraté, poruchy chiize (ta je
Sirokd). Hemangiom retiny byva Vv pocate¢nim stadu zjistén spiSe ndhodné. Zpusobuje
zhorSeny visus. Jeho negativnim dusledkem je odchlipeni sitnice az v kone¢né fazi
oslepnuti. U cyst celkové zalezi na velikosti a lokalizaci. Od toho se odviji obtize, které
nemocné mohou i1 ohrozovat na Zivoté. Piikladem cysty na pankreatu. Ty mohou
rozvoj hyper ¢i hypoglykemii. Jedna se o nejcastéjsi divod hospitalizace ke kompenzaci
DM. Nejobavangjsim stavem je rozvoj hypoglykemického komatu. Z pohledu sestry je
nutné zaméfit se na prvotni ptiznaky (Smrcka, Smrcka, 2000; Safrankova, Nejedla,
2006).

Hypoglykemické koma je charakterizovano poklesem hladiny glukézy pod dolni
hranici normy. Dolni hranice je 3,3 mmol/l. U hypoglykemického koma je rychly
nastup, viadu hodin az minut. Z klasickych pfiznakd ptevlada ties, poceni, hlad,
tachykardie, nervozita. Pokud je pacient pii védomi prvni volbou je podani cukru,
sladkého caje. V piipadé bezvédomi: pii hospitalizaci 40% G iv. ptipadné Glukagon,
ktery je v predpiipravenych perech (Safrankové, Nejedl4, 2006).

U ledvin Urge (2007, str. 97) uvadi, Ze: ,,solidni tumor vznika z epitelu proximalniho
tubulu, kdeZto prosté cysty z epitelu distalniho tubulu. Lze tedy fict, Ze u nemocnych se
vyskytuji dva typy cyst. Jedna zcela benigni a druhou lze povazovat za prekancerozu‘

Pokud dojde kbujeni v oblasti ledvin, mluvime o vzniku renalniho karcinomu.
,Cysty ledvin se vyskytuji u 59 — 63 % pacientdt s VHL onemocnénim a renalni
karcinom vznikd u 24 — 45 %. Postihuje nemocné primérného staii 37 let, stejné Casto

zeny i muze* (Urge, a kol., 2007, str. 97).
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Druhy typ — charakterizuji vySe popsané organové projevy a vznik feochromocytomu
(Reitnerova, 2008). Feochromocytom je neuroendokrinni nador, ktery vychazi z diené
nadledvin. Ta ma schopnost, nejen produkovat, ale i metabolizovat katecholaminy.
Katecholaminy jsou skupinou hormont produkovanych dfeni nadledvin. Primarni
katecholaminy jsou dopamin, adrenalin a noradrenalin. Jednd se o tzv.
neurotransmitéry. Tyto hormony jsou uvolilovany do krve fyziologicky pfi stresu. Jejich
ucinkem je zvySeni hladiny gluk6ézy a mastnych kyselin. Pomahaji pienosu nervovych
impulsii, rozsifuji priduSinky a o¢ni panenky. Jednotlivé ucinky neurotransmitéri:
adrenalin zptsobi zrychleni tepu a metabolismu, noradrenalin stazeni cév, ¢imz se zvysi
TK. Dopamin je prekurzorem — vychozi latkou — noradrenalinu a adrenalinu (labtest
online; Liillman, et al., 2012).

Po skonceni ¢innosti jsou hormony metabolisovany. Hormony a jejich metabolity
jsou vylucovany moci. Feochromocytom zvySuje produkci katecholamind — hladiny
jsou zvysené v séru i moci. Dusledkem je trvald nebo ndrazova hypertenze, tachykardie,
uzkost, brnéni, palpitace. Vlastni odbér z moci a séra. Sestra provadi sbér moci za 24
hod. Mo¢ je po celou dobu uchovana v lednici. Divodem, pro¢ se mo¢ odebira 24 hod,
je razné vyplavovani katecholaminil po celou tuto dobu. Je diilezité pacienta upozornit,
ze po celou dobu sbéru by mél byt co mozné nejvice v klidu, jelikoz stres je jednim
z faktorti, které mohou vést k falesné pozitivnimu vysledku. Pii odbéru z plasmy je
nutné¢ 15 — 30 min. pied odbérem lezet. Vysledky ovliviwuji 1éky, potraviny a stres.
Vyctem z Sirokého spektra 1€k, které mohou vysledky ovlivnit, mizeme jmenovat
acetaminofen, aminofylin, amfetaminy, diuretika, inzulin, lithium, inhibitory MAO,
nikotin, nitroglycerin, salicylaty, tetracykliny, tricyklicka antidepresiva, vazodilatancia.
Z potravin — kava, ¢aj, jiné formy kofeinu (Labtest online; Liillman, et al., 2012).

Ptiznaky feochromocytomu jsou z pocatku snadno piehlédnutelné, jelikoz ma velky
rozsah projevl. Mezi prvni pfiznaky patii bolesti hlavy, poceni, palpitace, zblednuti.
Tyto ptiznaky vSak nemusi viilbec byt pfitomny a jedinym projevem je hypertenze a to
jak v zachvatovité formée, tak v kombinaci s ortostatickou hypotenzi. Dale ma i
metabolické projevy, jako porucha metabolismu glukozy, coz vyzaduje aplikaci

inzulinu. Dal$i moznosti projevu je i asymptomatie (bezpiiznakovost) nebo akutni
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infarkt myokardu, stfevni pseudoobstrukce, epilepticky zachvat. Feochromocytom je
dale diagnostikovan pomoci biochemie, a to odbérem na stanoveni hladin metanefrinii a
katecholaminti v plazmé a moci, klonidinovym supresnim testem, ktery se odebira pfi
falesné pozitivit¢ stanoveni hladin metanefrinii a katecholaminti v plazmé a moci. Ze
zobrazovacich metod jednoznacné CT (vypocetni tomografie) bficha se zaméfenim na
ledviny, MR (magneticka rezonance), SON0 — avSak to ma malou zobrazovaci schopnost
hlavné v piipadé malych tumort. Lécba feochromocytomu je jedina, a to operativni
odstranéni tumoru. Pfiprava k operaci: 10 — 14 dni pfed planovanym vykonem se
podavaji alfablokatory, cilem je zabranit u¢inku katecholamintli, vyplavovanych pfti
manipulaci s tumorem. Po nastoupeni ucinku alfablokatori se nasazuji betablokatory.
Medikamentozni 1é¢ba ptfed operaci je velmi dilezité, jelikoz pifi operaci je pacient
vystaven riziku hypertenznich $pi¢ek nebo arytmiim pfi manipulaci s nadorem a naopak
pfi uspésném podvazani zil tumoru mize dojit k velkému snizeni tlaku. Po operaci se

muze objevit i hypoglykémie (Zelinka, 2007).

1.4 Lécba pri onemocnéni VHL

Jelikoz se jednd o genetické onemocnéni, neexistuje piimé lécba. Lécitelné jsou
pouze pruvodni projevy onemocnéni. Medicina v poslednich letech udinila velké
pokroky ptedev§im V oblasti neurochirurgie, onkologie, genetiky, vnitiniho 1ékafstvi,
oftalmologie a dalSich medicinskych obort vcetné farmakologie. Tim se vyrazné
zvysila kvalita a délka zivota. Je nasnadé, Ze jsou postupy l1écby, které i pres veSkerou
snahu 1¢katti ulevit nemocnému, do budoucna pusobi spiSe iatropatogenné. V piipade
lééby hemangiomu retiny jsou provadény zakroky jako laserova terapie, kryoterapie,
brachyterapie, vitrektomie. Cim vice se téchto zakrokd na oku provede, tim vyssi je
pravdépodobnost, ze oko se za¢ne postupné atrofovat. Toto je subjektivné chapano jako
velice bolestivy proces, ktery kon¢i odstranénim o¢niho bulbu. Brachyterapie - pii ni je
zdroj zafeni v pfimém kontaktu s nadorem, takZe poskozeni okolni tkané€ je minimalni.
Pouziva se ozatfovani radioaktivni plombou, jelikoZ minimalné nasledné¢ poskozuje

visus (Slampa, Petera, 2007).
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Kryoterapie je 1éCebny vykon, pfi némz dochazi k mrazeni, kdy za velmi nizkych
teplot dochazi k destrukci tkani (Rosina, a kol., 2006).

Vitrektomie je 1écebny vykon, pii némz je odsan sklivec, oSetfeno postizené misto
sitnice/krvaceni a nahrazen bud’ expanzivnim plynem, nebo silikonovym olejem (Sestra,
2009).

Laserova terapie se provadi v prvni fazi 1é€by hemangiomu a cilem tohoto vykonu, je
jejich zpevnéni a tim i zabranéni v rustu a krvaceni do sitnice (Rosina, a kol., 2006).

V piipad¢ hemangiomu v oblasti CNS se zpocatku postupuje konzervativné,
k chirurgické intervenci dochazi v piipadé expanzivniho rustu. Tato operace sebou nese
velka rizika. Diky pokrokim v oblasti mikroneurochirurgie vétSinou umoznuje totalni
exstirpaci hemangioblastomu. Pokud neni radikalni chirurgicka 1é¢ba indikovana, je
moznost ozafeni mista gamma noZem nekonvencéni radioterapie (Smrcka, Smrcka,

2000).

1.4.1 Ukoly sestry p¥i péci o nemocného s VHL

Ukoly sestry v ofetfovani a pééi o nemocného s VHL vychazeji z obecné danych
principt oSetfovatelské péce. Z tohoto vyplyvaji role sestry. Role je mozné definovat
jako oc¢ekavané chovani jedince souvisejici s jeho postavenim ve spole¢nosti. Povolani
sestry ve spoleCenském postaveni zaujima vysoky status. Mluvime o povolani s tradici
ve spojitosti S vysoce humannimi cili. Role sestry jsou tedy dany historicky
a objektivnimi danostmi spolecnosti. Sestra, pfi své praci, vychazi z potieb nemocného
a empatie a tim i dodavani nemocnému potiebny pocit jistoty. Zaroven je sestra
emociondlné neutrdlni. Timto se vyjadifuje rovny pfistup ke vSem nemocnym bez
rozdilu a hlavné jakychkoli predsudkt (Farkasova, a kol., 2006).

Role sestry:
Sestra poskytovatelka osetFovatelské péce - Ulastni se vySetfeni, oSetfeni, 1écby
a vykoni u pacienta. V oblasti pé¢e jsou dulezité komplexni znalosti ve svém oboru
a onemocnéni, se kterym se u pacienta setkava. V ptipad¢ VHL by sestra méla znat
hlavni pfiznaky onemocnéni, coz je u nemocného s VHL nejcastéji tvorba hemangiomt

a cyst a ptipadné projevy dekompenzace. Méla by umét flexibilné reagovat na varovné
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ptiznaky jako celkova slabost, nevolnost, zavraté, zvraceni, bolest, vykyvy tlaku.
Tyto mohou byt pfiznakem progrese onemocnéni. Kryti téchto piiznaki 1éky, mize byt
pfi¢inou celkového zhorSeni stavu, ¢i pifimé ohrozeni nemocného na zivoté.
Sestra edukatorka — v praxi je fada specializovanych sester v tomto oboru. Z globalniho
hlediska, vsak edukuji sestry ve své praxi kazdodenn¢. Poc¢inaje dodrzovanim 1é¢ebného
procesu, kdy nemocnému sestra vysvétli rezim a chod oddéleni, piipravu pied zakroky
¢1 vySetfenim (coz zahrnuje jak tkony provadéné oSetiujicim personalem, tak tkony
které nemocny provadi sam, ¢i s dopomoci) a naslednych opatienich ¢i omezenich po
provedeném zakroku/vysetfeni. Sestra edukuje nemocného stran dietniho rezimu,
zaroven dohlizi nad jeho dodrzenim, aktivné vyhledavéa a odstrafiuje prekazky, které
timto vznikly a brani nemocnému plnit podminky diety. Dalsim momentem, kdy sestra
pravidelné edukuje jsou odbéry biologického materidlu. Sestra nemocného pouci o
specifikach odbéru, zpusobu provedeni, délce trvani (piikladem sbéry moce za 24
hodin), mife invazivity. Nasleduje edukace pii propusténi do domaci péce. Nemocny je
seznamen s rezimem po propusténi (nezvedat tézka biemena, zvySeny odpocinek,
rehabilitace...) pokud nemocny neni schopen, neumi nebo nedokaze, edukuje rodinu
ohledné péce o nemocného. V edukaci celkove, je dulezitd i zpétna vazba, pii niz Si
sestra oveéfri spravné pochopeni od pacienta €1 rodiny. Zajisti 1 vhodny edukaéni
material, pfipadné procvi¢i a nau¢i nemocného/rodinu zvladat nové tkony (pfi lécbé
inzulinem zachazeni s inzulinovym perem, vyména a uchovani ndplni, zplsob a
technika aplikace, zachazeni s glukometrem, prvni pomoc pii hypoglykemii) soucasti
jsou i informaéni letaky a brozury, instruktdzni videa, kontakty na odborné ambulance.
Sestra advokdtka - tato role se zamé&fuje na obhajovani prav pacienta. Ty mu sestra
vysvétluje, tlumoci jeho nazory a pozadavky. Uplatnéni této role je jistym projevem

zajmu o pacienta samotného (FarkaSova, a kol., 2006).

1.4.2 Priprava pacienta pied operaci/zakrokem
Ptiprava nemocného k operaci/lécebnému zakroku se sestava z nékolika fazi. V prvni
je informovani o zdravotnim stavu a vyvoji nemoci. Toto by mélo nemocnému osvétlit

divody pro¢ dané vySetteni/zdkrok ¢i vykon podstupuje. DalSim krokem je informace o
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zptisobu provedeni — ambulantni zdkrok/zakrok vyzadujici hospitalizaci. Poté vysvétlit
o jaky druh vysSetfeni/zdkroku se jednd. Radikalni, kurativni mé& za ptredpokladany
vysledek uplné vyléceni, paliativni vede k zlepSeni stavu, avSak zdkladni pfi¢ina neni
vylécena. (Valenta, et al., 2007).

Dale nemocného upozornit o mife invazivity zakroku. Jaké jsou moznosti
alnagosedace, zda bude probihat v celkové, svodné ¢i lokalni anestezii. Pfiblizny Cas
vykonu a rizika s nim spojend. Toto by nemélo v nemocném vyvolat faleSny pocit
strachu, proto je nutnd vyvazenost s 1écebnym vysledkem — tleva od bolesti, odstranéni
rizikového utvaru ¢i zlepSeni stavajicitho stavu. V neposledni tadé opatieni pted
vySetfenim — dieta, uprava stavajici medikace. Toto je v kompetenci lékate. Ukolem
sestry v této oblasti je zajiSténi edukacnich materidli — brozur, zpétna vazba —
znovuovéfeni si, zda nemocny spravné pochopil informace podané Iékafem a ptipadné
doplnéni informaci stran oSetfovatelské péce. V této Casti se zaméfuje na doprovod
v ptipadé ambulantniho vykonu, u déti v ptipadé hospitalizace. Poté jsou pacientovi
podany k podpisu informované souhlasy — se zakrokem, anestezii, podanim kontrastni
latky. Ten svym podpisem stvrzuje, Ze pochopil podané informace a rizika s tim
spojend, a s danym vykonem souhlasi. Jednéd se o fidici dokument, ktery je soucasti
dokumentace pro pfipadné pravni jednéni. Vlastni pfipravna faze pied operaci se
odliSuje podle rozsahu, zavaznosti a lokalizaci vykonu. VSeobecné se sestava z laénéni
od ptlnoci, ptipravou operacniho pole, poddnim piedepsané premedikace a odvozem na
operaéni sal. Ukoly sestry se sestavaji z psychické podpory pacienta — uklidnit pied
vykonem, zjistit zda vSe plné€ chape, poptipadé¢ sestra zabezpeci dalsi rozhovor pacienta
s Iékafem. Pacienta pouci o lacnéni od ptilnoci, pokud je kutdk zdarazni nekouteni, dale
pouci, a nasledn¢ dohlédne na odstranéni zubnich protéz, nausnic, fetizki, piercingu.
Aplikuje premedikaci dle ordinace 1ékafe a zajisti odvoz na sal, kde pacienta pteda

spolu s dokumentaci (komise pro kvalitu oSetfovatelské péce, 2012a,b).
1.4.3 Péce 0 pacienta po operaci/ vykonu

Po vykonu nemocny ziistava na tzv. dospavacich pokojich minimaln¢ 2 hod. Zde, je

monitorovano: probouzeni z narkézy, akutni pooperacni komplikace — krvaceni,
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ob¢&hové — hypertenze, hypotenze, poruchy dychani — hypoventilace, hypoxie, dyspnoe,
hypertermie, nausea, emesis (komise pro kvalitu oSetfovatelské péce, 2012a,b).

V piipadé komplikaci, ¢i nutnosti dlouhodobé&jsi monitorace, jsou pacienti pievazeni
nejcastéji na JIP ptislusnych odd. a nebo ARO, pokud doslo k zavaznym komplikacim
Vv oblasti kardiopulmonalniho systému a je v tomto pfipadé nutna UPV a nepfetrzita
monitorace. Pokud cely vykon probéhl bez jakykoliv komplikaci je nemocny po
uplynuti 2 hod transportovan zpét na standartni odd. Ukolem sestry je monitorace
fyziologickych funkci v lékafem uréenych intervalech, ptevazu, bolesti — dle VAS.
Veskeré své kroky zaznamenava do dokumentace a informuje 1ékate o stavu pacienta.
V dalsich pooperacnich dnech pe€uje o operacni ranu, provadi pfevaz — sama nebo
asistuje 1ékafi, hodnoti stav rany a dle toho stanovuje intervence. Stale sleduje vyvoj
bolesti dle VAS, plni ordinace 1ékafe. Pée o pacienta po operaci/vykonu konéi jeho
uzdravenim. TO znamena, ze pacient jiz neni ohroZen na zivot¢, rana i okoli jsou klidné
a bez sekrece. Pacient nepocituje bolest nebo pouze minimalni, kterou zvladne fesit
ulevovou polohou, obklady, eventuelné ptedepsanou davkou a silou analgetik. Po
propusténi z nemocnice piechazi pacient do domaci péce. Je pouceny lékafem
o klidovém rezimu, dieté, medikaci, kontrole a v ptipadé neocekdvanych komplikaci
o okamZité navstéveé nejblizSiho zdravotniho zatfizeni a ptipadné rehospitalizaci. Sestra
nemocnému znovu zopakuje informace a zjisti, zda byly spravné pochopeny (komise

pro kvalitu oSetfovatelské péce, 2012a,b,C).

1.5 Edukace pacienta s VHL

Slovo edukace je odvozeno od latinského educo, educare. V piekladu toto znamena
vést vpied, vychovavat. Pacienta u¢ime jak se svou nemoci Zzit, jak zvladat kritické body
progrese nemoci, dietu, kompenzacni pomucky, specificky rezim. V ptipad¢ osob
s onemocnénim VHL je edukace zaméfena hlavné na tercialni prevenci, ktera je
zamé&fena na jedince, ktefi maji trvalé a nezvratné zmény ve svém zdravotnim stavu.
V tomto pfipadé na zlepSeni kvality Zivota. Edukaci lze délit na zékladni, reedukacni,
komplexni. V zakladni edukaci jsou nemocnému piedavany nové informace, které maji

vést ke zmeéné Zivotniho stylu a vysledkem je podpora zdravi a dal§i neprohlubovani

27



negativnich projevii nemoci. Reedukaéni edukace navazuje na zéakladni a znalosti jsou
dale prohlubovany. Pii komplexni edukaci jsou jedinci etapové predavany ucelené
védomosti, tvofeny dovednosti a postoje ve zdravi prospéSnych opatieni, ktera vedou
kK udrzeni nebo zlepSeni zdravi. Dilezitym faktorem, Vv celém procesu uceni, je
motivace. Nemotivovany pacient nechce a ani nedokaze, komplexné pojmout nové
informace a edukace se stava netGcéelnou. Sestra v tomto procesu musi zhodnotit
psychicky stav nemocného, jeho postoj k nemoci a jeho plany do budoucna. Po celou
dobu podporuje snahy nemocného a aktivné vyhledava prekazky, které béhem nemoci
vznikly (Jufenikova, 2010; komise pro kvalitu oSetfovatelské péce, 2012,d).

Nedilnou soucasti edukacniho procesu je komunikace. Ta probihd verbalné
a neverbalné. ZkuSena sestra se zamétuje hlavné na neverbalni komunikaci. U pacientli
s VHL je typické Siroké spektrum projevi. Proto edukace v této oblasti vyzaduje velmi
dobré nastudovani problematiky. Hlavni osobou v edukaci se stava lékar, ktery
informuje nemocného o stavu onemocnéni, progresi a piipadnych moznych projevech.
Ukolem sestry je zajidténi zpétné vazby a piipadné zajisténi edukaénich materiald.
Napiiklad nemocnému (i rodin€) - s hemangiomem v oblasti CNS, by méla byt znama
Skala projevil pfi krvaceni u nemocného s cystami na pankreatu rizika a projevy hyper
a hypoglykemie. Edukaci v této oblasti se sestava z riznych obort jako — chirurgie,
neurologie, interny, onkologie, gynekologie. Zde je patrna multioborovou spolupraci
Vv osetiovatelské péci. Vysledkem je zajistény pacient (rodina), ktery je seznameny
s riziky a projevy nemoci a je schopen v domaci péci flexibilné zareagovat na zmény
vybocujici ze stavajiciho stavu (Jufenikova, 2010; komise pro kvalitu oSetfovatelské

péce, 2012,d.).

1.6 Poti'eby nemocného s VHL

Dle Samankové (2011, a kol., str.12): ,Lidska potfeba je stav charakterizovany
dynamickou silou, ktera vznika z pocitu nedostatku nebo piebytku, touhou néceho
dosahnout v oblasti biologické, psychologické, socidlni nebo duchovni. Naplnéni potieb
sméfuje k vyrovnani a obnoveni zménéné rovnovahy organismu — homeostazy. Potieby

jsou nutné, uzitecné, velmi uzce souvisi se zachovanim a s kvalitou naseho zivota®.
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Védomé vnimani potfeby, vznikne na podkladé pocitu nenaplnéni. A to piedevsim
v oblasti biologické, socialni, duchovni nebo materialni. Mnozstvi a intenzita potieb
zavisi na pohlavi a v€ku, kulturni a spoleCenské urovni dale na prostiedi, inteligenci
a zdravotnim stavu. Bariéry, Které zabranujici v naplnéni potieb jsou: osobni (stud,
nedlvéra, strach, podcenovan) psychické (neschopnost pfijmout pomoc) jazykova
bariéra (od neporozuméni obsahu, vlivem pouziti nevhodnych medicinskych vyrazi, az
po neschopnost domluvit se jazykem dané etnické skupiny) fyziologicka bariéra
(nejcastéji zpuisobena télesnym diskomfortem) bariéra z prostiedi (zima, netitulné nebo
naopak prilis§ komfortni prostiedi, nejcastéji se jedna o nemocni¢ni prostiedi, které
vzbuzuje pocit sterility a odtazitosti, coz celkové negativné ovliviluje prozivani
nemocného) (Samankova, a kol., 2011; Vyrost, Slaménik 2008).

V obecné roviné délime potieby na: dle podstaty ¢lovéka (biologické, psychické,
estetické, socialni, kulturni, duchovni), dle po¢tu osob na (individualni/kolektivni), dle
obsahu (materialni/nematerialni), dle ekonomického pohledu
(ekonomické/neekonomické), podle zplisobu vyvolani (hlavni/doplikové), dle
naléhavosti (zbytné/nezbytné), dle Cetnosti (trvalé, obcasné, vyjime¢né), dle casu
(soucasné/budouci), dale dle dileZitosti pro zachovani Zivota (primarni/sekundarni).
V sesterské praxi je dilezit¢ v obdobi nemoci zajiStovani potieb nemocného,
celkové posouzeni z pohledu lékaie/sestry a ostatnich ¢lenti zdravotnického tymu
(Samankova, a kol., 2011).

U pacientli s onemocnénim VHL se potieby diferencuji. Do poptedi vstupuje potieba
soundlezitosti, sebeucty a lasky. Potifeba soundlezitosti predstavuje aktivni ucast
nemocného na 1é¢ebném procesu, vnimani jeho identity, toho, ze je sam schopen se
rozhodnout a zvazit negativni i pozitivni dasledky, vyslovit svij jednozna¢ny nazor,
ktery rozhodne o dal$im postupu v 1é€be. Pro nemocného je toto velmi dilezity faktor,
jelikoz mu stale ponechavdme prostor pro moznost fici sam NE. S nemoci se ruku
v ruce nese i potieba sebeucty — neztratit viru sam v sebe, i kdyz se od okoli néim
zacina ¢im dal vice odliSovat. Potieba lasky Se nemoci pfirozené zvySuje a to nejen ji

ukazat, ale 1 pfijimat. Tato oblast zasahuje zejména rodinu, proto bychom jako sestry
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mély mit na paméti, ze i ta je nedilnou soucésti oSetfovatelského procesu (Trachtova, a

kol., 2010).

1.6.1 Nemoc a potieby

Nejznaméjsi hierarchii potfeb sestavil americky psycholog A. H. Maslow (1908 -
1970). Dle Trachtové (2010, a kol., str. 13): ,,Abraham Maslow vytvofil teorii motivace,
ze které vychazi jeho teorie potfeb. Zduraziiuje v ni tésné propojeni filozofie
a psychologie a navrhuje, aby se pfedmétem zajmu psychologi, stala téz filozofie
hodnot. Maslowova filozofie ¢lovéka je soucasti jeho svétového nazoru, ktery se nazyva
nazorem holisticko — dynamickym®. Z tohoto vyplyva, Ze kazda osoba je individualné
jedinecna, své potieby ma usporadany dle hierarchie. Zaklad téchto potieb tvoii potieby
fyziologické — pohyb, vyziva, vyprazdiiovani, spanku, dychéni, sexudlni. PomysIné
druhé misto zaujimaji potfeby jistoty a bezpeci — praveé tyto jsou v obdobi nemoci
zasazeny nejvice. Nemocny ztraci kontakt s okolim pfi pobytu v nemocnici, je omezen i
kontakt s rodinou. Ocita se v prostfedi neznamém a nemoc mu ubira zakladni zivotni
jistoty. Tteti v pomyslném Zebiicku jsou potfeby soundlezitosti a lasky — potieba
socialni integrace, naklonnosti a soundlezitosti. Dale potfeby uznéni a sebetcty - kazdy
nemocny potiebuje spolurozhodovat, Gc€astnit se na 1écebném procesu a mit moznost
volby 1 odmitnuti. Tyto dvé potieby, spolu velice Uzce souvisi. Dalsi v pomysIné
pyramidé jsou potieba seberealizace, sebeaktualizace — realizovat své schopnosti
a zameéry, byt tim, kym podle svého minéni mohu byt. Pro sestry je mnohem zndméjsi
tato hierarchie uspotadana do pyramidy, doplnéna o potieby kognitivni a estetické
(Trachtova, a kol., 2010; Vyrost, Slaménik, 2008).

Na zaklad¢ potieb jsme celkové ovliviiovani jak ve zdravi, tak nemoci. Pokud nejsou
Z jakéhokoliv ditvodu napliiovany, dochazi ke staviim deprivace. V piipadé nemoci je
tento pocit znasoben a o to vice, pokud se jednd o onemocnéni genetické s prognézou
budouciho negativniho vyvoje. V této otdzce se dostavame 1 k jisté stigmatizaci,

poznamenani a to jak zjevného tak skrytého (Trachtova, a kol., 2010).
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1.6.2 Nemoc jako stigma

Dle Bartlové (2009, str. 93): ,,Parsons definuje nemoc jako poruchu schopnosti
individua plnit o¢ekavané tkoly a role.“ Nemoc je také definovana jako porucha
rovnovahy vnitiniho a vngjs$iho prostiedi organismu nebo porucha celistvosti jeho
soucasti (FarkaSova, a kol., 2006).

Zivot s nevylé¢itelnou nemoci je stav, ktery nas dlouhodobé ovliviiuje a stava se
stigmatem. To muze byt viditelné nebo skryté a ve spojeni s nemoci vnimame jeji
negativni dopady. Pojem stigma je velmi Siroky. Zahrnuje z objektivniho hlediska -
jizvy, deformity, defekty (omezena hybnost koncetiny, chybé&jici ¢asti koncetin,
ochrnuti...). Z psychického hlediska se nemoc projevuje tzkosti, strachem, odcizenim,
neschopnosti zaélenit se. Ze socialniho hlediska mluvime spiSe o dopadu (vyloucéeni ze
spole¢nosti, snizeni uplatnéni, ztrata zaméstnani...) Z pohledu sestry je tfeba se oprostit
od pohledu na stigma z ¢isté medicinského pohledu nebo zazitych konvenci. Ve vyrazu
»stigma“ se kazdému objevi chybéjici ¢asti koncetin, vrozené deformity, pourazové ¢i
nadorové deformity. Vse, co ¢lovéka na prvni pohled zohavuje a n&jakym zpusobem
vycletiuje ze spolecnosti. Nemocny vSak neni poznamenany pouze zjevnymi projevy,
nejtézsi je dopad psychicky a socialni. Tyto dvé oblasti se Gzce proplétaji a navzijem
ovliviiuji. V ptipad€¢ tézkého postizeni pfi onemocnéni nasledné dojde i ke ztraté
zaméstnani, popfipadé k invalidizaci a omezeni v dosavadni ¢innosti. Z tohoto vyplyva
bio — psycho — socidlni dopad onemocnéni. A strochou polemiky lze mluvit
o stigmatizaci, jelikoz dochazi v ur¢ité mife k vyclenéni nemocného z doposud
standardniho Zivota. Oblast biologickd zahrnuje somatické projevy onemocnéni, jeho
vlastni 1écbu a zdravotni rehabilitaci. Nemocny s diagn6zou VHL ma velmi nestabilni
progndzu a kazda kontrola u specialisty je spojena se strachem, ktera komplikace se
objevi tentokrat. Toto navazuje na psychicky dopad onemocnéni. Zivot, hlavné jeho
kvalita, je velmi poznamenan obavami. Strachem z negativni prognozy, bolesti, vykonu,
pribéhu a budoucnosti. S progresi pfichazi socialni izolace, nejistoty, ztrata a nutnost
piekvalifikovani Zzivotnich hodnot. Timto se zacCiname dotykat socialniho dopadu
onemocnéni. Pokud je nemoc ve stddiu asymptomatie, remise, socidlni dopad je

minimalni. Krom pravidelnych kontrol neni nemocny nikterak omezeny ¢i vyclenény
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Z pracovniho procesu, kulturnich, dennich a spole¢enskych aktivit. Jakmile vSak pfijde
faze progrese, zalezi na jeji rychlosti a druhu obtizi. V disledku stale opakujicich obtizi,
vSudypiitomné bolesti, strachu a nejistoté, dochazi k vyraznému snizeni kvality Zivota.
Tyto aspekty by méla mit sestra vzdy na paméti a samostatné¢ vyhledavat negativni
faktory spojené zivotem s onemocnénim VHL. Podil téchto faktorti na pozitivnim
prabéhu 1écby je velky. Podpora psychické pohody, posilovani odolnosti je jednim
z klicovych momentd jiz tak naro¢né 1é¢by a resocializace (Bartlova, Matulay, 2009;

Zacharova, a kol., 2007; Bartlova, 2006).

1.7 Kvalita Zivota

Odviji se ze zékladnich potifeb nemocného. Jsou-li tyto alesponi ramcové napliiovany,
vhimd nemocny svilj stav jako uspokojivy eventuelné¢ dobry. Pokud vsak dojde
k nenaplnéni ¢i vyraznému omezeni, stdva se zivot pro nemocného neuspokojivy.
Hranice naplnéni a nenaplnéni téchto potieb jsou ryze individualni a odvijeji se od
osobnosti nemocného. Vyzkum kvality Zivota byl iniciovan v sedmdesatych letech
20. stol. Vedly knému dva faktory. Farmakoekonomicky, zahrnujici finan¢ni
nakladnost a efektivitu 1écby a druhym faktorem bylo dokladovani dopadu
terapeutickych intervenci na zdravotni stav pacienta (Gurkova, 2011).

V podstaté nejvetSim tskalim se stava pro kazdého progrese nemoci a stupniujici se
¢i neustupujici bolest. Pro lidi s onemocnénim morbus Von Hippel-Lindau je nejistota
vyvoje onemocnéni tim nejzakladngj§im negativnim disledkem. Casté zdravotnické
intervence leckdy posiluji strach a jisté vyclenéni. Zdravotni personal se setkava s tim,
ze zakladni potieby a Zebti¢ek hodnot se u nemocnych lidi radikalné méni. V prvenstvi
stale zustavaji potieby fyziologické, avSak dale do pozadi ustupuje poticha
seberealizace, sebeaktualizace. Naopak zesiluje potieba sounalezitosti a lasky, uznani
a sebeucty. Posledni o to vice, jelikoz se jedna o vlastni rozhodnuti a spolutcast pii

dalsich postupech 1é¢by (Gurkova, 2011, Trachtova, a kol., 2010).
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1.7.1 Vyznam hodnoceni kvality Zivota

Vyznam hodnoceni kvality Zivota v praxi vystupuje do popiedi u pacientd
s chronickymi, onkologickymi a nevylécitelnymi chorobami, které vyzaduji celozivotni
dodrzovani rezimovych zasad a opatfeni a Casto omezuji v béznych kazdodennich
aktivitach. Takto nemocni Casto prozivaji pocit omezeni, napéti. Musi vynalozit velké
usili, aby se kvalita zivota piiblizila na troven zdravych (Gurkova, 2011).

Faktory ovlivitujici dopad onemocnéni na kvalitu zivota jsou dle Gurkové (2011, str.
139): ,,ndroky self managementu onemocnéni (pacient musi nemoc zakomponovat do
svého zivota zménou Zzivotnich navyku a chovani), celoZivotni charakter lécby (1é¢ba
Castokrat neni kauzalni, kurativni, ale substitucni, zmirfiujici symptomy onemocnéni,
Castokrat s nepravidelnym efektem a nezaddoucimi uCinky), nejasnost prognozy,
nepredvidatelnost priitbehu onemocnéni (neni mozné predvidat pribéh onemocnéni,
ktery miize vyznamné zasdhnout do zivota pacienta), védomi zavaznych chronickych
komplikaci a akutnich stavii (tzn. ze, jakmile dojde k nedodrzeni terapeutického rezimu,
hrozi riziko zavaznych nasledkd), lokus kontroly (v domaci 1éébé se piesouva
dominantni ¢ast kontroly a zodpovédnosti za 1é€bu na pacienta)®.

Kvalita Zivota je dlouhodobym cilem oSetfovatelské péce. Ta se v rdmci zvySovani
kvality Zivota zamétfuje nejen na fyzické aspekty, ale hlavné na podporu navratu
pacienti do béZného zivota, zvladnuti dennich c¢innosti a vyuzZiti zdroji socialni

podpory (Gurkova, 2011).

1.8 Odolnost, zdravi, adaptabilita

Tyto tfi pojmy jsou uzce provazané a vzajemné na sebe plisobi. Naroky, se kterymi se
dokaze vyrovnat zdravy clovek, jsou Vv obecné roviné vétsi, nez u nemocného.
Dle WHO je zdravi definovano jako stav uplné psychické, socialni a fyziologické
pohody. Jinak ptelozeno jedna se o Stav nepiitomnosti piiznakd nemoci, realizace
V pracovnim a spolecenském Zivoté, psychickd vyrovnanost, spokojenost. O tomto
pojednava soucasny celostni pfistup psychologie. Osobnost = bio-psycho-socio-
ekonomicka jednota (Paulik, 2010).

33



Adaptace — schopnost pfizptsobit se. Zajistuji ji adaptacni systémy organismu.
,Psychickd regulace probiha ve tfech zakladnich rovinach: instinktivni (pudové,
nepodminéné¢ reflexni), zvykové (automatizované, naucené) a volni (zaméfené,
umyslné). Instinktivni regulace je zajiStovéana prostiednictvim vrozenych reakci
odehravajicich se automaticky bez ptimé ucasti védomi  (Paulik, 2010, str. 12).

Podili se na tom vSechny zékladni soustavy — dychaci, travici, vyluovaci, reprodukéni,
nervova, hormonalni, kosterné-svalova a ob&hova soustava. Rozhodujici je nervova
a hormonalni soustava (Paulik, 2010).

To jak se dokdze nemocny adaptovat, szit se svou nemoci, je dillezitym faktorem pro
budouci adaptaci na novou roli. A to chronicky nemocného, nevylécitelné nemocného,
handicapovaného. Ukolem sestry je podporovat a motivovat k adaptaci, pomoci
Nad zvladnutim této situace se velmi podili osobnost jedince a V neposledni tadé
temperament jedince. Osobnost funguje jako integrovany celek, individualné typicky
a ve svych charakteristickych rysech i relativné stabilni. Strukturu osobnosti tvofi nase
schopnosti a to obecné rozumové (nase IQ) a specialni, které se projevuji pti urcitych
druzich ¢innosti. Dale temperamentové, charakterové a motivacni vlastnosti. V oblasti
zvladani se nejvice projevi temperamentové vlastnosti. Jelikoz to, jak se chovame a
jevime zvenci, zna¢né€ ovliviiuje proces uceni a zrani a faktory dédicnosti a prostiedi.
Temperament se v obecné roviné da pielozit jako soustava psychickych vlastnosti
projevujici se zpiisobem chovani a jednani ¢loveéka. Tvofi podklad dusevni dynamiky a
piedevsim citii (Nakone¢ny, 2002; FarkaSova, a kol., 2006).

Kazdé sestfe je velmi dobfe znamé zéakladni rozdéleni typli temperamentu podle
Hippokrata. Ten dle télesnych tekutin krev, zlu¢, ¢erna zlu¢ a hlen udal Ctyfi zakladni
typy — sangvinik, cholerik, melancholik, flegmatik (Nakone¢ny, 2002).

Dle Nakone¢ného (2002, str. 526), je tato zakladni charakteristika doplnéna o
hlediska W. Wundta a H. J. Eysencka: ,,melancholik: emocionalné zalozeny, vazny,
rigidni, kombinace emocni lability a introverze. Cholerik: vznétlivy, cinorody,
impulzivni, kombinace emocionalni lability a extroverze. Sangvinig: vyrovnany,

pfiméfené¢ reagujici, kombinace emocionalni stability a extroverze. Flegmatik:
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lhostejny, staly, nevzrusivy, kombinace emociondlni stability a introverze* S kazdou
nemoci, respektive diagnostikou nevylécitelného stavu, se okamzité projevi strach. Jeho
projevy, zvladani, potlacovani Ci popirani zavisi do velké miry pravé na temperamentu.
Z pohledu sestry je dilezit¢é uméni empatie a zaroven si udrzet profesionalni nadhled a
odstup. Spravné odhadnuti nemocného, respektive dopadu negativni progndzy na
nemocného, je dulezitym voditkem pro komunikaci a péci. Sestra sleduje hlavné
projevy neverbalni jako postoj, pohled, mimika. Neverbalni signaly casto ukazuji
pravou tvai a moznost budouciho dopadu. Pokud pied sebou sestra ma pacienta bez
pevného zédzemi (rodiny a pratel), mize sdéleni negativni diagnodzy a prognodzy vést i
K velmi fatalnimu feSeni. Vzniku zavislosti a v kone¢ném dusledku sebevrazda. V tuto
chvili je sestra osobou prvniho kontaktu a méla by dokazat i1 spravné nemocného
edukovat. Stim uzce souvisi i samovzdélavani. Edukaci sestra soustavné ovliviiuje
pacienta, jeho chovadni a jednani. Hlavnim cilem, je zvysit jeho védomosti, zménit
postoje, navyky a zleps$it dovednosti. Kone¢nym vysledkem, Vv pozitivnim smyslu, je
osoba sobé&stacnd, vyrovnana a ptipravend klast jakékoli otazky Vv ptipad€é nejasnosti

(Jutenikova, 2010).

1.9 Iatropatogeneze mediciny

I ptesto, ze rychly vyvoj v oblasti mediciny dnes vyrazné snizil umrtnost a invaliditu,
ma 1 negativni dopad na zdravi a Zivot. Jakykoli zdkrok na pacientovi ma 1 vedlejsi
ucinek na jeho zdravi. Zakroky, majici zvysit kvalitu zivota, oddalit nevyhnutelné,
zachranit zivot, nakonec negativné ovliviiuji i samotny prubéh a kvalitu Zivota. Jsou
rizné pohledy a nazory iatropatogenni dopad mediciny a oSetfovatelskych intervenci.
Vse se v zakladu odviji od rozhodnuti lékate. Ten urcuje, ktery zakrok je pro nas
vhodny a ktery naopak zhorsi stav, Ci je neefektivni. Lidé, respektive nemocni jiz od
pradavna k 1ékati vzhlizi coby k polobohu. Mluvi fe¢i pro né¢ nezndmou, ma znalosti
o téle, o tom co kde se nachazi a jak to funguje. Dnes je tento pohled diky technice 0 to
vy$si, Ze lékar dokaze 1écit stavy, na které se diive bézn¢ umiralo. Sestra v tomto
prostiedi dlouho pracovala coby mantinel. Jakysi ¢lanek, ktery ulehc¢oval nemocnym

jejich utrpeni a poskytoval jim péci, kterou jinak neméli. Pokud se podivame na historii
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osetfovatelstvi, poCatky oSetfovatelské péce sahaji az do raného stiedovéku, vétSinou
jsou spojeny s Sitenim kiestanstvi. V tehdej$i dob¢é se uzivalo hlavné zkuSenosti
Z pozorovani bylin, vody a slunce na lidsky organismus. Na rozvoji oSetfovatelstvi se
podilely hlavné vélky. V té dob¢ bylo nejvice zapotiebi osetfovatelské péce, ktera se
zakladala hlavné na zku$enostech a pozorovani (Kutnohorska, 2010; Skrla, 2005).

Profesionalizaci v oSetfovatelstvi pfinesla Florence Nightingalova, ktera jako prvni
po zkuSenostech z Krymské valky v letech 1853 — 1856, popsala negativni dopady na
zdravi pii nedostate¢né hygiené, vyzivé a teple (Kutnohorska, 2010).

Osetrovatelstvi postupem Casu se vyvijelo do dnesni podoby, kdy zaujima samostatny
védni obor. Tento obor i nadale uzce souvisi s medicinou samotnou, avsak jeho zakladni
pojeti je holistické neboli celistvé. latropatogenni dopad mediciny se odrazi i na
oSetfovatelstvi samotném. Sestra v dneSni dob&é musi umét zhodnotit pacienta, velky

dirraz je piitom kladen na potieby nemocného (Skrla, 2005; Kutnohorska, 2010).
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2 Cile a vyzkumné otazky

2.1 Cile prace
1. Zjistit bio-psycho-socialni dopady nemoci z pohledu respondentt a jejich rodin.

2. Identifikovat negativni faktory, které ovliviiuji zivot respondenti.

2.2 Vyzkumné otazKky

1. Jaké jsou biologické dopady nemoci?
2. Jaké jsou psychické dopady nemoci?
3. Jaké jsou socialni dopady nemoci?

4. Jaké jsou negativni faktory ovliviiujici zivot respondent?
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3 Metodika vyzkumu

3.1 Pouzita metoda

Prace byla zpracovana pomoci kvalitativniho Setfeni s vyuzitim metody
polostrukturovanych  individudlnich  hloubkovych  rozhovori a  kazuistik.
Kazuistiky byly zpracovany dle taxanonie Nanda INT. Il, kterda vychazi z modelu
Gordonové. Rozhovory byly zaznamendvany na diktafon a poznamkovy blok. Jejich
trvani se pohybovalo od 1 - 1,5 hod. V piipadé respondentt 1, 2, 3 probihaly v domacim
prosttedi. U respondentky 4 rozhovor probihal béhem pracovni doby, v kancelafi
fakultni nemocnice Brno. K respondentce 4 bylo navic potfeba zajistit povoleni
k rozhovoru od vedeni FN. Toto probéhlo na zaklad¢ pisemné elektronické zadosti
a telefonickych konzultaci. Tato sluzba je placena a oSetfena smlouvou. FN ma ptfimo
vypsany cenik, kde jsou taxy v piipad¢ rozhovorii s lékafem, sestrou, sbéru dat do
dotaznikl. Vysledky, které jsou v bakalaiské praci, se jako kopie odesilaji ke schvaleni
zpét ptisluSnému pracovnikovi FN ke kontrole a schvaleni.
pro vlastni vyjadfeni respondentd. Jejich zaznam z diktafonu, byl nasledné piimo
pfepsan a doplnén o objektivni poznamky tazatelky.

Vlastni zpracovani rozhovora bylo rozlozeno do 4 etap v trvani 8 tydnd.

V prvni etapé byly prostudovany teoretické podklady k onemocnéni, ze kterych byly
vytvofeny otazky navazujici na vyzkumné otazky.

V druhé etapé byly domluveny terminy a mista osobnich schtizek. Vzhledem k faktu,
ze mély zaznét leckdy 1 intimni fakta, prostfedi bylo volené klidné, spiSe vyhovujici
potfebam respondentli. Respondenti byli ramcove sezndmeni se zakladni formou otazek
a upozornéni na jejich variabilitu. Zaroven byli seznameni s formou zdznamu rozhovoru
a zpusobem jejich pfepisu. Na vlastni zadost respondentt, byly z rozhovoru vynechany
nevhodné vyrazy, vlastni text byl mirné stylisticky upraven. Zaroven ustné vyjadrili
souhlas i s osobnimi dotazy. S témito podminkami bylo mozné ptejit k dalsi etapé.

Ve treti etapé nastaly vlastni rozhovory. Ty byly zaznamenavany na diktafon, a pro

uceleny pohled na poznamkovy blok byly zaznamenavany neverbalni projevy. Tyto
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poznamky byly zapisovany podle ¢isla otdzky, podle ¢asu na diktafonu a dominantniho
slova v otazce. Posledni, bylo nej¢astéji uzito, ve chvili kladeni dopliiujicich otazek.

V posledni etapé byly jednotlivé rozhovory pfepsany do pocitace. Tato faze byla
tato data byla pouzita i do kazuistik. Vysledky rozhovoru byly kategorizovany metodou
tuzka — papir a vysledky zaznamenany do schémat.

Schémata byla volena z dasledku nizkého poctu respondenti s onemocnénim VHL.
Data ziskand z rozhovora vSech respondentt dala uceleny nahled na nejsilng;si disledky

a dopady, které odpovidaly zakladnim vyzkumnym otazkam.

3.2 Charakteristika vyzkumného souboru

Vybérovym souborem byly 2 respondentky s morbus Von Hippel-Lindau, manzel
respondentky a vrchni sestra o¢niho odd. FN Brno. Vybér byl zamérny. Vyzkum
probéhl v Jihlave a Brné.

Respondentka 1(R1) — byla volena jako prvni v rozhovorech a kazuistikach, jelikoz od
ni se odviji zasadni otazky vyzkumu. Nemoc ji byla diagnostikovana ve véku 13-ti let.
Za posledni roky doslo k velké progresi S negativnimi disledky. Prognéza do budoucna
je stale nestabilni.

Respondentka 2(R2) — nositelka mutace genu VHL. Prvni projevy onemocnéni piisly
ve véku 45-ti let. Rozdilné jsou i dopady onemocnéni a negativni disledky. Prognéza je
zde pomérné stabilnéjsi.

Respondent 3(R3) — jeho osobni nazor poukazuje na dopady VHL Vv oblasti vztaht
a Zivota.

Respondentka 4(R4) — vrchni sestra o¢niho odd. FN Brno. Profesional v oblasti
oftalmologie a oSetfovatelsti. Poskytuje pohled oSetfujiciho personalu, stran zdravotni

péce o nemocné s postizenim zraku.
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4. Vysledky

4.1 Kazuistiky
Respondentka 1

Zena 38 let. V détstvi vaznéji nebyla nemocna. Od 13 let za¢aly problémy s visem na
levé oko. Dle respondentky v kvétnu r. 1988. Od té doby trvale sledovana. V dubnu
1991 stanovena dg morbus Von Hippel — Lindau. Roku 1995 provedeno genetické
vySetieni. Z jeho vysledku bylo popsano: Mutace c¢. 272-273 delinsAA v exonu 1 genu
VHL. Toto doposud nebylo u nemocnych s morbus VHL popsdno. Od r. 1991 1é€ena
ve FN Brno. Pro drobna krvaceni do sitnice u resp. provedena opakované laser.
therapie, pozd¢ji i kryoterapie, brachyterapie a vitrektomie. Od roku 2006 ztrata vizu i
na levém oku. Dle respondentky na pravé oko nevidi od 15-ti let. Déle pii morbus von
Hippel —Lindau u respondentky diagnostikovany ¢etné cysty na ledvinach a pankraetu.
Vznik hemangioblastomi na mozecku. Diagnostikovany dle MR mozku 05/09 Do roku
2012 — dubna nalez stacionarni, poté prudka progrese, kterd byla divodem
neurochirurgického zasahu 8/12. Od roku 12/06 ztrata vizu na pravém oku. Amaurosis
absoluta. Pro vznik bolesti nereagujicich na béZnou 1écbu doporucena termomodulace
ggl. Gasseri | dx — tento zakrok respondentka vnimala jako velice bolestivy, efektivita
byla bohuzel miziva. Bolesti byly velkou mérou spojeny s degenerativnim procesem v P
oku, kdy vlivem cCetnych zakroki (vitrektomii) doslo k destabilizaci o¢niho bulbu,
nasledné jeho smrStovani. Tento proces je velmi bolestivym dle VAS 8 — 10. Proto
respondentka podstoupila r. 2013 odstranéni postizeného o¢niho bulbu. Vysledny efekt
byl zfejmy okamzité. Doslo k vymizeni bolesti hlavy. Vlivem vzniku cyst na pankreatu
udava respondentka obtize s travenim — hlavné tu¢na, mastna jidla, alkohol, zrnkova

kava. Spatné€ snasi i mléné vyrobky. Zazivaci obtiZe jsou kompenzované 1éky a dietou.

Dg.:
- Amaurosis bilateralis — v ramci sy. VHL
- Cystae pancreatis - sy. VHL -
- Cystae renarum —sy. VHL
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stp. Expansio hemispherae cereberlli I.dx. 8/12

stp. Aplikace alkoholu retrobulbarn¢ OD 1/1

- stp. Termomodulace ggl. Gasseri l.dx 3/13 — pro neuralgie n. trigeminus
stp. Enucl. Bulbi dextrae 8/13

Terapie: Helicid 20 mg, Gabapentin 300 mg, Pangrol 20000, Azopt gtt ODS,
Timolol OS, Doreta 37,5/325 dp.

Podpora zdravi

Respondentka nevidomad, trvale dispenzarizovana na o¢nim odd. FN Brno, interni a
neurologické ambulanci. Pravidelné dochazi na kontroly a dodrzuje doporuceni od
I¢kate. Na své onemocnéni méd nédhled, do 1écby se aktivné zapojuje. 1 v piipadé
negativniho dopadu 1é¢by nerezignuje, snazi se maximalné vyuzivat vSech dostupnych
metod léceni. Léky uziva pravidelné, stavajici medikace ji vyhovuje. Kufacka - vykouii

pravidelné do 10 — ti cigaret denné. Alergie neudava.

Vvziva a metabolismus

Omezena dietou neni, dle vlastnich zkuSenosti se vyhyba jidlim, které Spatn¢ toleruje
a dochazi ke vzniku prujmt. Doporuéena dieta ¢. 4. V jidle vSak preferuje maso,
omacky, sladké, ovoce, zeleninu. Chut k jidlu je pfimétena, stravu rozdéluje do 5-6
porci/D pro lepsi toleranci. Tekutiny pfijima v dostatecném mnozstvi 2-3 I/D. Bez
znamek dehydratace a kachektizace. Z pocatku oslepnuti, musela hlidat ¢asové intervaly
jidla, jelikoZ neméla Zadné vizualni podnéty, které by podporovaly chut k jidlu. Ta se
timto 1 vyrazné snizila. Stravu se snazi zachovavat pestrou, zeleninu a ovoce toleruje
dobfie. Pfi stravovani - jidlo ji vétSinou serviruje rodina, nutno popsat, kde co na talifi
najde. Talif nevidomému se popisuje podle hodin. (Naptiklad - na 12 maso na c¢tvrt
zeleninova obloha, pil — brambory, tii ¢tvrté¢ dresing). Sama je schopna namazat si
chleba a pfipravit kdvu, ¢aj, naservirovat obéd — ten vSak nesmi byt horky. Obtize
s travenim dlouhodobé feSeny Pangrol 20000, s polykanim a kousanim obtize nema,

chrup sanovany neni. Pokozka normalniho zbarveni, bez defektt.
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Véha — 63 kg, Vyska — 170 cm, BMI — 21,8

Vahu momentalné udrzuje stabilni + - 1 kg.

Vylucovani
Respondentka je kontinentni . Na WC doma a ve znamém prostiedi dojde bez

pomoci. V cizim prostiedi nutna asistence druhé osoby — doprovod a popis prostiedi.
Stolice je pravidelna, 1x D, po mléénych vyrobcich prijmovita. Pti dietnim opatieni
samovolné prijem ustava, eventuelné uziva Endiaron 3xD 1 tbl. Moceni bez obtizi.

Sklon k zanétim nema4. Poceni v normé.

Aktivita a odpocinek

Respondentka je ¢inoroda, voli aktivni odpocinek — prace s hlinou, rukodélna ¢innost.
Této Cinnosti se vénuje kazdy den. Jelikoz se jedna o ¢innost naro¢nou, v piipad¢é unavy
se vénuje poslechu hudby a mluveného slova. Uroveii sebepéde: Vramci svych
moznosti vdomacim prostiedi schopna se sama o sebe postarat, doméacnost upravena
pro potieby nevidomé osoby. Neni schopna bez pomoci nakoupit a pohybovat se
Vv cizim prostiedi. Toto feSeno priivodcem a vodicim psem. Zakladni sebepéci zvlada
bez obtizi — umyt se, obléct, najist, dojit na we. Momentalné v prostoru se pohybuje
jisté, vyuziva kompenzacnich pomucek — hil, vodici pes. Aktivita celkové omezena
v ramci zakladniho onemocnéni — absolutni slepota. Samostatné absolvuje vychazky
s vodicim psem v okoli bydlisté, jinak vSe v doprovodu. Spanek kvalitni, 1éky neuziva.
Pramérné spi 6 - 8 hod denné. Nastaveny rytmus. Kazdy den chodi spat nejpozdé&ji do
22 hod. Vykyv — ponocovani, vétsinou druhy den trpi vétsimi bolestmi hlavy a vysokou
unavou. To zplisobuje obtize pii prostorové orientaci a podstatné se tim zvySuje riziko

poranéni eventuelné padu.

Vnimani, poznavani, bolest

Respondentka je plné orientovana osobou, ¢asem i mistem. Na dotaz odpovida bez

latenci, priléhaveé. Aktivni, oteviend, bez pfedsudki a prehnaného studu. Razantni,
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velmi dobfe si uvédomuje limity a dokaze prosadit svou vuli. Visus: amaurosis
bilateralis od r. 2006. U¢i se formou odposlechu. Ke studiu vyuziva diktafon a
ozvuceny pocita¢. Zvlada psat a Cist v Braillové pismé¢. Pamét’ dobrd, plnad pozornost.
Bolest byla prvotné pfisuzovana degenerativnimu procesu retiny, posléze drazdéni
v oblasti n. trigeminus a opakovanym drobnym krvacenim hemangioblastomu na
mozecku. Bolesti mély zachvatovity charakter velmi vysoké intenzity. Nyni jsou bolesti
chronického charakteru. V poslednich 5 — ti mésicich s klesajici tendenci. Momentalné
jsou stacionarni. Na bolesti uziva doma Doretu 37,5 mg., s efektem, davkovani
nepiekracuje, spiSe vyhledava tlevové polohy Vv leze a jiné alternativy. Lécbu/proces

plné chape a spolupracuje, nékdy se citi unavena a nema silu.

Sebepojeti

Respondentka se aktivné zapojuje do déni kolem sebe a ucastni se spole¢enskych
akci. Studuje Axmanovu techniku modelovani, do budoucna by rada pracovala
v pedagogickém centru a ucila nevidomé déti této technice. Ndlada pfiméfend, bez
vykyvll. Zmény zdravotniho stavu se snazi brat s nadhledem. Dle slov respondentky
n¢kdy to jde hur a nékdy lépe. Do budoucna se snazi hledét pozitivné, davat si
pifiméfené cile a odménovat se v pfipadé uspéchu. Skromnd, klidna, pfitom zné svoji
hodnotu. Posledni zménou vzhledu je stav po odstranéni o¢niho bulbu. Pro
respondentku znamenal velkou tlevu od bolesti, zaroven vyraznou vadu na vzhledu. Pro
Zenu je toto obzvlasteé tézké, jelikoz se jednalo o oblast obliceje, ktery je pro kazdého
prvni co vidi. Nejvétsi obavy vznikly stran manzela, strachu jak jeji vzhled piijme.
Nyni, kratce po zakroku ma vyrobenou protézku, kterd ji vyrazné¢ pomohla pfekonat
bariéru vyrazného handicapu. Zlobu, vztek a zmar pocitovala coby mlada divka, kdy se
citila hrubé vyclenénd a omezena v béZném Zivoté. Dnes se svou nemoci nesoupefi,

nybrZ se s ni naucila Zit.

Vztahy

Respondentka zije spolu s mazelem v dvougeneraénim domé¢ spolu s rodi¢i. Vztahy

mezi sebou maji klidné, vyrovnané, vzajemné si pomahaji. Manzel je pro respondentku
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tou nejveétsi oporou a jistotou. Toto je patrné 1 ze vzajemnych setkani pti rozhovorech
a sbéru dat pro kazuistiku. Spole¢né souziti celkové hodnoti jako klidné, vyrovnané.
Obcasné hadky bere respondentka jako soucast a kotfeni zivota. Manzelstvi je vzhledem
k respondent¢iné zakladnimu onemocnéni bezdétné. Oba jsou s timto faktem vyrovnani.
Nemoznost mit vlastni dit€ si respondentka s manzelem vynahrazuje v synovcich
a chlapci své velmi blizké kamaradky. Rodina celkové je hlavné z divodu slepoty
respondentky velmi provazana a spolupracuje spolu. Osaméle se respondentka citila ve
chvili ztrdty zaméstndni a zraku. Momentdlné¢ ma kolem sebe vytvofeny uzky kruh
pratel, ktefi ji jsou kdykoliv k dispozici. Zaroven se stala i vice citlivou v oblasti vztah.
Jelikoz je nevidoma, ztratila moznost faleSného hodnoceni z vyrazu tvare a postoji.
Toto zasadné ovlivnilo jeji postoje k diivéjsSim zndmym. Dle slov respondentky po

oslepnuti teprve proziela.

Sexualita

Respondentka ma zavedeno télisko, dochazi na pravidelné kontroly, bezdétna.
Vzhledem k celkovému stavu je téhotenstvi pro respondentku vysoce rizikové, proto
nad timto ani neuvazovala. O adopci, vzhledem k faktu, ze je nevidoma, nikdy ani
nestala. Toto odivodnuje faktem, Ze sama o sebe se nedokaZze pln€ postarat a péce

o malé dit€ je bez souvislé pfitomnosti druhé osoby (manzel, rodice) zcela nemozna.

Stres a zvladani

Respondentka momentalné vidi jako nejvice stresujici udalosti oslepnuti a nauceni se
sebeobsluznosti. Nyni se citi vyrovnané. Pokud ji néco trapi, dokonalou relaxaci ma pfi
praci s hlinou (sochatfeni). Dfive se hodnosti jako vybusnd a perfekcionalisticka,
vzhledem k véku a progresi nemoci, mnohé ze svych stanovisek a postoju piehodnotila.
Vzhledem k zakladnimu onemocnéni a bezpoctu komplikaci, se respondentka setkava
s fadou stresujicich stavli a udélosti. Sama pfizndva, Ze proti tomu nelze jit hlavou.
Snazi se svym osudem naucit zit a na prvni pohled stojim pied vyrovnanou osobou.
Nutno vSak podotknout, Ze nevidite zlomeného a trpiciho pacienta. Tento nadhled si

respondentka vypéstovala postupem casu a naleznutim novych relaxacnich technik, pti
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kterych mize byt pouze sama a je nucena pln¢ se koncentrovat na jiny problém (prace

S hlinou).

Zivotni principy

vvvvvv

V¢éri hlavné sama v sebe a své nejblizsi. Cile si vytyCuje pouze redlné a neciti se
provinile, pokud nemuze dosahnout jejich naplnéni. Jedinym tajnym snem je, zZe se snad
jednou objevi 1€k, metoda, ktera ji dokdze vylécit. Je si vSak plné¢ v€doma, Ze toto je
nerealné. Proto je radda, Ze medicina je dnes na tak vysoké urovni, Ze alespon mize zit

pfiméfené plnohodnotny Zivot.

Bezpecnost, ochrana

Respondentka bez defektu na kuzi. Zaroven je zde velmi vysoké riziko padu,
poranéni. Respondentka, je nevidomd, proto prostfedi, ve kterém zije je dusledné
upraveno a udrzovéano. Veskeré véci osobni potieby, nadobi, ptisluSenstvi, oSaceni musi
mit své pevné misto, jelikoZ pak respondentka neni schopna odlisit, ¢i nalézt rizné véci.
Chemikalie a ¢istici prostfedky ma oddélené v samostatné skiince. Ziraviny — Savo,
Cisti¢ odpadd v domécnosti odbourala vzhledem k riziku poleptani ktize. Je schopna

pohmatem, dle tvaru odlisit od sebe mydlo, Sampon, kondicionér, viing, jar atp.

Komfort

Respondentka zije spolu s manzelem v rodinném domé¢. Se sousedy udrzuje pratelské
vztahy. Momentalné se citi spokojena. Ziskala vodiciho psa, ktery ji pomaha nejen
Vv bézném 7Zivoté, ale vypliuje i volné chvile. Jiz 8 let je respondentka v plném

invalidnim dtachodu. Poziva i davek socidlni podpory a vyhod ZTP/P.

Riist a vyvoj
Bézné détské nemoci, vazngjsi obtize neméla do 13 ti let. V této dob¢ propukla VHL,
prvotné vznikem hemangoblastomil retiny, posléze postupem veéku doSlo k postupné

progresi stavu, ktera sebou nesla tvorbu cyst na ledvinach (zde jsou symptomatologicky
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néme) a pankreatu (obtize s trdvenim, hlavné tucné jidla, alkohol) v posledni fad€ vznik

hemangiomu na mozecku

HODNOCENI DLE NORTONOVE

schopno

St dalsi

spolupra Z onemoc télesny stav i aktivi inkonti

stav védomi

Uplnd | let ni zadné dobry |dobry |uplna chodi |neni
<30 zhorsen dopro

Mala let alergie y apatie | ¢aste¢nd |vod obcas

dle

Caste¢n |< 60 zdvazno- zmaten sedack | zejm.

4 let vlhkd |st1-3 patny |y omezend |a mod
> 60 velmi |bezvédo mo¢ +

Zadna |let sucha p) $patny | mi zadna lezi stolice

Hodnoceno 1 — 4 body
1 - vSe sam
4 — neschopen

Hodnoceni: 16 bodu — zadné riziko vzniku dekubitu

OBJEKTIVNI POZOROVANI
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(vniméni, verbalni a jiné neverbalni projevy)
V priabehu ziskavani informaci a vysetieni
ORIENTACE (mistem, casem, osobou) : ...plné orientovana
CHAPE MYSLENKY A OTAZKY (podstatu, abstraktni vyrazy, konkrétni pojmy):
na dotaz odpovida priléhave, bez latence
REC, ZPUSOB VYJADROVANI: piiméiené tempo, spisovné vyjadiovani
HLAS (vyika) A ZPUSOB RECI: hlas tichy, rozvizny
UROVEN SLOVNIi ZASOBY: dobrd
OCNI KONTAKT (udrzuje, neudrzuje) : nelze - slepota
ROZSAH POZORNOSTI (odvadéni, rozptylovani) : plnd
NERVOZITA (rozruseni nebo uvolnéni) rozsah 1-5 : klidna, uvolnena
PASIVNIi, AGRESIVNIi, ASERTIVNI projevy v komunikaci rozsah 1-5 :
Aktivni, asertivni - 1
VZAJEMNA SPOLUPRACE A SOUCINNOST SE CLENY RODINY NEBO
DOPROVAZEJICi OSOBOU, POKUD JE PRITOMNA: rodina plné spolupracuge,

V ramci moznosti se resp. snazi byt sobéstacna

ZAKLADNI SCREENINGOVE FYZIKALNI VYSETRENI SESTROU

CELKOVY VZHLED, UPRAVA ZEVNEJSKU, HYGIENA: upravend
DUTINA USTNI A NOS: bez defektu
ZUBY:: zubni nahrady ne, chrup bez sanace
SLUCH (slysi sepot?) velmi dobry
ZRAK (ma bryle?) nevidoma
(ptfecte novinové pismo?) pouze Braillovo pismo
SCHOPNOST UCHOPIT PREDMET RUKOU, STISK RUKY:
Rozsah pohybu kloubti: bez omezeni
Svalova tuhost/pevnost : svaly bez atrofie, stisk ruky pevny, primérené délky
KUZE : barva : bledd kozni defekty: moment. bez defektu
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riziko dekubitli (podle stupnice Nortonové) ne
CHUZE: drzeni t&la: drzeni rovné, chiize se slepeckou holi

chybéni ¢asti téla oko

SEBEPECE:
Predvedena schopnost pro sobéstacnost v dennich Zivotnich aktivitach ( zapsat

pouze ¢islo 0-5):

Schopnost najist se ................. [ Schopnost umyt se ........... O.enennn.
Schopnost okoupat se .............. O Celkovy pohyb.............. 2,
Schopnost dojit si na toaletu...... 2, Pohyb na lizku............. R
Schopnost obléknout se ............ O i, Schopnost uvafit si ........ K
Schopnost nakoupit si ............. O Udrzovat domécnost ....... K S

Os. diagnozy:

00132 - Bolest akutni v souvislosti s progresi onemocnéni projevujici se nahlymi
atakami bolesti bez reakce na analgetika, tilevové polohy

00133 - Bolest chronickd v souvislosti se zakladnim onemocnénim projevujici se
setrva¢nou bolesti reagujici na podani analgetik, ulevové ¢innosti (chlazeni, poloha)
00148 - Strach v souvislosti s nejistou prognézou zakladniho onemocnéni projevujici se
neverbalné — pla¢, mimika, gesta

00053 - Socialni izolace v souvislosti se ztratou vizu projevujici se nemoznosti sama se
pohybovat mimo domov, ztratou zaméstnani.

00085 - Zhorsena pohyblivost v souvislosti samaurosis bilateralis projevujici se
zhorSenou orientaci v cizim prostoru.

00170 - Riziko poruseni religiozity v souvislosti s nedostate¢nou socialni interakci

00155 - Riziko padu v souvislosti s amaurosis bilateralit
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Respondentka 2

Zena 61 let, heterozygotni nosi¢ka mutace ¢ 272-273delinsAA v genu VHL.
V détstvi vaznéji nemocnd nebyla. Po operaci hemangioblastomu pravé mozeckové
hemisféry zasahujictho do IV. komory mozkové 12/97. Nasledné probéhla RT.
Podezieni na morbus Von Hippel-Lindau bylo vysloveno az na zakladé onemocnéni
dcery, toto bylo potvrzeno na genetickém vySetieni. Nyni mnohocetna loziska
hemangioblastomi na mozku a mozecku — bez progrese, sledovana. Na pankreatu jsou
diagnostikovany cetné cysty s Kalcifikacemi a vazivem, dle SONO je patrna difuzni
ptestavba. Vlivem tohoto vznikl DM Il typu — na inzulinu. Na pravé ledviné se nachazi
nékolik drobnych cyst. Leva ledvina — ojedin¢lé cysty v kufe. Od roku 2012 byla
zjisténa zvySena hodnota f VIII. Opakovanym odbérem sSe potvrdila trombofilie. Proto
je nyni respondentka v dispenzarizaci hematologické ambulance. Od operace
hemangiomu na mozku vznikly zavraté, porucha feci — koktani, zadrhavani a doslo

k rozvoji organického psychosyndromu.

Dg.:
- Morbus Von Hippel-Lindau
- Chronicka pankreatitida s insuficienci zevni a vnitini sekrece DM 1l typu
sekundérni multisenzorické vertigo
terapie: Levemir, Novorapid, Sortis 10 mg, Anavenol, Helicid 20 mg., Creon 25000,
Lecitin. Z volné prodejnych preparata — Wobenzym a 3 mésice, Jable¢ny ocet,
Aloe

Podpora zdravi

Respondentka je dispenzarovana na neurologické ambulanci nemocnici Jihlava
v ramci zékladniho onemocnéni. Dale v metabolické poradné€, interni ambulanci. Své
onemocnéni plné chépe a snazi se maximalné spolupracovat. Léky uZziva pravidelné,
dokupuje si vyzivové produkty — Wobenzym — ten uziva jednou za tfi mésice 3xD 1 tbl.

kliru mé na 3 mésice. Jable¢ny ocet — ten uziva kazdy den rano, udava po ném lepsi
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traveni. Aloe - po jeho uzivani se citi vyrazné 1épe, prestaly obtize s hybnosti kloubd,

upravily se hodnoty glykemie. Nekutacka, abstinentka. Alergie neudava.

Vvziva a metabolismus

Omezena diabetickou dietou. Dietu dodrzuje, avSak udava, ze obcas hiesi. Miva Casto
hypoglykemie, vzdy sebou ma kousek cokolady nebo susenky. Sama na sobé dokéze
poznat prvni pfiznaky. Stav vyzivy je pfiméfeny, mirna nadvaha. Tekutiny se pohybuji
vrozmezi 1 — 1,5 I/D. Kozni turgor v norm¢&. V jidle neni vybirava, ji vSe. Preferuje
mlécné vyrobky, maso. Z tekutin nejcastéji pije diabetické Stavy nebo ¢aj. Kévu si dava
pravidelné dopoledne a po obédé. Alkohol nepije. Stravu déli do 5 porci + I1. vecerte.
Chrup je ¢éaste¢né sanovan. Horni a dolni protéza.

Viéha 80 kg. Vyska 168 kg. BMI 28. Bez vdhového ubytku/ pfibytku za posledni rok.

Vylucovani
Stolice pravidelnd, normalniho zbarveni a zapachu, pevné formovani. Moceni bez

obtizi, bez uniku moce. Poceni pfimétené.

Aktivita a odpocinek

Respondentka voli aktivni odpocinek — nejveEtsi potéSeni ma z prace na zahradce, péci
o kvétiny, péci o zvifata. Doma chova slepice, kraliky, psa.

Uroven sebepéce: respondentka je schopna se o sebe plné postarat. Udava zavraté,
proto se naucila zakladni postoje pii oblékéani, obouvani, které zabrani padu.

Spanek neni kvalitni, ma zhorSené usinani, avSak léky neuziva. Primérné spi kolem
5,5 hod denn&. Nastaveny rytmus. Kazdy den chodi spat kolem do 23 hod. Cinnosti

pfed spanim voli vétSinou nenaro¢né.

Vnimani, poznavani, bolest

Respondentka je plné orientovana osobou, ¢asem i mistem. Na dotaz odpovida
s mirnou latenci, pfiléhave. Oteviena, pratelska, fe¢ zrychlend, casto preskakuje, rychle

odboci od daného tématu jinym smérem, bez navaznosti. Po operaci hemangioblastomu
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doslo krozvoji organického psychosyndromu, ktery se projevuje hlavné mirnou
odbrzdénosti, myslenkovym tryskem, manickymi projevy chovani. Visus: zhorSeny,
feSeny brylemi na Cteni. Bez projevu hemangiomu retiny, absolvuje pravidelné kontroly
Vv ramci dispenzarizace. Pamét: zhorSend, respondentka uddva casté zapominéani, plna
pozornost. Bolest: udava bézné — hlavné klouby, bolesti hlavy ziidka. Na mozku ¢etné
hemangioblastomy, nalez stacionarni. Monitorovana, pravidelné kontroly na neurologii,

Ix ro¢né CT mozku. Psychomotorické tempo mirn€ zrychlené.

Sebepojeti

Respondentka je na prvni pohled dynamickd, mirné extravagantni zena. Vzdy musi
byt perfektné upravend a nalicend. Na toto si hledi, 1 kdyZ je doma a nejde mezi lidi. Ke
své nemoci se stavi vyrovnané, nedokaze se vSak smifit s osudem své dcery. Po
operativnim zakroku a nasledném ozatreni ma ve vlasech arey — plosky bez vlast, které
dobfte skryva, avSak nestydi se je ukazat. Se sebou je pln¢ srovnana. O sob¢ udava, ze je
spiSe optimista, zodpovédna a byvala perfekcionalistka. AvSak nyni nemlze vSechno

tak zvladat jako dfive. Sebevédomi vV norm¢.

Vztahy

Respondentka zije spolu s maZelem v dvougenera¢nim domé spolu se svou dcerou
a jejim manzelem. Vztahy mezi sebou maji klidné, vyrovnané, vzajemné si pomahaji.
Rodina z divodu ztraty zraku respondentky 1 je velmi provazana a snazi si pomahat.
Osaméle se respondentka nikdy necitila. Se ztratou zaméstnani se dle vlastnich slov
vyrovnala dobfe. Pratel moc nema, jelikoz na to nikdy nebyl ¢as. Ten travila v praci, na
stavbé a s détmi. Jedinym problémem, ktery obtizné¢ zvlada je zdravotni stav
respondentky 1. Boji se o jeji zdravi, na své tolik nemysli. Druh4d dcera zdrava

dlouhodobé Zije mimo CR, pravidelné se stykaji a volaji si.
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Sexualita
Respondentka je v klimakteriu, ma dvé dcery — jedna s nemoci Von Hippel — Lindau,
druha zdrava. Potraty neudava. Dcery se ji narodily v kratkém rozmezi, obé téhotenstvi

byla bez komplikaci, porod klasicky.

Stres a zvladani

Pro respondentku je momentalné nejvice stresujici udalosti oslepnuti dcery. Sama se
citi vyrovnang. Pokud ji néco trapi, relaxuje u praci na zahradce (sdzeni, pééi o kytky).
Rada Sije a pecuje o sebe. Diky své nemoci se naucila pohlizet na svét a problémy jinak.
Neroz¢iluje se a netrapi nad zbyteCnosti. Odd€luje nepodstatné zaleZitosti a jedinou
zalezitosti, kterd ji dokdze zcela zlomit je zhorSeni stavu dcery. V tu chvili citi i

zhorSeni diabetu — Cast&ji dochazi ke vzniku hypoglykemie.

Zivotni principy

Respondentka je nyni bez vyznani. Dle vlastnich slov v boha piestala véfit ve chvili,

vvvvvv

vytyCuje pouze realné a neciti se provinile, pokud nemiize dosdhnout jejich naplnéni.
Piani ma pouze jediné, toto vyplynulo zrozhovoru. Aby respondentka 1 byla

stabilizovéna a jeji stav se dale nezhorSoval.

Bezpec¢nost, ochrana

Respondentka bez defektu na kuzi. Je zde velmi vysoké riziko padu a nasledného
poranéni. Respondentka, ma od operace hemangioblastomu zéavraté, riziko padu je
nejvétsi ve chvili pfedklonu a rychlé zmény polohy téla. Toto se naucila zvladat
spravnym postojem. Dale vzhledem k neddvné diagnostice trombofilie je vysoké riziko
krvacivych stavii. Pokud se respondentka udefi, rychle se ji utvari rozsahlé hematomy.
Nutny je i individudlni pfistup v pfipadé operace a vykonu. Edukovana byla na

hematologickém odd.
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Komfort

Respondentka Zije spolu s manzelem, dcerou a zetém Vv dvougenera¢nim rodinném
domé. Se sousedy udrzuje pratelské vztahy. Citi se spokojena. Je v invalidnim dichodu
od 45 — ti let. Komunikativni, rychle navazuje nové kontakty, bez predsudka

a pfehnaného studu.

Riist a vyvoj
Bézné détské nemoci, vaznéjsi obtize neméla do 45 let . V této dobé propukla VHL,
prvotné¢ vznikem vznik hemangiomu na mozecku, posléze postupem véku doslo
k postupné progresi stavu, kterd sebou nesla tvorbu cyst na ledvinach (zde jsou
symptomatologicky némé) a pankreatu spojenym se vznikem DM I, nové zjisténa
trombofilie.
HODNOCENI DLE NORTONOVE

<10 |normal
Uplna |let ni zadné dobry |dobry |uplna chodi |neni
<30 zhorsen dopro
Mala let alergie y apatie | caste¢nad |vod obcas
dle
Caste¢n |< 60 zél.vaino— zmaten sedack | zejm.
4 let vlhk [st11-3 $patny |y omezend |a mo¢
> 60 velmi |bezvédo moc¢ +
Zadna |let sucha 2 $patny |mi zadna lezi stolice

Hodnoceno 1 — 4 body
1 — vSe sam
4 — neschopen

Hodnoceni: 13 bodu — Zzadné riziko vzniku dekubitu
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OBJEKTIVNI POZOROVANI

(vnimani, verbalni a jiné neverbalni projevy)
V priabehu ziskavani informaci a vysetieni
ORIENTACE (mistem, ¢asem, 0sobou): ...plné orientovina
CHAPE MYSLENKY A OTAZKY (podstatu, abstraktni vyrazy, konkrétni pojmy):
na dotaz odpovida priléhave, s mirnou latenci, po delsim rozhovoru mysleni odbihavé,
neni schopna udrzet pitvodni téma, rychle prejde k diametrdlné odlisnému bez zjevné
navaznosti.
REC, ZPUSOB VYJADROVANI: Fe¢ s mirnym Zargonem, mirné zadrhdva, pri
nervozité nebo unavé zacne koktat, preskakovani témat bez navaznosti
HLAS (vyska) A ZPUSOB RECI: piiméiené sily, Fec rychld
UROVEN SLOVNI{ ZASOBY: dobrd
OCNI KONTAKT (udrzuje, neudrzuje) : navazuje primérené délky
ROZSAH POZORNOSTI (odvadéni, rozptylovani): lehce rozptylena, pri unave se
pozornost rychle rozptyluje, ztrdci navaznost v hovoru.
NERVOZITA (rozruseni nebo uvolnéni) rozsah 1-5 : klidnd, uvolnéna
PASIVNIi, AGRESIVNIi, ASERTIVNI projevy v komunikaci rozsah 1-5 :

Asertivni 2, aktivni
VZAJEMNA SPOLUPRACE A SOUCINNOST SE CLENY RODINY NEBO
DOPROVAZEJiCi 0SOBOU, POKUD JE PRITOMNA: rodina spolu velmi dobie

vychazi, vzajemné si pomahaji.

ZAKLADNI SCREENINGOVE FYZIKALNI VYSETRENI SESTROU

CELKOVY VZHLED, UPRAVA ZEVNEJSKU, HYGIENA: upravend, cistd
DUTINA USTNI A NOS: bez defektu

ZUBY: zubni nahrady chrup cdstecné sanovan, H+D protéza

SLUCH (slysi Sepot?) zhorseny, Sepot hiire slysi

ZRAK (ma bryle?) korekce na cteni

(ptfecte novinové pismo?) ano, s brylemi. Bez bryli pouze tituly
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SCHOPNOST UCHOPIT PREDMET RUKOU, STISK RUKY:
Rozsah pohybu kloubt: bez omezeni, obcas udava mirnou bolest pravé kycle
Svalova tuhost/pevnost : svaly bez atrofie, stisk ruky pevny, primérené délky
KUZE : barva : normdlniho zbarveni. kozni defekty: hematomy na HK

riziko dekubitl (podle stupnice Nortonové) ne
CHUZE: drzeni t&la: drzeni rovné, chiize pomala, chvilemi nejista

chybéni ¢asti téla ne

SEBEPECE:
Piedvedena schopnost pro sobéstacnost v dennich Zivotnich aktivitach ( zapsat

pouze Cislo 0-5):

Schopnost najist se .................. 0.cennen Schopnost umyt se .............. O,
Schopnost okoupat se................ 0.......... Celkovy pohyb.................. 1o
Schopnost dojit si na toaletu....... Ocevennnn. Pohyb na lazku.................. O
Schopnost obléknout se ........... | R Schopnost uvafrit si .............0.................
Schopnost nakoupit si ............. O0.ceninnns Udrzovat doméacnost ........... 1o,

OS. Diagnézy:

00127 - Porusena interpretace okoli v souvislosti s negativnim dopadem po operaci
hemangiblastomu na mozecku projevujici se neschopnosti koncentrace.

00131 - Poskozena pamét v souvislosti snegativnim dopadem po operaci
hemangioblastomu na mozecku projevujici se sniZenou schopnosti zapamatovani.

00051 - Zhorsena verbalni komunikace v souvislosti s negativnim dopadem po operaci
hemangiblastomu na mozecku projevujici se koktanim, prefikanim

00093 - Unava v souvislosti se zakladnim onemocnénim projevujici se rychlou
vycerpanosti pii béznych dennich ¢innostech.

00148 - Strach v souvislosti s nejistou prognoézou pii zakladnim onemocnénim
a onemocnénim dcery projevujici verbalné i neverbalné ( plac, vysloveni, gestikulace)
00147 - Uzkost ze smrti v souvislosti s negativni prognézou zakladniho onemocnéni
a strachu o Zivot rodiny po smrti projevujici se verbalnim vyjadienim

00155 - Riziko padu v souvislosti s negativnim dopadem po operaci hemangiblastomu

na mozecku (porucha centra rovnovah
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1 Bio-psycho-socialni dopady

Schéma nazorné poukazuje na dopady onemocnéni. Nasledn¢ jsou popsany dle miry
zdvaznosti. Na zakladé analyzy kazuistik byla urena kategorie Uskali Zivota
s onemocnénim Von Hippel-Lindau a zni byly ureny podkategorie biologicky,

psychicky a socialni dopad.

Y Vv
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Bolest je nejcastéji zminovana v piipadé obou respondentek. Vétsinou je subjektivné
vnimana ve chvili progrese jako velmi intenzivni, vystielujici, sviravd. M4 minimalni
reakci na analgetika a ob¢ respondentky vyfazovala z dennich ¢innosti. Ve fazi remise
je popisovéana coby tupd, staciondrni. Reaguje na podani analgetik, lze si uvyknout na
Zivot s ni.

Obtize s trdavenim - vznika u respondentek ve spojitosti se vznikem cyst na pankreatu.
Projevuji se hlavné u respondentky 1. Jedné se o netoleranci tu¢ného jidla, mlécnych
vyrobku a alkoholu. Toto zplsobi silné prijmy a bolesti bficha. Respondentka 2 obtize
s travenim neudava. V1iv mize mit i dietni omezeni.

Casté stiidani hyper a hypoglykemii je dynamickym pfiznakem u druhé
respondentky. Vlivem rozvoje cyst na pankreatu a naslednych kalcifikaci, byl DM
obtizn¢ regulovatelny inzulinem. V nékterych ziznamech byl tento typ diabetu
oznacovan coby labilni ,,brittle*. Velka fada diabetologii tento termin zavrhuje.

Vznik hemangiomu retiny — dominantni pfiznak prvni respondentky, vlivem mutace
genu VHL je poruSeno odbouravani a destrukce HIF a tim dochéazi k jeho hromadéni
a vzniku angiogennich tumort. U prvni respondentky je jejich vznik prvotni pfi¢inou
amaurosis absolutna.

Vznik hemangioblasomii na mozecku — spole¢ny ptiznak obou respondentek, jeho
podstata vzniku je stejnad jako u hemangiomu retiny. Jeho hlavnim pfiznakem je silna
zachvatovitd bolest hlavy ,,...ja jsem brala Alnagon...byl silnej jako hrom...ve ctvrtek
V noci...ja myslela, Ze bude po me. “

Trombofilie — pfiznak druhé respondentky. Hodnoty f VIII by se mély sledovat
u vSech nemocnych s VHL, jelikoz je zde vysoké riziko jeho zvySenych hodnot. Toto
doporuceni vyplynulo i z doporuceni genetického vySetfeni pro ob¢€ respondentky.

Druhym je socialni dopad
., ...musela jsem odejit z prace...jsem se vrdtila jest¢ na 6 mésicii...odesla do
invalidniho duchodu...“ Vyrovnani se s faktem invalidity a omezeni v produktivnim
veku, bylo pro respondentku velmi t€Zkym ukolem. U druhé respondentky tento dopad

mél minimalni diasledky, jelikoZ onemocnéni propuklo v pozdé&j$im véku. Invalidni
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dachod, pfisel v obdobi par let pted vstupem do dichodu starobniho. ,,...jd myslela, Ze
za mesic pijdu jesté do prace, no ale pak jsem videla, ze by to samo neslo ...tak mi
doktor napsal invalidni diichod a byl pokoj ...

Ztrata pratel — tento dopad, u prvni respondentky, byl nejvice znatelny. Prvnim
krokem ztraty, byla ztrata zaméstnani. Dal§im faktorem byl vliv nemoci. Respondentka
byla nucena pifehodnotit svd dosavadni meéfitka a nazory. S velkou casti svych
se maji starat. U druhé respondentky byl tento dopad mirnéj$i. Kolem sebe neméla
velky okruh ptétel, jelikoz dle vlastnich slov neméla na toto cas.

Posilent dosavadnich vztahii - vztahuje se predev$im k prvni respondentce. Z tizkého
okruhu svych ptatel ziskala lidi, ktefi ji pomohou a neni pro né ptitézi. ,,...museli me
rano tahat z postele...pomohla mi moje kamaradka...promluvila si se mnou... “ Nemoc
zde fungovala coby faktor, ktery vedl k posileni jiz fungujiciho vztahu. Nelze
opomenout i posileni v oblasti rodiny, kterd je uzce provazana, spolupracuje spolu
a vzéjemné si pomaha.

Omezeni ve spolecenskych aktivitach — tyto jsou nejvice patrné u prvni respondentky,
do progrese nemoci se ucastnila fady spoleCenskych akci a byla velmi ¢inoroda. Po
propuknuti, byla nucena fady aktivit se vzdat. Nejvice izolovana se citila, dle vlastnich
slov, ve chvili kdy oslepla. ,,...pripadala jsem si osamocena...© Nemohla nic ¢ist, psat,
pracovat na pocitaci, chodit na plesy.

»...Nemohla jsem si nic precist...touzila jsem zase komunikovat...*

Tretim je psychicky dopad. Tento je regulovan osobnosti jedince a schopnosti
adaptability.

Strach - tento doprovazi ob¢ respondentky, nejvétsi disledek ma u respondentky 2,
ktera jako matka vnima onemocnéni a progresi u respondentky 1 velmi citelné.
,, ...abych tady jesté néjakou dobu byla...vidyt mi rozumite... " Strach se odviji hlavné
Z nestabilni progndézy onemocnéni, jeho vlastni variability a celkov€ negativnimu
Respondent 3 uvadi: ,, ...je to takovy hloupy, ale neni to hrozny...vim, Ze se mi vrati

domii tak, jak odesla...
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Beznadeéj — soucast kazdodenniho Zivota, respondentka si toto neptipousti. Vyrazné;jsi
je to respondentky 2 a to vlivem labilnéjsi psychiky vramci organického

psychosyndromu. Ob¢ respondentky se shoduji nad jistou neutéSitelnosti a bezmocnosti

vramci vyvoje VHL. Zrozhovoru s respondentkou 1: ,....mésic po oslepnuti byl
opravdu tvrdej ... ja prosté rezignovala na zivot... “ respondentka 2: ,, ... ty hriizy... moje
dite!!...”

Odhodlani - toto je nejvice patrné u respondentky 1. Vile nepoddavat se nemoci,
znovu se zaclenit a byt jesté pro spole¢nost pfinosna je hlavnim znakem. ,,...nadchnul
mé projekt Halo lidi...nevidici sochari seznamuji deéti v materskych a zakladnich
Skolach, jake to je kdyz clovéek nevidi...podavaji zakladni informace: jak komunikovat
S nevidicim...zakladni principy sprdvného privodcovstvi...seznamuji se s Braillovym
pismem... Zcela kategoricky odmita jakoukoli plnou zévislost na okoli, le¢ pfipousti, ze
fici si o pomoc neni degradujici. ,,...bylo to narocny, hlavné uceni... Ja si na to konto
uvedomila, ze to jak budu zit, zaleZi pouze na mé...

Nediivéra - S nastupem amaurosis absolutna u prvni respondentky se tato vlastnost
vysoce projevila. Nekteré bariéry ma jiz piekonané (veéfit osobé, kterd ji vede) stale vSak
pretrvava nedtvéra v lidi, se kterymi prichazi do styku ,,... Nemdm dobry pocit

¢

Z nékterych cizich lidi...nevim proc...Asi intuice.” Toto vychazi hlavé z faktu
nemoznosti vizualniho zhodnoceni. Pokud je respondentka 1 o samoté, zvySuje se
nediivéra v prostfedi. Nevidici nevi, jestli se v jeho blizkém okoli né¢kdo pohybuje.
Dokaze rozpoznat piitomnost podle zvuku a pachu, avSak pokud nemd jakoukoliv
hlasovou odpovéd od zdroje hluku, vede to k rozvoji panického strachu. U druhé
respondentky je tento stav podminény negativni zkuSenosti s nékterymi 1€kati...on ten

doktor, ke kterymu jsem chodila, vyhodil ty moje papiry, me mél davno vysetrit...
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3 Negativni faktory ovliviiujici Zivot respondenti

NEGATIVNI FAKTOTY
OVLIVNUJici ZIvoT
RESPONDENTU

Na zéklad¢ analyzy rozhovorl, byla urCena kategorie Negativni faktory ovliviujici
zivot respondenti a zni byly ureny podkategorie nejistota, strach, izolace,
stigmatizace, neznalost.

Nejistota u respondentd 1, 2, 3, prameni z onemocnéni vlastniho. Celkova progn6za
je nestabilni a odviji se od vlastnich projevil. ,, ...kdyz prijdou néjaky vykyvy...cely Zivot
se mi obrati vzhiiru nohama, tak je to tezky...” Jsou zde patrné zakladni deficity
V uspokojovani potieb. Z pocatku u prvni respondentky potieby seberealizace, estetické,
kognitivni, uznani a sebelcty, soundlezitosti, jistoty a bezpeci, nékteré fyziologické
(potifeba pohybu). ,,...odjela jsem do nemocnice se zbytky zraku a vratila se upiné
slepa...nardzela jsem do ndbytku, do veci...Tyto deficity nastoupily v obdobi vzniku
amaurosis absoluta. V poslednich letech doslo ke kompenzaci potieby seberealizace,

estetické, uznani a sebetcty, sounalezitosti, jistoty a bezpeci. U druhé respondentky
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doslo k naruSeni potieb Vv oblasti vyzivy (vlivem nestabilniho, atypického prubéhu DM),
a jistoty.

Strach u respondentky prameni z negativni prognézy, nestability vyvoje. Strach je
ptirozenou reakci, do chvile, kdy zacne omezovat a ovliviiovat bézné aktivity.
V ptipadé¢ prvni respondentky lze mluvit o velice dobrych kompenzacnich
mechanismech. .,...Clovék si miize #ikat: Bude to takovy a takovy...ale ta realita, to je
uplné jiny. To se musi odzit...” V piipadé¢ druhé respondentky strach z vlastniho
onemocnéni popird, prevazuje strach o zdravi respondentky 1 .....ty hruzy, moje
dité...nema cenu nad tim badat, to je pak jeste horsi...

Neznalost — vSeobecna informovanost o morbus Von Hippel — Lindau je minimalni.
., ...neni to bézné onemocnéni, prvni respondentka je tusim jedind...“ Jednd se o
onemocnéni, na kterém je zfejmd multioborova spoluprace. VHL ma Siroké spektrum
projevll a respondenti dostavaji pouze kusé informace, které se tykaji jednotlivych
projevi onemocnéni. Shrnuté fakta o VHL nejsou k dispozici. ... jaké maji sestry
moznosti se informovat?...prvnim zdrojem jsou lékari samotni, avsak je to o lidech...*
Z neznalosti pramenti strach a nejistota.

Izolace - nejpatrnéjsi je u respondentky 1. Socialni izolace, ktera prameni ze ztraty
zamé&stnani, spole¢enskych aktivit a konickt. Vlivem amaurosis absoluta se nevidomy
nemuze samostané Ucastnit spolecenskych akci a pohybovat se sam tak, jak by chtél.
Stava se izolovany od okolniho déni. Nemulze si nic piecist, z poc¢atku nezvlada
zékladni sebeobsluhu a je zcela odk4zan na pomoc druhych. Nevidomé osoby jsou bez
vizuelnich podnétil, coz po Case zpusobi omezeni predstavivosti. ,,...pripadala jsem si
osamocend...nemohla si nic precist...*

Stigmatizace — z pocatku onemocnéni neni na prvni pohled patrna. ,,...zpocdtku jsem

113

si prisla osamocena...” Jeji pocatky zasahuji do diagnostiky onemocnéni, a to
K prvotnim pfiznakim. ,,...nechapala jsem...“ Znatelna je ve chvili, kdy vlivem
progrese nemoci dojde ke zjevnym nasledkiim. V pfipadé respondentky 1 se jedna o
enukleaci pravého oka. Stigma v nemoci pacienty oddé€luje od zab&hnutého standartu

zdravych osob. Jedna se o Sirokou problematiku.
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4.2 Zhodnoceni rozhovoru

Respondentka 1

V¢ek 38 let. Pracovala jako zdravotni sestra, nyni je jiz 11 let v plném invalidnim
dichodu. Vlivem progrese nemoci byla nucena i ptes veskeré obtize zcela zménit své
zaméieni. Jelikoz je respondentka v produktivnim véku, prevazovala zde potieba se
jeste se néjakym zpiisobem realizovat.

Jak sama udava ,, ... Ty zacatky byly hrozny...“ Byla nucena pfekonat nejen zdravotni
komplikace a nekoncici bolest, zaroven ve chvili ztraty zraku musela ¢asem piekonat i
bariéru stran izolace od okoli. ,,...nemohla jsem Ccist a psat, touzila jsem zase
komunikovatr... “ potifeba znovu se moci pohybovat, zakladné se o sebe postarat,
respondentce napomohla ke vstupu do Tyflocentra v Jihlavé. Naucit se pohybu
Vv prostoru, chlizi ze schodi, spolupracovat s privodcem, vnimat zvuky okoli a pracovat
se slepeckou holi celkové zabralo tfi roky. Poté se v Tyflocentru respondentka
nastoupila do terapeutické dilny. Prvné tkala koberce a posléze zkusila praci s hlinou.
Ta respondentku velmi oslovila, jelikoZ se stala dokonalou relaxaéni technikou. Hlavné
u ni muze byt sama. V poslednich letech se realizuje v oblasti sochafstvi. Studuje

Axmanovu techniku modelovani a do budoucna by rada i tuto metodu vyucovala.

Respondent 3

Vek 38 let. S respondentkou 1 20 — let zenaty. Pracuje jako pansky krej¢i. Aktivné se
spolupodili na 1é¢b¢ a rehabilitaci respondentky 1. Dnes na onemocnéni nahlizi coby
soucast Zivota. Neciti se omezeny, av§ak uznava, Ze pocatky Zivota s nevidomym byly
oboustranné obtizné. Na otazku v rozhovoru, ,,v ¢em se jeho zivot zménil?* odpoveédel:
»wViastné tim, Ze clovek nevidi a ty s nim Zijes, tak vidis jiny veci jinak, nez je vidi ¢lovek

pred tim.*
Respondentka 2

Veék 61 let, matka respondentky 1. Pracovala jako kuchatka. Prvni pfiznaky

onemocnéni se objevily ve véku 45 let. Respondentka udava prudké, zachvatovité
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bolesti hlavy, které byly podminény vznikem hemangioblastomu .,...ve ctvrtek
V noci...ja myslela, zZe bude po mé.” Po operaci hemangioblastomu na mozku doslo
rozvoji organického psychosyndromu, to je zaroven pfi¢inou rozporuplnych reakci na
nemoc. Jako nejvice zatézujici disledek respondentka udava poruchu rovnovahy a teci.
Nejbolestnéjsim tématem je respondentka 1. Pfi otazce jak vnima onemocnéni své

dcery: ,, Pro mé to bylo hrozny, Ze mi zemre, ty hriizy, moje dité... *

Respondentka 4

Vrchni sestra o¢niho odd. FN Brno. O respondentku 1 pecuje ptfiblizné 15 — let.
Odbornik v oblasti osetfovatelstvi a oftalmologie. S onemocnénim VHL ma zkuSenosti
pouze ve spojitosti s respondentkou 1. Své védomosti, veetné sester, prohlubuje
samostudiem a aktivni Uc€asti na oftalmologickych semindfich. Tyto seminafe se
zaméfuji na problematiku oftalmologie a =zaroven jsou do nich zafazovany
problematiky, o které jevi sestry zajem. Proto soucasti 21. Oftalmologického kongresu
vroce 2013, vsekci sester, byla krom ocnich onemocnéni a vySetfeni, zahrnuta i
tematika nevidomych. Dle respondentky péce o nemocné s VHL se ,,...nelisi od

ostatnich. Lécba je zamérend na symptomy... “
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5. Diskuze

Uskali Zivota s onemocnénim Von Hippel — Lindau se odviji od formy jeho projevu.
V této praci spolupracuji se dvéma Zenami, kterym toto onemocnéni bylo
diagnostikovano. Respondentce 1 propuklo ve 13 — ti letech, proto dnesni dusledky
a projevy jsou mnohem hlubsi nez u respondentky 2. Kazda z respondentek ma jiné
projevy onemocnéni, coz dokazuje jeho vysokou variabilitu.

U respondentky 1 a jsou diagnostikovany cysty na ledvinach a panreatu. Cysty na
ledvindch jsou pro respondentku ptfiznakové némé, avSak vlivem cyst na pankreatu
udava obtize stravenim. Coz v momentalni chvili dobfe kompenzuje pomoci 1ékt
a diety. Cca 5 let byla dispenzarizovana na neurologii pro vznik hemangioblastomi na
mozecku. Vzhledem k rychlé progresi jednoho z nich a ob¢asného prokrvaceni, byla
provedena akutni extirpace. Projevem drobnych krvaceni byly obcasné zachvatovité
bolesti hlavy. Jejich pivod v tehdejsi dobé mohl mit i jiny zdroj — degenerativni proces
na pravém oku, kdy dochazelo k postupnému smr$tovani o¢niho bulbu, coz samo
o sob¢ je respondentkou popisovano coby velice bolestivy proces. Tento nazor zaznél
I na oftalmologickém kongresu v Brng, kterého jsem se zlcastnila spolu
s respondentkou 1. Zde jsem dostala i pfileZitost v ramci prednasky, uvést teoreticky
svou bakalafskou praci. Velmi cennou zkuSenosti byla 1 osobni konzultace
s oSetfujicimi lékafi, ktefi se o zdravotni stav pacientky zajimali ve svém osobnim
volnu. V porovnani s ¢lankem Smrcky (2000) je respondentka 1 ukazkovym piikladem,
ktery rdmcoveé zapadd do statistik. VétSina ¢lankli je zaméfena pravé na karcinom
ledviny. Je otazkou casu, zda prognostika renalniho karcinomu u téchto respondentek
bude aktualni. Smrcka (2000) uvadi, ze pokud pacient s VHL nezemie na néco jiného,
diive nebo pozdéji se objevi karcinom, a to predevsim ledviny.

U respondentky 1 byly opakované provadény zakroky na pravém oku, které mély
pokud mozno co nejdéle oddalit ztratu zraku. Prosla sérii laserovych terapii, kryoterapii,
brachyterapii, opakovanymi vitrektomiemi. Paradoxné pravé tyto operace vedly
k poskozeni o¢niho bulbu, ktery se zacal smrst'ovat. Tento proces byl pro respondenktu
velmi bolestivy, v samém konci vedl k odstranéni (enukleaci) pravého o¢niho bulbu.

Poslednim  zdkrokem, ktery mél toto oddalit byla vbfeznu 2013
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termoléze/termomodulace jadra trojklaného nervu. Jeho preruSeni mélo vést ke
zmirnéni bolesti, avSak vysledek nebyl patrny. Samotny zakrok, ktery respondentka
popisuje jako velmi bolestivy, ma za nasledek znecitlivéni v oblasti dolni Celisti na
pravé strané obliceje, vyskyt novych bolesti dolni Celisti (ret, brada, zuby).

Vzhledem k faktu, ze respondentka 1 je vlivem syndromu VHL nevidoma, je i velké
tlumeni analgetiky nevhodnym feSenim. Odpovéd’ pro¢, je na prosta. Vlivem velké
alnagosedace dojde k celkovému atlumu. Vzhledem k faktu, ze se jedna o nevidomou
osobu, utlum zpusobi ztratu orientace v prostoru. Ta je pro respondentku velmi dilezita.
Jelikoz by se jinak sama nedokazala pohybovat, zvladat zakladni sebepéci.

Celkové biologicky dopad onemocnéni u prvni respondentky je velmi Siroky.
Pocinaje postupnou ztratou zraku, vznikem hemangiomu retiny, hemangioblastomu na
mozecku, tvorbou cyst na ledvinach a pankreatu. Postupujeme k iatropatogenni
mediciny. O latropatogennim dopadu je z filozofického hlediska velmi zajimavé piSe
lllicha (2012), ktery v ni popisuje fakt, ze medicina neni vSemocna a lékaf neni
nad¢lovék. Medicina ma mit své hranice. Ne vSe a ne kazdého, lze vylécit. Leckdy
snaha pomoci, kon¢i ublizenim. Mym ndzorem je, Ze ve zdravotnictvi musime stéle
komplexné pfemyslet o dva kroky doptedu. Objektivné hodnotit, zda nadmi provadeéné
intervence jsou v pravém zajmu pacienta nebo si pouze dokazujeme své moznosti.

Vlivem zékrokt, které mély odvratit resp. oddalit ztratu zraku, stal se vlastni o¢ni
bulbus nestabilni a vznikl velmi bolestivy degeneracni proces smrStovani. V disledku
toho podstoupila respondentka zakroky — aplikace alkoholu retrobulbarné (4 ml 96%
alkohol + 1 ml mesocaini), vzhledem k prudké progresi bolesti pravého oka s propagaci
do 1 vétve n. Vdx. byla provedena termomodulace ggl. Gasseri I. dx. Kone¢nym
feSenim se stala enukleace pravého o¢niho bulbu. Po tomto vykonu respondentka udava
vyznamnou tlevu a ustup bolesti. Skrla (2010), dusledné popsuje aktivni prevenci
pochybeni v lécebné a oSetiovatelské péci. Dle mého néazoru je tato kniha velmi
teoreticka, avSak v kombinaci s knihou od Illicha (2012) dostavame komplexni
teoreticky pohled na iatropatogenni dopad onemocnéni. Ten nezahrnuje pouze ¢innosti

oSetrovatelske, ale 1 predev§im medicinské.
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Psychicky dopad onemocnéni, pfichazi hlavné ve chvili ztraty zraku. Vyrovnani se
timto osudem, pro mladého ¢lovéka V produktivnim veku, je velmi tézkym ukolem.
I vzhledem ke skute¢nosti, Ze na tuto variantu byla respondentka roky piipravovana.
Fakt absolutni tmy bez tniku, ji vzal hodné¢ sil a chuté do zivota. S podporou rodiny
a blizkych pratel se dokazala postavit zpét na vlastni nohy. Tento proces vSak nebyl
snadny a trval pomérné dlouho. V dnesni dob¢ vSak vidim nevidomou osobu, schopnou
zakladni sebeobsluhy, orientovat se v prostoru a zapojovat se do nékterych kulturnich
akei a vyletd. V. momentalni chvili poslednich par mésictt ma novy tkol, ktery ji velmi
obohatil a ucinil spokojenou. Ziskala vodiciho psa a uci se spolu chodit. Vodici pes
pomahd odstranit dalSi z bariér a to socialni izolace. Respondentka se stava vice
samostatnou a ma vedle sebe n¢koho, kdo funguje Cisté jen pro ni samotnou. Lidska
odolnost, je zalozena na adaptaci, schopnosti se pfizpisobit novym skute¢nostem. A jak
uvadi Paulik (2010) ucinna adaptace je zakladni podminkou vyvoje ¢loveka jako druhu.
Pfedev§im u respondentky 1 je ndzorné, jak sila osobnosti a vira sama v Sebe, je
rozhodujici v procesu rehabilitace a zvladani nemoci. Uéinné adaptaéni mechanismy
respondentce 1 pomdhaji zvladnout naro¢nou nemoc. Avsak je nutno podotknout, ze
nejdulezitéjsim faktorem je pomoc nejbliz§iho okoli. A to hlavné jejich podpora.

Socialné-spiritualni disledky onemocnéni. Kazdy z operacnich ukont, ktery meél
oddalit ztratu zraku, byl pro prvni respondentu vysoce zatézujici, avSak udrzel ji
zaclenénou v pracovnim procesu do veéku 29 let. Poté dosSlo k prudké progresi
a respondentka rychle ptichazela o zrak. To ji béhem péar mésict vytadilo ze zaméstnani
a postavilo do role invalidy. Jelikoz méla zpocatku zbytkovy zrak, necitila velkou
potiebu socialni podpory a rehabilitace. Navazny sled udalosti, béhem jednoho roku,
pfipravil prvni respondentu i o posledni zbytky zraku. Posledni operace 11. 12. 2006 ji
postavila do role nevidomého. Tato role v samém zacatku ptinesla absolutni zévislost na
okolni pomoci, omezeni stran sebepéfe — vateni, uklid, oblékani, uprava zevnéjsku.
Seberealizace — ztrata zaméstnani, pro které mela specializacni vzdélani. Nasledné
nutnost rekvalifikace pro budouci alternativni ¢innost. Z pocatku ji ztrata visu izolovala
od okolniho svéta, jelikoz bez pomoci druhého se sama nedokdzala orientovat

v prostiedi. Vlastni domov se stal prostfedim plnym nastrah a rodina neuméla, ani
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nevédéla, jak zit s nevidomym. Socidlni izolaci respondentka pocitovala ze vSech
dopadi nejvic. A to hlavné co se ty¢e nemoznosti sama si néco piecist, divat se na
televizi, sama jit tam, kam touzi. Oslepnuti ji vzalo kontakt s vné&jSim prostfedim na
pomérné¢ dlouhou dobu. Proces resocializace byl dlouhy a naro¢ny. Bartlova (2006),
poukazuje na slozitost procesu nemoci, hlavné na jeji dopad. Ukazuje nam slozitost
procesu nemoci, hlavné jeji socialni dopad. Ve zdravotnictvi mame tendence tento fakt
opomijet. Nejvyssi mirou je zhodnoceni ,,je to chudak®. Nemocni vSak chudaci nejsou.
Po disledném zhodnoceni a zvazeni moznosti, s pfihlédnutim na veskeré doprovodné
aspekty, jsme schopni nemocnému zajistit i minimalni socidlni dopad. Postaci
uvédoméni, Ze stigmata nejsou pouze zietelnd. VSe co nemocného odtrhne od
zabéhnutého standartu, 1 kdyZ projevy nemoci nejsou patrné, je pocatek stigmatizace
nemoci.

U druhé respondentky se po operaci hemangiomu na mozecku rozvinul organicky
psychosyndrom, vznikly poruchy koordinace a rovnovahy, coz ji pfed¢asné postavilo do
invalidniho diichodu. V rozhovoru udava i zhorSeni paméti. DalSim projevem jsou Cetné
cysty na pankreatu a vznik DM I typu, 1é¢eny inzulinem. Dle nékterych zdznaml ma
respondentka labilni ,brittle” diabetes mellitus Il typu. Dokonce se mi 1 podatilo
vyhledat fadu pfispévki na toto téma. Dle nich se jedna o formu DM, ktera se velmi
obtizn€ koriguje. Je provazen velkymi vykyvy, kdy nemocny méa hyper nebo
hypoglykemie. Je tu vSak 1 ndzor jinych lékafti — diabetologli, ktefi tuto formu zcela
zavrhuji.

Respondentce 2, bylo toto onemocnéni diagnostikovano ve véku 45 let. Narodily se ji
dvé dcery. Jedna zdédila toto onemocnéni a druha je zdrava. Na syndrom Von Hippel —
Lindau se pfislo vicemén¢ nahodné. Jak vyplynulo zrozhovoru a je uvedno
I v kazuistikach. Bohuzel velka ¢ast dokumentace s vysledky se ztratila u 1ékafe a jsou
useky, jez si respondentka obtizn¢ vybavuje. Biologicky dopad oproti prvni
respondentce neni tak t€Zky, 1 presto neni nezanedbatelny. Novée byla diagnostikovana
trombofilie, tato je v nékterych publikacich také zminovana jako jeden z projevi VHL.

Respondentku 2 provazi strach o zivot star§i dcery, vycitky a pocity viny. Obavy

o své zdravi si pfipousti minimalné, jelikoz jeji starSi dcera s onemocnénim bojuje od
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svych 13 let a v poslednich deseti letech doslo k prudké progresi. Sama se o svém
onemocnéni dovédéla na zakladé hemangioblastomu v oblasti mozecku. Utvorily se
I cysty na pankreatu a od té doby se 1éCi slabilnim DM II typu. Vznik
hemangioblastomu a obtizné korigovatelny DM, byl jednim z divodu, ze respondentka
2 odesla do invalidniho dichodu. Vzhledem Kk negativnimu disledku operace
hemangioblastomu na mozecku se u repondentky rozvinul organicky psychosyndrom.
Venglafova (2006) je uvadi, Ze organicky psychosyndrom je na podkladé poskozeni
mozku, k ¢emuz doslo u prvni respondentky. Projevuje se zpomalenim mozkovych
funkci — bradypsychismus. Tento pojem je hodné uzivany a sklofiovany na psychiatrii.
Struéné prelozeno zpomalené mysleni. Dalsi poruchou v této oblasti je u respondentky
porucha fe¢i — koktani, zadrhdvani. Nutno podotknout, Ze se nejednéd o vadu intelektu.
Dal$im projevem, ktery neni patrny respondentce je ,,odbrzdéné chovani® a mirna
extravagance. Neni to vSak tézky dopad, jelikoz zlstaly zachovany zakladni normy. Dle
Vyrosta a Slaménika (2008) normy reguluji chovani a prozivani jedinc.

Izolované se respondentka neciti, je ¢inoroda, piatelska a ve své podstaté mirné
extravagantni. Invalidni dichod pfijiméd jako dichod starobni. Snazi se spolu
domg. Dopad onemocnéni je hlavné psychicky. Dusledky na dopadajici na
respondentku 1 se negativné odraZzi na psychickém stavu respondentky 2. Zoufalstvi,
strach, pocity viny jsou negativnimi dopady, které si respondentka pfipousti.

Respondent 3 — manzel respondentky 1. Setkala jsem se s velmi piijemnym
a vyrovnanym muZem, ktery se raduje zkazdé -chvilky spolecného Zivota
s respondentkou. Nelze mluvit o ¢loveku, ktery trpi nebo pecuje o handicapovanou
osobu. Pfede mnou stoji manzel, ktery Zije se svou Zenou. Pii otdzce, co se v jeho Zivote
zmeénilo po oslepnuti manzelky, odpovédél, Ze nic. Vice méné s podivem. Poté dodal, Ze
je to tak dlouhd doba, ze vlastné ani nevi. Celou situaci bere jako skutecnost, ktera je tu
odjakziva. Svou ucast na domacnosti nevidi coby omezeni ¢i poniZeni. Stavi se ke
vSemu, jako by to byla samoziejmost. Po deseti minutach rozhovoru mém pocit, jako by
ani nebyl z tohoto svéta. Sam sebe nevidi jako obét’ a nadSené vypravi o zazitcich z tar,

které absolvoval s jiz nevidomou manzelkou a planuje, co nového spolu zaziji. Coz
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odpovida nazoru Paulika (2010), kde najdeme zajimavou pasaz o rodiné jako zdroji
odolnosti vic¢i zatézi. Z tohoto vyplyva jeji velky vliv a pomoc pro nemocného.
Z rozhovord je patrna vzajemna podpora, a je patrna z diskuze mezi R1 a R3 kdy
respondentka polozila otdzku: jak vidi jeji nemoc respondent 3: R1 ,, ...Jako Spatny
udel nebo mas i nekdy radost? R3 No jisté... ismev, oboustranny. Takovych radosti ja
mdm.

Respondentka 4 — vrchni sestra o¢niho odd. Z rozhovoru vyplynulo, ze ptipad
respondentky 1 je ojedinély na tomto odd. Diky letité péci, maji sestry vSeobecnou
piedstavu o tomto onemocnéni. JelikoZ se jedna o o¢ni odd., jsou sestry specialistkami
ve svém oboru. O jejich vzdélavani se vrchni sestra aktivné zasazuje, a sama vyhledava
prostfedky, které jim toto umozni. Z rozhovoru oteviené¢ vyplynulo nejbolestnéjsi téma
zdravotnictvi. A to nésledna rehabilitace v ptipad€ vzniku invalidity. Je pravdou, Ze
Vv poslednim desetileti proslo zdravotnictvi fadou zmén. Vysledky prace se vsak odrazi
na osobni iniciativé a zdjmu stran vrchni sestry. Existuji nasledné rehabilitacni
programy. BohuZzel vSe je dnes postaveno na osobni iniciativé rehabilitovaného a hlavné
na aktivité rodiny.

V roce 2013 jsem byla respondentkou 1 pozvana na 21. oftalmologicky kongres
v Brné, kde méla slovo pii jedné z ptednaSek o rehabilitaci nevidomych a vodicim
psovi. Tato zapadala do bloku nevidomych a jejich rehabilitace. Zde jsem uvedla
poprvé teoretické zéklady své bakalarské prace. Zaroven jsem zde ziskala fadu cennych
informaci. Velmi negativné vSak hodnotim ucast jedné prednasejici z ,, rané péce* pro
nevidomé, z jejichz slov jsem si odnesla jedinou myslenku. ,,Jsme tu pro vas, naucime
vas, avsak najit si nas musite sami. “ Tuto mySlenku mi posléze vysvétlila respondentka
4. Tim, Ze neexistuje provazanost mezi zdravotnim a socialnim systémem, je na rodiné
handicapovaného, aby nasla veSkeré moznosti socialni rehabilitace. Na o¢nim oddéleni
FN Brno je fada informacnich letdkli, a i ona sama se snazi, edukovat nemocného
o moznostech a nasledné péci. Protistranou je vSak realita, kdy nemocny sam nevnima
danou informaci a ani rodina v ur¢itou chvili plné nepochopi podavané informace. I
pfes podané informace se respondentka dostala do 3 — mési¢niho vakua, kdy

bilancovala sama nad sebou a svym zivotem. A pak vznika pro zdravotnictvi faux-pas,
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kdy se dozvime, ze informace o dal§ich moznostech se respondentce 1 donesla: ,, od
matky, ktera potkala jednu pani na zastavce...*.

Podrobnou analyzou dat informaci ziskanych zrozhovorii vyplynula skutecnost
nedostate¢né provazanosti v oblasti socialni a zdravotni péce.

Oboje sice funguje na pomérne vysoké tirovni, avSak nemocni si sami musi dohledat
a kontaktovat centra nasledné péce. Pokud nemohou sami je tento ukol na bedrech
rodiny. Je vSak nutné podotknout, Ze ob¢ strany se vyrovnavaji s novou situaci.
Informace, které jim jsou poskytnuty, pfi propusténi neumi spravné pouzit, respektive si
je ani nezapamatuji. Proces rehabilitace by se vyrazné urychlil a ukratil, pokud by
existovala mezi zdravotnim a socialnim systémem spojka. Osoba, kterd by v prvé radé
se spojila s nemocnym a posléze s rodinou. Nasledné by jim pomohla vyhledat vhodné
kontakty na centra, specializujici se na dand postizeni. Ve zdravotnictvi jsme
multidisciplindrni tym a v tomto piipad¢ by tuto ¢innost vykondval socidlni pracovnik.
Mym nazorem je, ze komplexnost oSetfovatelské péce by timto krokem ziskala
maximalniho vrcholu. Ze zdravotnického zafizeni bychom propoustéli osobu sice
s handicapem, avSak dale zajisténou. JelikoZ v piipad€, Ze medicina nedokéze uz vice
pomoci, je toto tim poslednim ukonem, ktery miizeme nemocnym dat.

Tento vyzkum v oblasti bio-psycho-socialniho dopadu onemocnéni VHL je mezi
prvnimi pracemi na toto téma. V Americe existuji dispenzarizacni centra, rozsahlé
a podrobné popsané studie na téma onemocnéni Von Hippel — Lindau. Z mého pohledu,
je zde v€novana Sirokd pozornost nejen onemocnénim s vysokym procentem vyskytu,
ale hlavné 1 tém, kterd jsou ve své podstaté¢ ojedinéla. Je zde i1 patrny velky posun
v oblasti zdravotn& socialni. V CR & Evropé neexistuji dispenzarizaéni centra. Pro CR
je bolestnou zalezitosti i fakt, ze pokud nemluvime o nemoci, kterou ma kazdy 5-10
obcan, je to vzacné tudiz se o tom pfili§ nezminujeme a nemame zajem v tomto tématu
dale badat.

Je velké mnozstvi publikaci, c¢lankd na téma rendlniho karcinomu ¢i
feochromocytomu, ktera zminuji syndrom VHL jako jednu z pfi¢in vzniku. O morbus
Von Hippel-Lindau je velmi pékné propracovany ¢lanek od Smrcky (2000), ktery jsem

procitala mezi prvnimi, a velice mi napomohl pochopit toto onemocnéni z jeho
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biologické podstaty. DalSim neopomenutelny podstatnym zdrojem pro mé byla
publikace od Reitnerové (2008) a prace LukeSové (2006, 2007).

Je nutné vSak prostudovat velkou fadu téchto publikaci, aby osoba, kterd o tomto
onemocnéni sbira informace, si dokazala dat dohromady ucelenéjsi obraz.

Postupem casu, kdy jsem sbirala veSkeré dosazitelné zdroje, jsem si bolestné
uvédomila, ze mnohem leh¢i je dohledat publikace, knihy, brozury pojednavajici o
diabetu, infarktu myokardu, bronchogennim karcinomu, Crohnové chorobé a mnoha
dal$ich, neZ o morbus Von Hippel — Lindau.

Umyslné jsem vynechala publikace — e book ze zahraniéi, ktery jsem méla moZnost
prolistovat na internetu. Jelikoz bézny c¢lovek, ktery tuto nemoc ma v prvé tadé
vyhledava tuzemské informacni zdroje. Ve vysledku jsem zjistila, Ze zdroje jsou vysoce
omezené a nedostateéné. Této tématice by méla, i do budoucna, byt vénovana mnohem
vétsi pozornost. M¢li bychom se oprostit od zabéhnutych lehce dosazitelnych cild a
zacit se vénovat oblastem, které nejsou tolik probadané. V posledni fazi vyzkumu jsem
se dostala na stranky Brighamandwomens hospital, kde jsou komplexné¢ popsany
informace o Von Hippel-lindau. Pokud se jedna o zahrani¢ni zdroje, tento bych
kazdému poradila pfecist. Je srozumiteln€ napsany a obsahuje fadu informaci, které

osoba s VHL potiebuje o své nemoci znat.
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6. Zavér

O syndromu Von Hippel — Lindau se mezi zdravotniky moc nevi a to ani v fadach
1ékait. Jedna se o geneticky — onkologické onemocnéni, S prevalenci 1/39000 az
1/50000, které je spojeno s velmi Sirokou Skéalou projevii. Zarovenr zde mluvime
0 onemocnéni s velice nestabilni prognézou. V Ceské republice (i Evropé) neexistuji
zadné velké studie. Zdroje byly nalezeny prostfednictvim internetovych ¢lanka spise
vV USA. Zde je vyzkum této nemoci pomérné rozsahly, existuje na n¢j fada studii
a ucelenych publikaci. Zde byla nalezena ftada c¢lankd, které odkazovaly na
dispenzariza¢ni centra specializovana p¥imo pro nemocné s VHL. V Ceské republice je
Von Hippel — Lindau nejcastéji sklofiovan ve spojitosti s renalnim karcinomem.
Vseobecné je informovanost o této nemoci minimdlni. Tato prace by méla sestrdm
1 vSeobecné vetejnosti poskytnout ucelené informace o vzniku a projevech onemocnéni
a celkovych dopadech. Ty se odrazeji nejen v oblasti biologické, psychické, ale hlavné
Vv oblasti socialni. Byl proveden kvalitativni vyzkum v oblasti bio-psycho-socialni
a urceny negativni faktory onemocnéni. Vysledky byly nasledné zaznamenany graficky
do schémat a podrobné popsany.

Této tématice by se méla, 1 do budoucna, vénovat mnohem vétsi pozornost. Méli
bychom se oprostit od zabéhnutych lehce dosazitelnych cili a zalit se vénovat
oblastem, které nejsou tolik probadané.

O osoby, trpici touto nemoci pecuje fada odbornikti v oblasti onkologie, neurologie,
interny, chirurgie, oftalmologie. Je zde nejvice patrnd multioborova spoluprace.
Vyzkum vyvratil ptivodni ocekavané vysledky a zarovenn poukdzal na nové
problematiky. Uroven informovanosti odborné a laické vefejnosti a neprovazanost
zdravotniho a socialniho systému.

Jako vystup tohoto vyzkumu byl vytvoien informacni letdk pro nemocné s VHL.
Obsahuje zakladni informace o tomto onemocnéni a odkazy na ¢lanky zabyvajici se

tematikou VHL.
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1. Okruhy otazek k rozhovoru s respondentkami

Respondentka 1:

soucasny vek

vek, ve kterém nemoc zacala

prvni ptiznaky/projevy nemoci
prvotni pocit pii vyiceni diagndézy morbus VHL
uvédomeéni si dopadi onemocnéni
partnersky zivot

vylouceni/omezeni v bézném zivoté
nemoc jako stigma

resocializace nevidomého

zivot s nevidomym

uskali v nacviku sebeobsluhy

prace s hlinou — sochareni

plany do budoucna

shrnuti co nemoc vzala/dala

Respondentka 2:

vék, ve kterém nemoc zacala

prvni pfiznaky/projevy nemoci

prvotni pocit pii vyiceni diagndézy morbus VHL
co sebou nemoc pfinesla (dopady)

izolace

pocity pfi vyiceni stejné diagnézy u dcery
komplikace pti morbus VHL

prani

shrnuti co nemoc vzala/dala



2. Okruhy otizek s manZelem respondentky 1

- kolik let zije s manzelkou

- Vv ¢em se zménil zivot po diagnostice morbus VHL u manzelky
- Uceni (zivot s nevidomym)

- pomoc se zacatky

- pfani

- jak vnima nové progrese

- Zmény v pracovnim Zivoté



3. OtazKky pro rozhovor s vrchni sestrou (respondentka 4)

- kolik pacientti s morbus VHL ma o¢ni odd. - FN Brno v péci

- Jak postupujete v ptipad¢ ztraty zraku po vykonu/nasledna péce
- provazani socialni a zdravotni rehabilitace

- vzdélavani

- specifika péce o nemocné s morbus VHL



4. Obrazek genu

Gen VHL proces odbouravani a destrukce HIF

Zdroj: (LukesSova, a kol., 2006)



5. Fotky

Ukazka prace nevidomé respondentky 1 — Axmanova technika modelovani

Reliéfy

Zdroj: vlastni



PokuSeni — had z rje

Zdroj: vlastni



Tvorba pro déti — Dubik obrazek 3, Loupeznik obrazek 2, Adam a Eva

obrazek 1+4

Zdroj: vlastni



Antika

Antika — mytické postavy

Zdroj: vlastni



Tvorba pro déti

Zdroj: vlastni



Tvorba pro déti

Zdroj: vlastni



6. Informaéni broZura pro nemocné s VHL

SVAZEK 1, VYDANI 1

Von Hippel—lindau

25.04.2014

HISTORIE VON HIPPEL—LINDAU

Mazev Von Hippel-Lindau je
odwvozen od autor dvou
Elankd. Prvni publikovany v

WHL jake nemoc poprve udali Mel-
mon a Rosen v roce 1964, Latif a

Neidil efitizi body: roce 1911 od Eugena von kol. provedli geneticky vyzlaum v
¥ Hippela a druhy od Arvid této oblasti.
«  HISTORIE VHL T —

Falida Latif—identifikoval nddora-

«  [DJEVHL VY SURTeSOrovy gen

Evgen Von Hippel 1867—
19392, profesor oftalmologie
a prikopnik v oblasti
tramsplantace rohovley. Rola

«  PODSTATA VIRIKD VHL 5 rozvojem moderni mediciny je
lep¥i diognostika i pro asymptoma-

tickeé nosice VHL

o HEEASTEDST PROJEVY

KDY SEVISETRUIE VHL

-

Uvniti tohoto vydani:
Podstata vznike YHL
Hemangiom CHS
Hemaongiom refiny

Cysty na pankreatu
Cysty no ledvindch
Seznam zdroji k one moc-

néni YHL

ldaje o autoroyi

N

1904 popsal vadcnou poru-
chu stnice a o 7 let pozdé&ji
objevil anatomidcy podklad

onemaocnéni.

Arvid V. lindauw 1892—
1955. Patolog a bakteriolog.
Jako prvni popsal vztoh mezi
cystami na mozedku k angio-
matim na sitnid.

Hars Grossniklous—poukazal
Ze hemangicklastomy sitnice
jsou stejné, jako hemangi-

ob lastomy CNS.

Co je VHL?

VHL—Von Hippel—Lindau,
je geneticky onkologicks
ocnemocnéni. Prevalence se
pohybuje 1,/32000 o2
1,/50000.

Je zplsobena defektem VHL
nadoroveho supresoru v
chromozomu 3p25-p2&.

PFima funkce genu YHL neni
zeela zndma, ale ztrdta

funkece proteinu zpdsoki na-
hroma HIF a ndsledné vanik
ongiogennich tumori.

Charalderisticke pro VHL je
tumordzni postZeni riznych
organd. PF: sitnice, CMS, oys-
tické a nddorové postizeni
ledvin a pankreatu, feochro-
mocytomy a papilami cysta-
denomy epididymis a Sircks-
ha vazu déloEniha.

Prognéza je velmi nestabilni.
Hemangioblastomy visobec-
né ou netkodng, nemetasta-
zujici. VEasnou detekei je
prognoza podstatng lepsi



Stranka 2

lidé s onemocnénim Von
Hippel—Lindav se nelifi od
ostatnich

Prvné jsem méla zlost,
nechdpala jsem co se déje,
pro¢ zrovna jd..? , Uryvek z
viastnito vyjddreni osoby s
morbus VAL

VON HIPPEL—LINDAU

Postata wvzniku VHL

Jednd se o geneticky onkolo-
gické onemocnéni, které se
dédi dominantné. To zname-
nd, Ze Sance onemocnéni
ditéte je 50:50.

VHL gen je tumor suprimujici.
Jeho protein tvofi VBC kom-
plex, ktery za normoxidkych
podminek na sebe navazuje
HIF (hypoxia—inducible
factor)

Pokud chybi, nebo je muto-
vany Za hypoxickych podmi-
nek dojde ke zvyieni VEGF,
PDGF a TGF. Tyto faktory
jsou podminkou ristu a
vaskularizace nadoru.

Hemangiom retiny — projevy,

Mezi prvomi pfiznaky se
fadi nahle vzniklé poruchy
visu. Néktefi nemocni vdavaiji
kratkodobé vypaddavani
zomého pole. Hemangiomy
retiny zpusobuji odchlipeni
sitnice. PHi $patné toleranci
lééby mohou vést az k slepo-
té.

Jelikoz se jednd o angiomy
mluvime o benignim typu
nadoru. Jeho nebezpeénost
tkvi ve vlastni lokalizaci.

Hemangiom CNS

Hemangiomy CNS v pfipadé
morbus Von Hippel—Lindau
jsou nejéastéi lokalizovény v
oblasti mozedu. K jejich
diagnostice vedou jasné
subjektivni obtize: velmi silné,
zachvatovité bolesti hlavy,
které vyfazvji z béinych
&innosti. Z diagnostickych
metod je rozhodujici magne-
tické rezonance. Hemangio-
my CNS je nutné monitorovat
(hlavné jejich rist) a véas
odstranit. Nejvétiim rizikem
je krvaceni, proto osoby,

Lécba je zaméfena na sym-
ptomy. V prvé fadé jsou
hemangiomy odstrarieny
laserem dal$imy zpusoby
jsou vitrektomie, kryotera-
pie, brachyterapie. Jejich
vyskyt muze byt ojedinély,
nebo vicecetny.

kterym byl diagnostikovén,
nesmi vykondavat &innosti
fyzicky naroéné, musi se vy-
varovat stresu a prédi v hlu-
bokém predklonu.

Hemangiomy CNS jsou typic-
ké (a hlavné se vyskytujici)
pro morbus Von Hippel—
lidau

lécba

Hemangiom se nachazi nad
zrakovym nervem, zasahu-
je do fovea. Zpusobuje

snizenou zrakovou ostrost.

Hemangiom mozec¢ku pfi
morbus Von Hippel-Lindau



SVAZEK 1, VYDANI 1 Stranka 3

Cysty na pankreatu

Daliim pfiznakem je tvorba miZe byt atypicky. Projevem
cyst. V oblasti pankreatu v je Casté stiidani hyper a
prvomich chvilich zpusobuji hy poglykemii a tim i obtizné
obtize s traGvenim. Nemoani nastaveni déavek inzulinu.

vd évaii dyspepsie. Spatné

tolerance je v tuénych, mast- V pfipadé vzniku cyst je
nych jidel, mlé&nych vyrobkd nutnd trvald dispenzarizace
a alkoholu. v diabetologické poradné.

V disledku toho jsou suZova-
ni tézkymi prijmy, bolestmi
bficha. Obtize ustavaiji ve
chvili, kdy je nastaveno dietni -
omezeni. Strava vylouéena Cysty na pankreatu
od potravin, které zplisobuji

dyspepsie.

Postupné s jejich rozvojem a
kaldfikaci dojde ke vzniku
DM Il typu. Jeho pro-
jev,vzhledem k pfi¢iné vzniku,

Cysty na ledvinach

Tyto jsou z potatku sympto- ni pfijmu bilkovin, dostatek
matologicky némé. Nemocné tekutin,

nijak nezatézuji. Jejich skryté

nebezpednost tkvi v moZnosti Lécba chirurgicka: laparo-
maligniho zvratu. skopické punkce cyst pod

USG ¢&i CT kontrolou.
Mohou se projevovat pfizna-
ky hematurie mikroskopické i
makroskopick &, hy pertenze,
infekce. V pokrodilych stadi-
ich pfiznaky rendlni insufici- Multicysticka dysplazie
ence jako slabost, unavenost, ledvin ” E
bolesti hlavy,nechutenstvi,
nauvzea, ubytek vahy.

Pfi diagnostice se doporuéuje
diemi omezeni a to v omeze-

Indikace k vysSetreni genu VHL?

V prvé fadé je vyskyt heman- z vyde uvedeného je nabidnuto
gioblastomu CNS a simice. genetické vyietieni a poro-
denstvi. Provadéna je i prena-
V druhé fadé je toto ve spoji- télni diagnostika. Vyletieni a
tosti s mnohodetnymi renélni- kontroly jsou rozepsény do
mi , pankreatickymi nebo ja- Zasovych obdobidh, ta se
temimi cystomi, feochromocy- upravuji dle stavu, progresi a
tomem, renéInim karcinomem o doporudeni l&afe .

daliim je pozitivni rodinné
ancmnéza ve spojitosti

s vyskytem hemangioblastomu
CNS, simice, vyskytem mnoho-
Zetnych renélnich, pankreatic-
kych nebo jaternich cyst., dale
feochromocytom @ rendlni
karcinom

Pokud jedinec splivje jedno
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7. Prepis rozhovoru

Respondentka 1:

Dobry den. Jsem rada, ze jste svolila k rozhovoru. Vim, ze nékteré¢ otdzky mohou byt
nepiijemné, proto bych se s Vami rdda ivodem domluvila na otevienych otazkach, ve
kterych budete mit prostor K vlastnimu vyjadieni.

,, Ano, v poradku. Pokusim se zodpovédet vse. *

Kolik je vam dnes let?

, 38 let

V kolika vam diagnostikovali onemocnéni?
., Ve 13 — ti letech, bylo to po lyzarském vycviku v lednu a prvni zdravotni potize, kdy

Jjsem si vSimla, Ze neni néco v poradku — tak jsem to zjistila v kvétnu.

Jaké jste méla problémy?

,Spatné jsem vidéla na tabuli a na par sekund mi zacalo vypaddvat zorné pole. Prosté
takova cernad tma. Tak mé rodice odvezli k lékarce v Tresti, kterd nebyla schopna zjistit
pricinu mych obtizi, proto mé odeslala na ocni odd. v Jihlavské nemocnici. Kde se

pozdéji diagnostikoval i Von Hippel-Lindau.

Vzpominate si, co pro Vas vyiceni této diagnézy znamenalo?

Ja jsem to z pocatku vitbec nechdpala, nevédéla jsem, jaké omezeni to do budoucna
bude mit. Bylo tam omezeni ve sportovani, najednou mi vzali pohyb, na ktery jsem byla
zvykla. Nemohla jsem bruslit, lyZovat, sdrnkovat. Prosté nic, kde byl predpoklad, ze bych
se mohla zranit. V tom bylo to omezeni. Ja si pamatuji, Ze mi to diagnostikovali v kvétnu

roku 1988 a ja viastné cely letni prazdniny stravila v nemocnici, kde se snaZili ten stav



stabilizovat. Jenze jelikoz jsem na tom lyzarskéem vycviku méla opakovany pady, doslo

k opakovanymu krvdceni do sitnice a jelikoz to bylo staré, tak s tim moc neslo délat.

Kdyz Vam diagnostikovali syndrom Von Hippel-Lindau — vzpominate si na prvotni
pocit? Prikladem: strach, nezajem, zvédavost?

Ja si pamatuju, zZe jsem hlavné nechdpala. Nechapala jsem duleZitost toho, co mi rekli.
Kdyz to vezmu... jako dité jsem byla vztekla, protoze mé omezovali v ¢innostech, CO
jsem normalné délala. Byla to pro mé krivda. Nechapala jsem, pro¢ nemiizu jet do
Neéemecka na tabor se sestrou, pro¢ nemuzu jit bruslit s kamarady. TakzZe spis jsem se
zlobila, zZe mé rodice odrizli od cinnosti, které mé bavily. Zlom, kdy jsem to zacala
chapat, spojovat si souvislosti prisel az po tom 15. roce. To se muj zdravotni stav
natolik zhorsil, Ze mé jihlavska nemocnice prelozZila do FN Brno, kde se lécim dodnes.
Teprve tam mi plné vysvetlili mou nemoc, do té chvile se mnou nikdo poradné nemluvil.
Vetsinou se vse resilo pouze pres rodice. Nikdo se mi to do té chvile nesnazil “

polopaticky ““ vysvetlit.

Kdy (v kolika letech) ptisel zlom, kdy jste si zacala uvédomovat dopady té nemoci?

De facto na ocni klinice mé pripravili na to, ze jednou nebudu videt. Popravdé clovek to
slySel, ale nedokdzal si to predstavit. Rekla bych, Ze prvni impuls prisel v 17-ti letech,
kdy jsem oslepla na levé oko. Zacala jsem si uvedomovat, Ze opravdu toto jednou
nastane, oslepnu uplné. Zaroven mi bylo doporuceno, nemit do budoucna deti, jelikoz
by to bylo zivot ohrozujici. Takze jsem si v 17 — ti letech uvédomila, Ze nebudu videt a
nebudu mit deti. Ale pordd jsem si to plné nepripoustéla, pordad jsem v sobé méla
Jiskiicku nadéje. Ze se vynalezne néjaky 16k, zdakrok — prosté, Ze to tak jednou nebude

muset byt.

Tento fakt je pro budoucnost velmi omezujici, obzvlasté partnerského Zivota se toto
velmi dotyka. Jak jste toto fesila?
Vztahy, které jsem méla po 17. Roce — nastala odmlka. Tato otazka je velmi osobnim

tématem. Respondentka vsak zahy pokracuje.



V kazdém vztahu, o které jsem si myslela, Ze by mohl mit budoucnost — rekla jsem
pravdu na zacatku vztahu. Protoze jsem chtéla, aby se ten clovek sam za sebe rozhodl,
jestli chce s nekym takovym jako ja byt. Jestli chce ty problémy resit spolecné, jestli
prosté.... Jsou treba lidi, kteri na to nemaj. Tak jsem to resila na zacatku, a miij manzel
se toho nebdl, sel do toho. Brali jsme se 16. 1. 1994 a manzel si mé bral s tim, Ze jednou

nebudu videét a nebudeme mit déti. On to vSechno veédél.

Jaka asociace (ptipodobnéni) Vas napadne s Von Hippel-Lindau?

Ja uz v tom Ziju 25 let, takze standart. Usmév

Se svou nemoci necitite ur¢ité vylouceni (omezeni) z bézného zivota?

Beru to jako soucast svého Zivota, jako néco normalniho. Kdyz prijdou néjaky vykyvy,
kdy se mi cely Zivot obrati vzhiiru nohama, tak je to tezky. To jsou rizny situace, se
kterymi jsem se musela vyrovnat.

Tim Ze jsem prisla o zrak na levé oko, jsem pocitila, Ze se musim vic ucit, musim byt
lepsi nez ty ostatni holky. Abych néco v tom Zivoté dokazala, musela jsem zabrat. Bylo-
to ndarocné — hlavné uceni. Musela jsem si de facto vystacit s jednim okem. Byla jsem
rychleji unavena, takze jsem si ucivo musela rozplanovat, tak samo i pozdéji, kdyz jsem
nastoupila do prdace. TakzZe jsem se snazila délat na vic jak sto procent, protoze

handicap je handicap.

Vidite svou nemoc jako stigma? Jako néco co vas ze spolecnosti vyclenilo / zaradilo
nékam jinam?

Z pocatku, pokud to beru od toho roku 2006, jd jsem viastné ztratila zrak i na to pravé
oko — bylo to v prosinci. Kratce po tom oslepnuti jsem si pripadala osamocend, byla
jsem vydésSend, plactiva, negativisticka. Neméla jsem zdjem o deéni kolem sebe.
Nedokdzala jsem si predstavit, co bude dal, navic jsem si uvédomila, ze je mi 30 let a co
dal se svym Zivotem? Predstava budoucnosti mé deésila k smrti. Zacalo to, kdyz mé pro

pustili z nemocnice domii a ja nepoznavala byt. Odjela jsem do nemocnice se zbytky



zraku a vrdtila se uplné slepa. Nardzela jsem do ndbytku, do veci... Nebyla jsem
schopna v lednicce najit ani maslo, abych si namazala rohlik, nebyla jsem schopna zalit
si ani kavu. Ty zacatky byly hrozny. Rodina, pratelé stali od zacatku za mnou, po boku,
chteli mi pomoct, ale ja v tom zacatku nechtéla. Nechtélo se mi zit, bylo to opravdu
hodné tezky. Jesté dnes nemam dobry pocit z cizich lidi, nékteri mi jsou doslova

odporni. Nevim proc...podle hlasu? Asi intuice.

Pokud se vratim. V patnacti letech, v Brn¢, Vam fekli vyhlidky, prognézu — hlavné do
budoucna ztratu zraku. Ptipravil Vs, Vasi rodinu na oslepnuti? Na zivot s nevidomym?
Ono se o tom hovorilo, ale pripravit se na to neda. Ja, vzhledem K tomu, Ze jsem oslepla
ve 30 letech, 15 let po té, a jako zdravotni sestra jsem pracovala s lidmi, kteri méli
problémy se zrakem ci témer viibec nevideéli, tak jsem se taky snazila zkusit si, jaké to je
kdyz clovek nevidi.

Zkusila jsem si zavrit oci a projit si néjaky usek, nebo si poslepu néco udelat, ale ono je
to jiny, kdyz si to clovek zkusi a pak otevie oci a jde dal. Pripravit se na to opravdu
nejde. Clovék si miiZe rikat: ,, Bude to takovy a takovy“... ale ta realita, to je uplné jiny.

To se musi odZzit.

A co Va§ manzel? Dostal n&jaké informace o tom, jak se chovat, aZ tato situace
nastane?

Ono se to postupne meénilo od roku 2003, kdy jsem musela odejit z prace.

V celku to zacalo rokem 2002, kdy se mi zacal zhorSovat zrak na pravém oku. Nejprve
mysleli, Ze to spravi hospitalizace v FN Brno. Podstoupila jsem tam steroidni lécbu, ten
nador voku nereagoval, takZe bylo potreba ozdreni. Nasledovala v Praze
brachyterapie. Po ni jsem se jeste vratila na 6 mésicii do prace a pak se ten zdravotni
stav natolik zhorsil, ze v roce 2004 jsem ze zdravotnich ditvodii odesla do invalidniho
diichodu. To uz jsem méla zbytecky zraku, kdy uz jsem vidéla pouze predméty —
vypadaly jako skvrny, nevidela jsem barvy, nebyla jsem schopna cist a ztratila jsem
praci, kterou jsem méla tolik rada. To vSe sebou prineslo socialni izolaci a to jsem

nebyla uplné slepa. Uz toto bylo hodné tézke.



V roce 2006 jsem uplné oslepla, bylo to v prosinci a to byl druhy zlom. Od roku 2004
Jjsme uz s manzelem uzpiisobovali domacnost — veci na svem misté, manzel musel prevzit
nekteré cinnosti jako nosit kos s pradlem, vysavat, jelikoz jsem nesméla nosit nic
tezkeho ani vykonavat cinnosti, které by zvysily nitroocni tlak.

Uz tenkrat mi musel zacit pomahat. A od roku 20006, kdy jsem oslepla, se vse jeste vic
zprisnilo. Nesmel nechat odtazeny Zidle, vse strikiné na svem misté, ze zacatku varil,
uklizel apod. To vSe se zménilo od ledna 2006, kde jsem se od pocatku ucila
sebeobsluhu, domdci prace, nakupy, jak si uzpusobit domdcnost, skiiné atp.

Poté jsem hned zacala chodit do vyuky Braillova slepeckého pisma, jelikoz jsem od roku
2004 nemohla cist a psat touzila jsem zase komunikovat, néco si precist, napsat. To mi

velice schazelo. V tomto jsem byla nejvice izolovana.

Jak po posledni operaci, kdy jste oslepla, probihala rehabilitace? Socidlni a zdravotni?
Jak jste se o vSech centrech doslechla?

Co se tyce rehabilitace po operaci, ta hlavné spocivala v klidovém rezimu. Co se tyce
socialni rehabilitace, to opravdu nefunguje. Informace o Tyflocentru se zcela nahodné
dovédéla moje maminka, na autobusovém nddrazi. Utrpny Gsmév. Tady potkala jednu
nevidici pani, kterd ji poradila kam se obratit. Ze na poliklinice v Jihlavé existuje
kancelar, pro handicapované obcany. Zde se podavaji informace, kam se maji obratit,
na kterou neziskovou organizaci zabyvajici se danym handicapem.

Ale abych dostala jakékoliv informace od néjakého socidlniho pracovnika, ktery by si
mé tady prevzal a alespon rdamcové mé nebo rodinu informoval...ne! To byla

individualni aktivita moji rodiny.

Vy sama jste chtéla najit néjaké centrum pro nevidomé, nebo Vias k tomu piivedla
rodina?

Ne! Ze zacatku ne. Jak jsem rikala, mésic po oslepnuti byl opravdu tvrdej, ja se sebou
nechtéla nic délat. Ja prosté rezignovala na zivot a vse kolem néj. Mé museli rano tahat
Z postele, do vseho mé nutit. Me bylo vsechno ukradeny, jedno. A taky mi pomohla moje

kamaradka, byvala kolegyné. To byl asi ten impuls, proc jsem o sobé zacala premyslet.



Prosté mi rekla, Ze takova nejsem, takovou mé nezna. Promluvila si se mnou sice slusnée,
ale naprimo a bez zbytecné litosti. A ja si na to konto uvédomila, Ze to, jak budu Zit,
zdlezi pouze na meé. Ja v te chvili byla na urovni malého ditéte, které se vse uci od
zacatku. Po zvladnuti Braillova pisma jsem se naucila na pocitaci s hlasovym vystupem.
Tim jsem prolomila dalsi socialni izolaci. Mohla jsem si sama néco vyhledat, napsat...

Ale bylo to ndarocné, jelikoz ten software byl jiny, nez na co jsem byla zvykla

v Vv

Jednoznacné prostorova orientace a chiize s holi. Jednd se o cinnost, ktera je velmi
vycCerpavajici pokud se ji ucite. Protoze nic nevidite a zacindte vic vnimat riizné zvuky,
pachy, jak se vSe meéni za desté... Ja se 3 roky zbavovala strachu z otevienych prostor.

Seznameni s bilou holi byl pro mé naprosty Sok! Kdyz mi ji poprvé podali do ruky, kdyz
se vybirala podle moji vysky, citila jsem maximdlni odpor. Musela jsem si srovnat
V hlaveé, Ze je to moje prodlouzend ruka a oci a ne pouhy signal zZe jsem slepa. Musela ji
prijmout, jako soucast me. No a pak se naucit chodit. Prvné s privodcem, museli poucit
I rodinu — jak mé spravné vést a poté s holi. Prvné jsme zacali v budové a pak venku.

Nejvétsi problém pro mé byl jit ze schodii. Méla jsem panickou hrizu, Ze spadnu.

Dnes pracujete s hlinou, od prace zdravotni sestry je to zaméfeni zcela odlisnym
smérem.

Ja jsem se k hliné dostala poprvé v Tyflocentru. Byla to pro mne relaxacni cinnost,
kterou jsem zacala délat ve chvili, kdy jsem se naucila zakladni sebeobsluhu. Po tiech
letech jsem uz se hodné naucila a zacala mit ¢as. Tak jsem navstivila terapeutické dilny.
Prvné jsem zacala tkat koberce a pak jsem zvédavosti navstivila keramickou dilnu.

Ja jsem pred oslepnutim nikdy nebyla kreativni clovéek, nic mi to nerikalo ani nelakalo.
Nikdy bych nerekla, ze bych k nécemu takovéemu mohla mit vztah. Od zakladni skoly mi
vSichni rikali, Ze nejsem kreativni, neumim malovat, tak jsem to prosté nedélala.

Kdyz jsem dostala do ruky poprvé hlinu, tak jsem zjistila, Ze je to pro mé vyborny relax.

Porad se resili nejaké problémy ohledné mého zdravotniho stavu. U té hliny clovek



najednou vypne a na nic nemysli. Prosté forma terapie pro mé. Vycistila jsem si hlavu,
zapomnela na vse co kolem mé je a tésila se z toho, co tvorim.

Z tohoto ditvodu jsem se zacala hliné tvorit naplno. Délala jsem si nadobi, zvonkohru,
riizné svicny, popelnicky... Postupné se to stalo moji velkou vasni, jedinym zpiisobem
jak se relaxovat. Hlavné proto, Ze jsem u toho mohla byt sama. Bylo to hrozné
osvobozujici. Na podzim 2009 probihala v Tyflo prednaska pana Axmana, ktery zde
prezentoval svoji socharskou techniku, kterou vymyslel. A probihala zde vystava
nevidicich socharii, které ucil a uci. A mé ta jeho technika natolik oslovila, Ze jsem se
rozhodla ji studovat. Ddle mé nadchnul vychovné vzdélavaci projekt, ktery se jmenuje
,Halo lidi* porada ho obcanské sdruzeni ,,Slepysi‘ pana Axmana. Je zaloZen na tom,
Ze nevidici sochari seznamuji déti v materskych a zdkladnich skoldch, jaké to je kdyz
clovék nevidi. Podavaji zakladni informace: jak spravné komunikovat s nevidicim,uci se
zakladni principy spravného pritvodcovstvi, seznamuji se s Braillovym pismem.

Je treba zajimave, ze deéti v materskych Skoldch uz to pismo vidéli. Pokud se jich zeptam
odkud ho znaji, vybavi se prikladem krabicky od lékii, vytahy, na zastdvce...

Seznamuji se semaforem pro nevidici — vi, Ze ho maji tFeba na sidlisti, Ze ,,tuka* Ui se
spravné wtleskdavat rytmus cervené a zelené. Seznamuji se s vodicim psem, ukazuji se
Jjim pomiicky — to hlavné na zakladnich Skoldach.

Uroveii informact se lisi mezi mater'skou a zdkladni skolou.

Druha cast tohoto programu je “ modelovani Axmanovou technikou® V materskych
Skolach se podle Sablon délaji riizné hlinéné obrazky, kdy ten nevidici sochar/lektor
pomaha détem obrazky vyrabet. A na zakladnich Skolach se modeluji obliceje zvirat
nebo lidi. V soucasné dobé je tento program rozsireny i o domovy diichodcii, kde se
pracuje se seniorka a pripravuji se programy i na stiedni a vysoké skoly. Takze je to de
facto vzdélavani vidicich o nevidicich. Od roku 2010 jsem nastoupila na studium
Axmanovy techniky — obor ucitel. Pokud se mé nékdo zeptd, proc jsem se rozhodla ucit
studovat, nebylo to kviili mnée, ale abych mohla pracovat se zdravotné postizenyma

detmi ve specialné pedagogickém centru v Jihlave.



Jaké mate plany do budoucna?

Soucasné jsem tretim rokem dostudovala obor ucitel, avsak musela jsem odejit, jelikoz
se zhorsil miij zdravotni stav. TakzZe to studium bohuzel nedokoncim. Co se tyka mé
spoluticasti na projektu Halo lidi — 10 je vV budoucnu nejisté, zatim.

Zatim bych i nadale chtéla spolupracovat se specialné pedagogickym centrem v Jihlave,
kde mam prednasky o problematice nevidicich. Tyto predndSky si pripravuji i pro
zdravotniky. Minuly rok v zari jsem prednasela na oftalmologickém kongresu. Toto jsem

pojala jako popis svého stavu, onemocneéni a o svém vodicim psovi. Toho mdam od roku

2012.

Pokud by - jste shrnula. Co vse vam nemoc dala / vzala?

Tak co mi dala — vzdycky zacindm pozitivy. Usmév

Dala mi mnohem vétsi rozhled. Problemy, které ta nemoc prindsi, donuti clovéka byt co
nejvic samostatny a sobéstacny. Musi se naucit vérit sam v sebe a diivérovat si. Nemiize
spoléhat na pomoc okoli, tak to proste nefunguje. Musi se clovek pricinit sam. A ¢im vic
je stav zavaznéjsi, tim vic se musi snazit. Ale jinak vnimam svet, diky zvuku, pachiim..
Co mi vzala? Pohled na sebe. To je velmi diilezity. Rekla bych, prisla jsem o zrak, ale
min vidici jsem byla coby vidici. Vidici ¢lovek se zaméruje na vizualni stranku, vzhled.
Jak se tvari, co deéla, ale pokud ho jen poslouchads, to vse jde stranou a ty toho
dotyéného vnimas pouze instinktivné. Poslouchds, co a jak rikda — tempo, intonaci,
prosté ctes mezi radky. TakZze mé se po oslepnuti stalo, Ze lidé, kteri pro mé byli
V pohodé, mé najednou zacali vadit, prestala jsem jim vérit. Rekla bych, Ze se mi
oteviely oci. Celkem nemoc mi hodné vzala, ale i dost dala. Ja to nevidim jako absolutni
prohru. Samozrejmé mé spousta schazi — vychod slunce, usmév mého manzela, rodicii,
sestry. Nevidim, jak starnou. Ale snazim si to vse uchovat v paméti. Snazim si uchovat

barvy, ale ¢im dél nebudu videt, tim vic zacnu ztracet. Tak to prosté je.



Respondent 3 :

Cast prvni

Dobry den. Jsem rada, ze jste svolil k rozhovoru. Otazky budu klast oteviené, aby jste
mél prostor k vlastnimu vyjadieni. Pfedem bych Vas rada upozornila, Zze pokud se
nektera otdzka Vam bude zdat ptilis osobni, nemusite na ni odpovidat.

Dobry den. Souhlasim.

Kolik let zijete s respondentkou?
Skoro 20 let. Letos to bude.

Vase manzelka (prvni respondentka) ma genetick¢é onemocnéni, které je v poslednich
letech v progresi. Jak se zménil Vas zivot?

Svym zpiisobem i piijemné. Usmév a pohlédne na prvni respondentku. Viastné tim, Ze
clovek nevidi a ty s nim zijes, tak vidis jiny veci jinak (Gsmé&v) nez je vidi clovek pred
tim. Svym zpusobem i zdravotni sestra, kdyz se setkava s pacientama V prdci.
V poslednich letech jsem si ovéril, Ze zdravotni sestra se neumi chovat ke slepymu
clovéku, pokud se s tim nikdy nesetka.

Jaké byly pro Vas zacatky, kdyz Vase manzelka oslepla?

Narocny, hadavy...zamySleni

V ¢em se Vas zivot nejvice zménil?

Nevim, je to dlouho, prijde mi, Ze v nicem. Je to Sest let, prijde mi dnes, Ze to tak bylo
vzdycky. Jasné, byl to Sok, kdyz manzelka oslepla, ale casem to clovek vytésni z ty hlavy.
Jsou problémy, to jasné, ale uz to ma clovek tak zazity, Ze je to jako, kdyz rano vstanu a

vycistim si zuby.

Musel jste se toho hodné naucit?

Hlavné se musi pouzivat u vseho hlava. To je dulezity, musis premyslet za toho druhého



Pomohl Vam nékdo se zacatky? Rekl Vam nékdo, napiiklad v nemocnici, co mate délat.
Ne! Odpovéd’, znéla dost rezolutn€. Na vSechno jsem musel prijit tak nejak sam.

Ale nékdy by bylo dobry, aby ten nevidomy nékdy videl, aby si to vyzkousel, aby védél
jak je to tezky, kdyz ten clovek co vidi, ho vede. Svym zpiisobem by bylo dobry, kdyby ten
nevidomy nékdy v zivote chvilku videél a vyzkousel si jaky to je premyslet za sebe i za
toho druhyho, zZe je to narocny. Tak jak je to ndrocny pro toho vodiciho psa, kdyz vede,

tak samo je to i pro toho priivodce.

Z Vasich odpovédi je Casto citit vyrovnanost se stavem Vasi manzelky a ve své podstaté
umeni uzit si i toho mala co spolu mate. Je néco, Coby jste si pral?

Jiste, nové auto... asmev.

Jak snasite nové progrese, ataky onemocnéni u manzelky. Kdy po chvili klidu

pfijde novy problém?

.... Nastalo ticho, zamysleni.

Je to takovy hloupy, ale neni to tak hrozny. Jo, vim je to Zivotné dulezity, ohroZujici, ale
vim, Ze se mi vrati domii tak, jak odesla. Nebo ji bude lip. Treba ty bolesti...

Slepota je tézka, ty ostatni véci jsou taky zivot ohrozujici, ale uz to neni tak narocny.

Jak se Vam zménil pracovni Zivot?

V podstaté nijak vyrazne, jen dovolenou misto K mori si vybiram na navstévy u lékare,

Brno a tak. Ale jezdime na vylety a tury. More ani nepotiebujem...

Cast druha

Do rozhovoru se zapojuje i prvni respondentka. Zaznéla fakta, ktera nedokazala
neokomentovat. Velmi zajimavéa mi v tuto chvili pfiSla vlastni konfrontace. Proto zbytek
rozhovoru jsem vedla s obéma respondenty. V textu dale oznaceni jako R1 — respondent

1 a R3 - respondent 3



R1
Myslis, ze jsem ti to néjak ulehcila tim, Ze jsem bojovnik? Nebylo to pro tebe lehci?
R3
Samozrrejmé.
R1
Takze to, Ze nestresuju a nestézuji si — to ti usnadnuje?
R3
Ja myslim, Ze jo. Ja to prosté beru jako sviij udél
R1
Jako Spatny udél nebo mas i nékdy radost?
R3

No jisté... ismev, oboustranny. Takovych radosti ja mam.

Takze se navzajem podporujete?

R3jo

R1 ono to jinak ani nejde.

Oba se usmivaji

R3 to je jako s tim psem. Nechtél jsem psa, ani vodiciho. A ted je u nds v byté, jezdi
V auté na zadni sedacce, ne v kufru...Gsmév. Taky mé musela presvedcit. Kdyz jsme
poprvé zacali uvazovat o vodicim psovi, musela mé manzelka presvedcit, Ze to zvladne.
Dostala plysdaka a musela se o néj starat. Se vsim vsudy. Vymyslel jsem riizné situace a
obtize, které mohou vzniknout, venceni, krmeni .... A pak kdyz jsem videl, zZe to zvladne,
tak proc ne?

R1

Jo to bylo zajimavy. Obcas jsem si prisla jako blazen...smich. Ale i ja jsem citila, Ze

musim byt pripravena. Dneska jsem Stastna, hodné mi pomaha.



Respondentka 2:

Dobry den. Jsem rada, ze jste svolila k rozhovoru. Rada bych se s Vami piedem
domluvila na podminkéch. Mlze se stat, ze narazime na téma nebo otazku, ktera pro
Vés bude nepiijemnd. V tomto piipad¢, pokud nebudete chtit, m¢ prosim upozornéte, a
téma preskocCime.

Dobry den. V poradku muzeme zacit.

Kdy u Vas propukla nemoc Von Hippel — Lindau ?

Jo, kdy mi to zacalo...Pockejte, to vim presné, to kdyz jsem Sla na tu operaci. Ja jsem
neméla pred tim Zadny problémy, aby mé bolela hlava nebo takhle. A potom mé zacala
nékdy v zari, kdyz jsem Sla na tu operaci, prvniho prosince bolet hlava a ja jsem si
myslela...tak jsem Sla na ocni. Bryle dali mi jednicky nebo dvojky, vypadala jsem v tom
priserné. Pak jsem sla... nevim, jak se jmenuje...premysli nad jménem, dlouhou dobu,
avSak nemize si vzpomenout. NO K neurologovi a na gynekologii. Tam mi rekli, Ze
pokud nemam Zadny potize, mam jit k neurologovi. Tak jsem tam sla, on mé poslal na
normalni rentgen a rek’, Ze za 14 dni mam prijit. Tak jsem Sla na normalni rentgen, tam
nebylo nic, jenze do 14 - ti dni jsem to uz nevydrzela. To prislo tak najednou.Ja jsem si
myslela, ze vidycky, kdyz treba 3 dni délam 16 nebo 18 hodinovy smeny, tak treba po
tim jsem tak unavena. Jenze to bylo uz od toho. To prosté prislo tak rychle. Tak jsem mu
volala, Ze uz to nejde vydrzet, Ze to 14 dni nebylo a tak jsem k nému sla a cekala, Ze mée
treba posle do nemocnice, ze mi podaj nejaky prasek a hotovo. Tak jsem k nemu $la,
,von* mé poslal ve stredu... takhle, do nemocnice. Ja jsem méla sebou, ja jsem brala
Alnagon, kdyz mi ta bolest zacala a to pomohlo. Ten byl silnej jako hrom. Tak jsem Sla
do ty nemocnice, Alnagon jsem méla Vv kabelce, ale nebrala si ho. Jsem si aby védeli co
a jak.. No holka zlata, ve ctvrtek v noci, to uz bylo uplné teda... tvati se utrdpené. Ja
myslela, Ze uz bude po me. Jen tak matné si pamatuju, ze mé vezli na CT a tam mi
zjistili, Ze tam je cysta — néjakej nadorek, ale oni mi to nerekli. To, zZe tam je nadorek, mi
pak rekli az v Brné. To mi vekli, pro¢ tam jsem. No a najednou Sup a uz mé vezli.

Pripravili mé na operaci. Rekli, Ze pokud vydrzim do pondéli, tak tam budou dva tymy,



Jjinak jen jeden. Jeze oni jak zjistili v Jihlavské nemocnici od ceho to je, tak mi zacali
davat kapacky a mé to prestalo bolet. A ja si Fikala, pro¢ tam jedu? Sama, v sobotu,
V sanitce...Vydrzelo to do pondélka, rano jsem Sla na operaci. Zhoubny to nebylo, to

Jjsem si nepripoustéla.

A s ¢im jste Sla na ptivodni operaci? Jak jste uvadéla na zacatku rozhovoru.

S tou hlavou. S tou hlavou hnedka. Bylo to v tom samém misté jako u mé dcery. Tam mé
prijimal doktor Pupik a on se mé ptal, jestli vim, proc jsem tam. Ja Ze vim. On povédel,
Ze tam mam nddorek, cystu a ja si v duchu rikala, Ze mi to v Jihlavé nerekli. A abych se
nebala. No ono, kdyz se clovék dostane do ty situace, tak na to kazdy reaguje jinak. Ja

treba nechtéla nikoho videt, az mé povezou. Tam ¢lovék musi jet v klidu.

Co sebou ta nemoc piinesla?

Musela jsem jit do invalidniho diichodu. Ja jsem si myslela, Ze za mésic pujdu jeste do
prdce, no ale pak jsem vidéla, Ze by to samo neslo. Oni mi tenkrat davali nemocenskou,
ale to bylo madlo a oni mi treba ani dva mésice nedali vyplatu. Tak mi doktor napsal
duchod a byl pokoj, listonoska to vidycky donesla v obdlce. Ale pak, jsem sama
zhodnotila, ze nepujdu do prace. Vsechno mi dlouho trva. Ja tu prdci udélam, ale
vycerpava mé to. Jo a hrozné se zakoktavam. Doma mi to je jedno, ale venku si musim
davat velky pozor. Ja kdyz byla zdrava, méla jsem treba dva dny volna, tak ja umyla
vSechny okna, vyménila a vyprala zdclony, ale ted'...tvati se utrapené. Umyju jedno

okno za den a jsem rada.

Izolovala Vas nemoc od okolniho déni? Ztrata kontaktli, omezeni ve spolecenském
Zivote?
To bych ani nerekla, ja nikdy zadny kamaradsofty neméla. Ja na to neméla cas, stavba,

deti, zvirata... Na tohle jsem neméla cas, tak mi to ani nevadilo.



Pokud se mohu zeptat, jaké to bylo, kdyz jste zjistila, Ze VaSe dcera ma Von Hippel-
Lindau?

Nastala dlouh4 odmlka, v o¢ich respondentky je patrna hriiza a zacina plakat. Pro mée to
bylo hrozny, Ze mi zemre, ty hriizy, moje dité...nabizim respondentce konec, moznost
dale nerozebirat tuto otazku fo Ze to dojde takhle daleko tak... hrozny. Uz 12 let PIac.
Opét nabizim ukonceni...dobry...nadechne se. Hele, casem jsem si zvykla, Ze je to
takovy, nenadelas ale vibec nic. Ja uz to tedka néjak nedramatizuju, ja mam svoje
problémy, ale u dcery je to vSechno mnohem horsi, nejde to nijak ovlivnit. Je silna. Mé
jak zjistili, Ze mam v hlavé 3 nadory, tak... nema cenu nad tim dlouho badat to je pak
jesté horsi.

Celkové¢, pokud to shrnete, co Vam nemoc vzala a co dala?

Vzala mi prdaci a to mi ted nevadi. Ja délam vSechno pomalu, a kdyz mi to nejde, tak
toho necham. Ja kdyz se stresuju, tak se mi zhorsi cukrovka, Ja totiz nemam klasickou
cukrovku, jsem sice na inzulinu, ale je to jind. Oni na to tenkrat prisli, to bylo... jak byla
dcera na ozarovani (brachyterapie) na Frantisku. Oni ji tam rekli, Ze to miiZe postihnout
i slinivku a nechali ji vysetrit. Tenkrat to méla v poradku. Mé tak napadlo, Ze si to taky
necham vySetrit a ono to tam bylo. Ja mam dneska prakticky nefunkcni slinivku, kdyby
se na to podivali driv, treba to tak nemuselo byt. Ja narazila na doktorku, které to bylo
Jjedno, ktera mé odbyla, Ze ji nezajimd co ma dcera...Ja byla hloupa a nic nerekla, a ona
to tam mnenapsala a az po sedmi letech se na to u mé prislo. Ale neni to ta klasicka
cukrovka, to oni mi rekli. Ja si ale myslim, Ze pokud by to vysetrili driv, tak jsem mohla
brat treba nejaky pilulky a nedopadlo by to takhle (nefunkéni slinivka) Ale ja piju to

aloe a mé se zlepsila cukrovka. To mi pomaha a doktorka mé chvalila.

Jaké komplikace mate v souvislosti s morbus VVon Hippel — Lindau?

No jaky?... chvili ptemysli Ja se pordad motam. Ja sice rikam pri kontrolach na
neurologii, Ze je to stejny, ale tata mi rika, Ze se mu zdd, Ze je to vic. Asi jo, ja se
kolikrat tak strasne mlatim mezi kralikarnami...To je od zacatku, ne to jsem si zvykla.

Ale na volnym place... ja se neobuju, musim se oprit o zed' a pak to jde. Nebo spadnu na



roviné. Oni mi pri ty operaci narusili centrum rovnovahy. Ja diiv nosila podpatky, ale

to tedka neexistuje.

A s paméti jste na tom jak? Zapominani?

Jestli zapominam? No, ale ja beru ten Lecitin a je to lepsi. Odbiha od tématu, dle prvni
respondentky je porusena kratkodobd pamét a soustiedeni. Vzhledem k tomu, ze
rozhovor trva jiz 30 min, je odbihani od zadkladni otdzky cCastéjSi a je nutno ud¢lat
pauzu. fo po ty operaci, to zacalo. Jo a 7 téch praskii beru jeste Biosil, ten beru delsi
dobu. On je hlavné na vlasy. Mé jednu dobu hodné padaly viasy, tak jsem to zkusila. To
byly chuchvalce, ja mam na hlave obrovsky kusy, ktery mi pri ozarovani vypalili.
Ukazuje ozafovanou oblast v zatylku a nad pravym uchem, kde jsou patrné arey. Plochy

bez vlasu.

Vy jste prosla operaci a radioterapii/ozafovanim , prosla jste i chemoterapii?

Ne, tim ne. Ale jsem zarazend do studie lidi, co maji trombofilii. Jsem rada, Ze na to
prisli. Mé operovali koleno, jesté Ze se nic nestalo. Ja to musela, dat vsem doktorim. 1
zubarovi. Ja bych mohla i vykrvacet. On ten doktor, ke kterymu jsem chodila, vyhodil ty
moje papiry, meé mél davno vysetrit i dceru. Méli jsme jit na hematologii, oni nam to
Z Brna doporucili. A on to vyhodil, vSechno. Ja pak méla tu operaci, ja jsem mohla

vykrvacet. Oni to chtéli vySetrit a doporucili to z ty genetiky. Chapete to?

Mate néjaké piani, néco po cem nejvice touZzite?
okamzité¢ propuka v pla¢ a ukazuje smérem k dcefi. Abych tady jesté néjakou dobu
byla... Vzdyt mi rozumite...co mam povidat. Ja nic nepotiebuju, ja jen abych se trochu

klepala a zvladla uvarit, uklidit ... no jak rikam neni nic lepsi, jak kdyz clovek je zdravy.



Respondentka 4
Dobry den. Jsem rada, Ze jste svolila k rozhovoru.

Dobry den.

Rada bych se zeptala kolik pacienti s VHL mate v péci?

Neni to bézné onemocnéni, prvni respondentka je tusim jedina. Vetsinou, kolem 90%,
jsou zde pacienti, kteri maji poskozeni zraku vliivem DM. V oblasti této nemoci se zde
zamérujeme na jeji privodni projev — u respondentky 1 to byl vznik hemangiomu retiny,

odchlipeni sitnice, vysoky nitroocni tlak.

Jsou situace, kdy medicina jiz nedokdze zazraky. Jak postupujete nasledné¢ u
nemocnych, kteti po zakroku nasledné pfisli o zrak?

Mame 7adu informacnich letakii a pri propusténi informujeme rodinu i nemocného.
Jsou zde i dolécovaci centra. Jedna se ohrazenou sluzbu, coz deélda velké problémy.
Mnoha lidem se praveé toto nelibi. Neradi plati za ndslednou sluzbu. Ocekavaji, Ze bude
hrazena z verejnych zdrojii. To je nemozné. Ddle jsou zde oddéleni domdci péce.
V nemocnici se resi planované vykony. A individudlni reseni ? - Tyfloservis, v Brné
Chrlicich je soukromé centrum. Tady se pravé jedna o onu hrazenou sluzbu, ktera
neoslovi. Mame spis Spatné zkusenosti.

Hospitalizace jsou zde krdtké. Presto vSechno se snazime o komplexni péci. Mame zde
vypracovany standard o handicapovanych pacientech. Ten poskytuje sestram ucelené

informace v péci o handicapované pacienty.

Takze ve FN Brno jste dokazali provazat socialni a zdravotni rehabilitaci?

To bohuzel zatim plné nefunguje asi nikde. Mluvila jsem pred casem s jednou vrchni
Z Prahy na kongresu a tam chtéji vytvorit pozici sestry, kterd by soustredovala a
predavala o lécich. Zaméruje se na jejich vzajemnou interakci a kontraindikace. Nevim,

zda se tato myslenka podarila realizovat.



Pokud na Vase odd. piijde pacient se vzacnym onemocnénim, jaké moznosti maji sestry
se o této nemoci informovat?

Prvnim zdrojem jsou lékari samotni, avsak je to o lidech. Nejsou povinni seStry
proskolovat, dalsim zdrojem jsou knihy, internet a hlavné semindre. Informace o nich
pravidelné dostavame od naméstkyné oSetrovatelské péce. Jinak kazdy meésic jsou
semindarni Skoleni. K nim se mohou vyjadrit i sestry a samy urcit, co chteji hlavné slyset.
Pokud je to v mych silach, maximdlné se snazim informace zajistit sestram sama. Ddle
dbdam na to, aby se mohly ucastnit kongresii a seminariu. Ve vzdélavani sestry ze vSech

sil podporuiji.

Je v nécem péce o nemocné s VHL specificka?

Ne, V zdkladeé se nelisi od ostatnich. Lécbha je zamérend na symptomy.

V pripadé respondentky 1 bych rada dodala, Ze nyni umoziiujeme za predepsanych
podminek mit sebou pri hospitalizaci vodiciho psa. Toto jsme oSetrili vnitinim

predpisem, ale nevidomy se v pripadé hospitalizace nemusi vzdat moznosti s nim byt.



