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Specifika oSetfovatelské péce u pacientli S onemocnénim

Epidermolysis bullosa congenita

Abstrakt

Tato bakalaiska prace je zaméfena na specifika oSetrovatelské péce u pacientli

s onemocnénim Epidermolysis bullosa congenita (EB). Prace je rozd€lena na dvé ¢asti,
¢ast teoretickou a vyzkumnou. Teoreticka ¢ast se zabyva popisem daného onemocnéni,
diagnostikou, terapii a hlavni ¢asti je oSetiovatelska péce. Pro vyzkumnou ¢ast jsme si
stanovili cil ,,Zjistit specifika oSetfovatelské péce u pacienta s Epidermolysis bullosa
congenita®“. K tomuto cili jsme si stanovili dvé vyzkumné otdzky: 1. Jaka jsou specifika
oSetfovatelské péée u pacienta s onemocnénim Epidermolysis bullosa congenita?

2. Jaka je uloha sestry pii oSetfovatelské péci o pacienta S onemocnénim Epidermolysis
bullosa congenita? Sbér dat byl realizovan pomoci kvalitativniho vyzkumu, formou
polostrukturovaného rozhovoru. Vyzkumny vzorek tvofily sestry, které maji zkusenost
s oSetfovanim takto nemocnych pacientii. Druhy vyzkumny vzorek tvotily matky,
jejichz déti trpi timto onemocnénim. Ziskana data byla zpracovana do schémat, ktera
znazoriuji 7 kategorii a 34 podkategorii. Z vysledkl vyplynulo, Ze oSetrovatelska péce
o tyto pacienty je velice individudlni a hlavnim specifikem je péce o poskozenou kizi.
Péce o ktizi obnasi predevSim oSetfeni nove vzniklych puchyii a strzené kiize. DalSimi
specifiky péce je prevence defektl a pseudosyndaktylii, zdsady péce pii hospitalizaci,
vyziva, podpora psychického stavu, zvladani bolesti. Také ndm z vyzkumného Setfeni
plyne, Ze hlavni ulohou sestry je pfedevsim oSetfovatelska péce o kiizi, edukace a

komunikace.

Onemocnéni Epidermolysis bullosa congenita je vzacné, vrozené a nevylécitelné
onemocnéni, jehoz vyskyt v populaci je nastésti velmi nizky. Tato prace miize poslouzit

sestram, rodi¢tim nebo laické vetejnosti k ziskani vice informaci o tomto onemocnéni.

Kli¢ova slova:

Epidermolysis bullosa; EB; sestra; osetfovatelska péce; EB centrum; DEBRA



Specifics of Nursing Care of Congenital Epidermolysis Bullosa Patients

Abstract

This Bachelor’s thesis is aimed at the specifics of the nursing caring of patients
suffering from congenital epidermolysis bullosa (EB). The thesis is divided into two
parts, theoretic and scientific. The theoretic part describes the diagnosis and therapy of
the disease. The main focus of this section is on the nursing care. Particular focus is on
eliciting the specifics of the nursing care of patients with congenital epidermolysis
bullosa. Two questions are discussed: 1. What is the specific nursing care of the EB
patient? 2. What are the nursing tasks in the treatment of the patient? Fact gathering was
carried out with quantitative research, using the process of semi-structured interviews.
The first research sample was compiled with three nurses who have had some
experience with the nursing care of EB patients. The second research sample was
compiled with some mothers whose children suffer from EB. The information gathered
was processed in two schematics, consisting of 7 categories and 34 subcategories. The
final scientific results led to the conclusion that the nursing care of the EB patient is
very individual, with its main requirement being treatment of the damaged skin. The
specifics of nursing care are focused on caring and preventing blisters and infections.
Other nursing care duties basically include attention to newly formed blisters and
injuries due to rubbing and scratching the fragile skin, nutrition, dealing with the
patient’s mental trauma, patient education to avoid scratching blisters, special
communication with the patient, dealing with patient pain, explaining the main points of
care during hospitalisation, and a focus on the problems of pseudosyndactyly. EB

disease is a very rare, inherited and incurable disease.

This Bachelor’s thesis should be helpful to nurses, EB patients, parents caring for
children with EB, and to the general public as well, with regard to obtaining more

information about the disease of congenital epidermolysis bullosa.
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Uvod

V této bakalatské praci se zabyvame tématem ,,Specifika oSetfovatelské péce u pacientt
s onemocnénim Epidermolysis bullosa congenita®“. Toto onemocnéni je spiSe znamé pod
nazvem ,,Nemoc motylich kiidel* a to proto, ze kiize nemocnych je kiehka jako motyli
kiidla. Epidermolysis bullosa congenita (EB) je vzacné, vrozené, geneticky podminéné
puchyinaté onemocnéni, kdy dochazi k tvorbé puchyii, a to jiz pfi mirném tfeni Ci
tlaku. Toto onemocnéni je prozatim nevylécitelné, ale diky spravné oSetfovatelské péci
a lécbe symptomu lze alespont zlepsit kvalitu zivota nemocnych. EB se rozd€luje na
4 zakladni typy, které nesou dalSich mnoho podtypt. Kazdy nemocny muze trpét jinym
typem ¢i podtypem, ztohoto divodu je péfe o tyto pacienty velmi individualni.
Nemocni potiebuji 24 hodinovou péci, proto se o né stara pifedevsim matka, ktera je
zaskolena v oSetfovatelské péci. Péce o tyto pacienty obnasi pfedevsim spravné oSetieni

poskozené kuze a dodrzovani preventivnich opatieni proti vzniku defekta.

Tato bakalaiska prace se sklada zteoretické Ccasti, ve které se seznamime
s onemocnénim  Epidermolysis bullosa congenita, popiSeme jednotlivé typy
onemocnéni, terapii, diagnostiku a osetfovatelskou pé¢i. Ve vyzkumné casti byl vyuzit
kvalitativni vyzkum a muzeme se zde docist pfedevsim zasady oSetfovatelské péce
o nemocné s EB. Pomoci polostrukturovaného rozhovoru jsme se snazili dosahnout
stanoveného cile a zjistit specifika oSetfovatelské péce 0 pacienty s EB. Ziskana data
jsme pro lepsi prehlednost zaznamenali do jednotlivych schémat, kde jsou znazornény

kategorie, podkategorie a kody.

Onemocnéni Epidermolysis bullosa jsem pied vybérem tohoto tématu znala také pouze
pod nazvem ,Nemoc motylich kiidel“. Nemoc mi piiSla velice zajimava, z tohoto
diavodu jsem si téma zvolila, abych se o onemocnéni dozvédéla vice informaci. Myslim
si, ze vefejnost 1 zdravotnicky personal o tomto onemocnéni nemaji dostatecné
povédomi. Proto na konci této prace bude zhotoven informa¢ni material, ktery bude mit

za ucel informovat o onemocnéni Epidermolysis bullosa congenita.



1 SOUCASNY STAV

1.1 Anatomie a fyziologie kiize

Kuze je nejvetsi plosny organ lidského téla, ktery tvoii ochrannou bariéru. Chrani
organismus pied fyzickymi, chemickymi a mikroorganickymi vlivy z okoli. Plocha
kiize u dospélého ¢lovéka je kolem 1,6 — 1,8m? a tloustka dosahuje od 0,5mm do 4mm
(Cihék, 2016).

Kuze se sklada ze tfi vrstev — pokozky (epidermis), Skary (dermis) a podkozi
(hypodermis). Pokozka je tvofena n€kolika vrstvami epitelovych bunék. Kromé své
mechanické odolnosti je pokozka také vzduchotésna, piedstavuje barieru pro
mikroorganismy a témét nepropusti vodu (Kittner, 2011). Epidermis obsahuje kerocyty,
melanocyty, Langerhansovy a Merkelovy bunky. Kerocyty, které tvoii
mnohovrstevnaty, dlazdicovy, rohovéjici epitel pokozKy, jsou Uspotfadany do péti vrstev
— stratum basale, stratum spinosum, stratum granulosum, stratum lucidum a stratum
corneum (Nanka, 2009). Jsou ulozeny v nejhlub$i vrstvé epidermis a maji charakter
kmenovych buné¢k, diky kterym je umoznéna obnova kiize (Merkunova a Orel, 2008).
Melanocyty se nachazeji ve stratum basale a obsahuji organely s melaninem (tmavym
pigmentem). Tyto bunky chrani kizi pfed poskozenim UV zafenim (Naika, 2009).
Langerhansovy buiiky jsou bunky imunitni. Chrani kGzi pfed mikroorganismy, bunky
je pohlti a zneSkodni. Merkelovy bunky lezi v nejhlubsi vrstvé pokozky a jsou
Vv kontaktu se zakonfenim nervovych vlédken a slouzi k dotykovému ¢iti (Merkunova

a Orel, 2008).

Skara je slozena z vaziva s kolagennimi a elastickymi vldkny. Dermis tvoii dvé vrstvy.
Povrchova vrstva je tvofena papilami, které vybihaji proti epidermis. Obsahuje sité
vldken s etnymi vazivovymi buitkami. Hlubsi vrstva mé vazivové a tukové bunky

a dava kiizi mechanickou pevnost (Cihak, 2016).

Tteti a posledni vrstvou kiize je podkozni vazivo. Spojuje kizi s fascii nebo periostem.
V mistech spojl neni klize posunliva, proto se nevytvaii tak velky tukovy pol§taf. Mimo
mista spojend ke spodin¢ je vazivo prorostlé lalicky tuku a vznika tukovy polstar -
panniculus asiposus. Ten zavisi na somatickém vyvoji, vyzivé a hormonalnich zménach

(Cihak, 2016).



Soucasti kuize jsou také kozni derivaty - kozni adnexa. Jsou ulozené v epidermis a patii
mezi n¢ vlasy, chlupy, nehty a kozni zlazy (mazové, potni a mlécné) (Merkunova
a Orel, 2008). Chlupy, vlasy, neboli pilus, vyrustaji z vlasové pochvy. Na jeji spodiné
se nachazi Skarova papila s cévnim zasobenim, na kterou naseda vlasova cibulka a z niz
pak vyrusta pochvou ven. Do vlasovych pochev usti mazové zlazy, které chrani nejen

vlas, ale také ki pied vysychanim, vodou a potem (Rokyta a Stastny, 2002).

Nehet — unguis je zrohovatéla desticka, ktera vyrusta z nehtového luzka. Pokud dojde
k odstranéni nehtu, epidermis zrohovati a ochranuje tak luzko. Poté nehet znovu

doroste, ale nesmi byt porusené nehtové lizko (Narka, 2009).

Kozni zlazy jsou dalii sou¢asti kiize. Skara obsahuje dva typy koznich Zl4z, a to mazové
a potni. Mazové zlazy jsou vedle vlasu a chlupi. Maz udrzuje kizi vla¢nou a chrani
ji pred vysychanim (Dylevsky, 2011). Nejvice mazovych zlaz je na kuzi obliceje
a v kstici, naopak zcela chybi na dlanich a ploskach nohou (Narika, 2009). Potni zlazy
jsou umistény nerovnomérné po téle, nejvice jich je na ploskach nohou, ¢ele a dlanich.
Jsou tvofeny klubickovité stoCenymi zlazami, které usti na povrch téla. Potni Zlazy
se uplatiiuji pfi termoregulaci. Pot se tvoii z tkanového moku a obsahuje vodu a chlorid
sodny (Dylevsky, 2011).

Funkce kliZe je pfedevSim ochrannd. Tvofi ochranu téla a brani vniku Skodlivych latek
do organismu (Dylevsky, 2011). Kize ma nejen termoregulacni schopnost, ale také
vyluc¢ovaci a vstifebavaci, kdy kromé vody vyluCuje také odpadni latky a dokaze
vstiebat latky ztukovych zakladt krémd a masti (Merkunova a Orel, 2008). Dale
se podili na smyslovém vnimani, jako je dotykové ¢iti, vnimani tepla, chladu a bolesti
(Rokyta a Stastny, 2002). Souéasti jeji funkce je také imunitni systém (Cihdk, 2016).
Kize mé funkci skladovaci, jelikoz v podkozi je uloZeny tuk, ktery slouzi jako
energicka zasobarna organismu. V kuzi jsou ulozeny vitaminy A, D, E, K, které jsou

rozpustné v tucich (Dylevsky, 2011).
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1.2 Onemocnéni Epidermlysis bullosa congenita

Epidermolysis bullosa congenita (dale jen EB) je heterogenni dédi¢né onemocnéni,
které je charakteristické tvorbou generalizovanych nebo lokalizovanych puchyit
na kuzi (Buc¢kova a Bucek, 2000). Jedna se o genetické onemocnéni, které v soucasné
dobé nelze vylécit. AvSak diky kvalitni péci lze zlepsit kvalitu Zivota nemocnych
(Brychtova, 2016). EB je onemocnéni skupinové, nikoli jednotlivou nemoci. Proto
je zapotiebi multidisciplinarniho pfistupu pii oSetfovani téchto pacientt (Rocken, et al.,
2018). Epidermolysis bullosa se také oznacuje jako ,,Nemoc motylich kiidel*,
ato z duvodu, Zze nemocni maji kiechkou a snadno zranitelnou kuzi, jako jsou kiehka
motyli kiidla (Rosenbaum, © 2015). Pojem epidermolysis bullosa poprvé pojmenoval
vroce 1886 Kobner, ackoli toto onemocnéni bylo popisovdno mnohem diive
(Lanschuetzer, 2009). Jednotlivé zakladni typy Kklasifikoval v Sedesatych letech
dvacatého stoleti Pearson (Vokurkova, et al., 2015)

Podle Buckové a Bucka (2000) je termin epidermolysis bullosa, diky novym znalostem
dne$ni doby, malo vystizny. Uvadi, Ze ve skuteCnosti k lyze dermalnich bunék
a nasledné tvorb¢ intraepidermalnich puchyii dochéazi pouze u simplexni formy tohoto
onemocnéni. Je spiSe vhodné uzivat termin mechanobulozni dermatéza, a to z divodu,
ze k poSkozeni kize dochdzi zejména pti mechanickych inzultech (Buckova a Bucek,

2000).

EB se rozdéluje do zakladnich ¢tyt skupin — epidermolysis bullosa simplex (EBS),
junctionalis (EBJ), dystrophica (EBD) a Kindlertv syndrom (KS). Jednotlivé typy EB
maji nékolik dalSich podtypt, které se mohou lisit svymi genetickymi, biologickymi
¢i klinickymi vlastnostmi (Bruckner-Tuderman, et al., 2019). Zatim byly popsany
mutace ve 20 genech a vice jak 30 podtypu (Kiritsi a Nystrom, 2018). Diky DNA
analyze a imunohistologické detekaci komponent dermoepidermélni junkce, se nadale
klasifikace EB dopliuje (Vokurkova, 2015). S timto onemocnénim je spojena také fada
komplikaci, proto je zapotfebi, aby jim spravnou péci bylo pfedchazeno. U Spatné
lécenych ran muze dojit k sepsi, nemoci ledvin, srdce, t¢zkym anemiim, osteopordze ¢i
nutricnimu marasmu. U nemocnych s EB se vyskytuje az 70x Castéji karcinom kuze

a spinocelularni karcinom se vyskytuje jiz u pacienti kolem 20. roku Zivota. Dale se
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unemocnych vyskytuji hormonalni zmény, poruchy rlstu nebo dilatujici

kardiomyopatie (Buckova, et al., 2016).

Primérna délka Zivota u osob s EB je asi 30 let s vyjimkou kojenecké tmrtnosti (Martin
K., et al., 2019). Naopak Buckova, et al., (2016) uvadi, ze diky dodrzovani 1ékaiskych

doporuceni se nemocni mohou dozit 50-60 let, dokonce mohou zalozit vlastni rodinu.

»Nemoc motylich kiidel* je vzacné onemocnéni, proto incidence neni tak vysoka.
V Ceské republice je jim postizeno piiblizné 300 lidi. V Evropé je incidence kolem
300 000 nemocnych a na celém svét€¢ se toto onemocnéni vyskytuje u 600 000
nemocnych (Rosenbaum, © 2015). Diky védeckym a medicinskym pokroktim dnes$ni
doby, které umoznuji testovani DNA, preinplantaéni diagnostiku na bazi DNA

a genovou terapii, lze zlepsit kvalitu zivota nemocnych (Lanschuetzer, 2009).

1.3  Typy epidermolysis bullosa congenita

Epidermolysis bullosa simplex (dale jen EBS) je nejcastéjsi formou EB, u které
je popsano dalSich jedenact podtypd. Projevuje se ve dvou hlavnich variantach,
a to lokalizované a generalizované. Cast&j§i formou je lokalizovand, ktera se projevuje
tvorbou puchyit pouze na nékterych mistech téla. Generalizovana forma postihuje kazi
celého téla (Rosenbaum, © 2015). U tohoto typu EB se puchyie tvofi intraepidermalné
a neobsahuji vétSinou zadné zanétlivé bunky a erytrocyty (Buckova a Bucek, 2000).
Jednotlivé podtypy EBS mohou mit spolecné piiznaky, a to puchyte, keratézu (zhusténa
kize na ploskach nohou a rukou), dystrofii nehtl, problémy s mékkou tkani v duting
ustni. Dale mohou byt piitomny také méné casté ¢i vzacné ptiznaky jako jsou
anémie, ristova retardace, pseudosyndaktylie a dalsi (Arbuckle, et al., © 2019). Svalova

dystrofie je typicka pouze pro jeden podtyp EBS (Fine, 2010).

Druhym typem EB je epidermolysis bullosa junctionalis (dale jen EBJ), ktery je velmi
vzacnou, heterogenni skupinou a je autosomalné recesivné (AR) dédi¢na (Buckova
a Bucek, 2000). U EBJ dochazi ke stépeni bun¢k v lamina lucida bazalni membrané
(Kittnerova a Buckova, 2009). Je postizena nejen kize, ale také sliznice dychaciho,
traviciho a mocCového ustroji (Cetkovska, et al.,, 2010). Tézkou formou EBJ je
Herlitzova EBJ, ktera je formou takzvané nejizvici. U pacientii se vytvareji rozsahlg,

Spatn¢ se hojici defekty, kdy dochazi ke ztrat¢ tekutin a vzniku infekci
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(Rocken, et al., 2018). Dalsim podtypem EBJ je non-Herlitzova, pii které dochazi
k tvorb¢é rozsahlych puchyit, alopecii, poruse zubu a nehtt (Rocken, et al., 2018).
Spole¢né projevy u podtyptt EBJ jsou puchyie, eroze, dystrofické nehty, atrofické
zjizveni, vyskyt alopecie s tvorbou puchyiti na hlavé. Dale také anémie, rastova
retardace, postizeni dychacich cest, gastrointestinalniho traktu a dutiny ustni, postizeni
o¢i (Arbuckle, et al., © 2019). Pouze u EBJ je ptitomna hyperplasie skloviny (Fine,
2010). EBJ formy jsou velmi zavazné a u pacientd dochazi k tézkému postizeni

az K trvalé invalidité (Buckova a Bucek, 2000).

Dalsim typem EB je epidermolysis bullosa dystrophica ( dale jen EBD). Nemocni
stouto variantou jsou klasifikovani podle zpiisobu dédi¢nosti, rozsahu 1ézi
na kuzi, pritomnosti extrakutanniho poskozeni a vysledku histologického vySetieni
(Buckova a Bucek, 2000). U EBD dochazi k tvorbé puchyit pod lamina densa bazalni
recesivni (AR) EBD, kdy pacienti maji velmi kiechkou kuzi a sliznice. Tvofi se rozsahlé
eroze, dochazi k ezofagedlnimu poskozeni. Pacienti trpi zacpou Vv souvislosti
S perianalnim poskozenim. Také dochazi k srustani prstit dohromady Kk takzvanym
pseudosyndaktyliim. Naopak nemocny s autozomalné¢ dominantni (AD) EBD
se pseudosyndaktylie neobjevuje (Rocken, 2018). Dalsim projevem je tvorba
vazivovych kontrakci pfi hojeni a nasledné zavinovani prsti do flekéniho postaveni.
Mezi spole¢né projevy EBD patii generalizované puchyfte, atrofické zjizveni, anémie,
zpomaleni ristu, poskozeni dutiny ustni, o¢i a tvorba zubniho kazu (Arbuckle, et al., ©

2019).

U Kindlerova syndromu maji pacienti poskozenych vice vrstev ktze. (Vokurkova,

2015). U tohoto typu nejsou zatim znamé zadné podtypy (Arbuckle, et al., © 2019).

Onemocnéni EB se nemusi projevit pouze na kizi nemocného, ale také na mnoha
organech ¢i systémech. Celkové projevy se mohou lisit vékem, typem ¢i podtypem EB
(El Hachem, et al., 2014). Vsechny typy EB se projevuji zdanlivé stejné. Jedna
se predevSim o velmi kiehkou kazi nemocného, kdy se vytvéfeji puchyfte.
Ale jednotlivé typy se liSi zavaznosti extrakutalnich projevi (Bruckner-Tuderman,

etal., 2019). U 23% pacienti se Vyskytuje mukozni postiZzeni, nejéastéji jsou piitomny
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oralni 1éze, poté ocCni, genitalni, jicnové, trachedlni, hrtanové a andlni 1éze. U o¢niho

poskozeni se vytvareji puchyte na spojivkach (Kridin, et al., 2019).

Projevy u jednotlivych typti EB se méni v pribéhu zivota a nemuseji byt stejné ani
u nemocnych v rodin¢ (Kittnerova a Buckova, 2009). Formy EB se mohou projevit jiz
pfi narozeni, ale i pozdéji. Pfiznaky se mohou béhem zivota zlepSovat, ale také
progradovat (Buckova, et al., 2016). Jednim pfiznakem, ktery provazi vsechny typy EB
je pruritus. Pfi¢ina pruritu zatim neni zcela znama4, ale predpoklada se, ze k intenzité
svédéni dochazi vlivem hojeni ran, zanétu, suché kaze, zvySenou teplotou a vlhkosti

z obvazi (Rashidghamat, et al., 2017).

U nékterych podtypt EB je vyssi riziko vzniku spinuceluldrniho karcinomu. Tvofii
se nejcastéji v oblastech chronickych ran a jizev. Pozdni diagnostika spinucelularniho

karcinomu nese velka rizika a $patnou prognézu (EI Hachem, et al., 2014).

1.4 Diagnostika

Onemocnéni EB vyZzaduje pii diagnostice i 1é¢b¢é mezioborovou spolupraci. Jako hlavni
diagnosticky postup u vSech pacienti se doporucuje molekuldrni diagnostika.
Pro molekularni diagnostiku se vyuziva dvoustupiiovy postup. Nejprve se provede
imunofluorescenéni mapovani kozni biopsie a poté muta¢ni analyza kandidatniho genu
(Bruckner-Tuderman, et al., 2019). Dale se také vyuziva k diagnostice EB transmisni
elektronova  mikroskopie.  Diagnéza EB  je zalozena na  klinickém
fenotypu, inmunoflorescenénim mapovani, transmisni elektronové mikroskopii

a mutacni analyze. ( Fine, 2010).

1.4.1 Prenatdlni diagnostika

Prenatalni diagnostika je metoda, u které se studuje mutace DNA v dané rodiné
(Arbuckle, et al., © 2019). Jejim ukolem je odhaleni onemocnéni EB (Gaillyova, 2010).
Je zapotiebi nejprve zjistit subtyp a DNA mutace nesené v dané roding. Toto testovani
je tieba provést jiz pred t€hotenstvim, a to z divodu, Ze testovani mize trvat az nékolik
mésict. UrCeni typu EB lze dosahnout pomoci biopsie kiize u nemocného ¢lena rodiny.
Dale se pak provede odbér krve u nemocného a ¢lent rodiny, ktera bude podrobena
testovani na mutace DNA. Tak budou uréeny rodinné mutace a lze urcit riziko pro

budouci plod. Pii téhotenstvi pak Ize studovat DNA plodu pomoci odbéru choriovych
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klkt ¢i amniocentézy (Arbuckle, et al., © 2019). Tato vySetieni maji své vyhody
I nevyhody. Odbér choriovych klkl 1ze provést jiz po ukonceném 10. tydnu t€hotenstvi
na rozdil od amniocentézy, ktera se provadi az po 15. tydnu t€hotenstvi. Podle vysledki
DNA analyzy se poté rodi¢e mohou rozhodnout, zda v téhotenstvi pokracovat, nebo jej
ukoncit. Podle zakona lze t€¢hotenstvi ze zdravotnich divodt ukonéit do konce 24. tydne

téhotenstvi (Zakon 66/86 a vyhlaska MZ 75/86) (Gaillyova, 2010).

Sanci mit zdravé dit& také umoziiuje preimplantaéni geneticka diagnostika (Arbuckle, et
al., © 2019). U této metody dochdzi k oplodnéni in vitro a naslednému vySetfeni
embrya (Gaillyova, 2010). Po oplodnéni vajicka se odebere jedna buika a na zakladé
zjisténych mutaci v rodin¢ lze urcit, zda nenese vajicko danou mutaci (Arbuckle, et al.,
© 2019). Vyhodou této metody je, ze vySetfeni probiha jesté pfed samotnym
t€hotenstvim a tim se pro rodinu snizuje riziko rozhodovani 0 ukonceni t€hotenstvi.
Bohuzel je tfeba zminit, Ze tato metoda je vysoce finan¢né nakladna, a je zapotiebi
informovat rodice, Ze i ptes velmi nizké riziko mize dojit k diagnostickému omylu.
Proto je nastavajicim rodicim doporucovano vyuzit i klasické metody prenatalni

diagnostiky (Gaillyova, 2010).

1.5 Dédiénost

Onemocnéni EB je genetické onemocnéni, které patii k takzvan€ monogenné dédi¢nym
onemocnénim. To znamend, Ze mutace je zpusobena v jednom genu. EB mize byt
jak autosomalné¢ dominantn¢, tak autosomalné recesivné dédicné onemocnéni
(Gaillyova, 2010). Toto onemocnéni vznika pii mutaci geni kodujicich keratin, plektin,
laminin, kolagen ¢i integrin. Mutace zpisobuji naruseni téchto bunék (Rosenbaum,
© 2015). U AD formy je riziko dédi¢nosti u potomka 50%, a to z divodu, ze je obvykle
nemocny alesponn jeden zrodi¢l. AvSak existuji vyjimky, a to na zékladé novée
vzniklych mutaci v pohlavni buiice zdravého rodice. Tento typ dédi¢nosti se vyskytuje
piedev§im u EBS. AR dédi¢nost je u vétSiny piipadi junkéni a dystrofické formy EB.
U této formy dédicnosti jsou pfitomny dvé mutace genu. Pokud ma ¢lovék zménu pouze
v jednom genu, u nosice se neprojevi zadné ptiznaky onemocnéni EB, avSak zlstavaji

ptenaseci (Gaillyova, 2010).
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Gaillyova (2010) uvadi, Zze diky genetickému vySetfeni lze =ziskat informace
0 charakteru, povaze a dusledcich onemocnéni. Dale uvadi, Zze genetické konzultace by

mély byt nabidnuty okamzité po zjisténi diagnozy.

1.6 Terapie

V dnes$ni dobé neexistuje zadna ucinna lé¢ba pro EB. Prozatim jsou vSechny pouze
experimentalni. Pfedev§im se jedna o 1é¢bu podplrnou, péci o rany, snizovani bolesti
a podporu psychického stavu nemocného a rodiny (Martin, et al., 2019). Zkoumany
jsou molekularni postupy, jako je genova, proteinova a bunéc¢na terapie. EB neni jen
postizeni kuze, ale je zapotfebi, aby byla povazovana za zavazné systémové
onemocnéni, vyZadujici pé¢i mnoha specialista (Prodinger, et al., 2019). V¢as zahajena
1é¢ba muze predejit moznym komplikacim (Cetkovska a Pizinger, 2010). Méla by byt
provadéna ve specializovanych centrech, kde bude o pacienta pecovat multidisciplinarni
tym. Soucasti tohoto tymu je pfedevsim dermatolog, ktery by mél koordinovat celkovou
péci o pacienta. Dale neonatolog/pediatr, patolog, 1ékaisky genetik, otolaryngolog, oéni
1ékaf, chirurg, ortoped, plasticky chirurg, gastroenterolog, stomatolog, anesteziolog,
endokrinolog, neurolog, radiolog, kardiolog, nefrolog, onkolog, algeziolog. Je také
zapotiebi pifitomnost dalSich specialistll, jako jsou sestra, kterd se specializuje na péci
onemocné s EB, dietolog, psycholog, fyzioterapeut, ergoterapeut, logoped, socialni
pracovnik. (El Hachem, et al., 2014). Vokurkova (2015) uvadi, ze soucasti 1écby je také
chirurgicka 1écba, ktera plni roli jak preventivni, tak 1é¢ebnou. Provadi se u pacientti
s pseudosyndaktyliemi. Jako prevence pseudosyndaktylii, ktera se vétSinou vyuziva
u pacientit s EBD, se provadi vyvazovani jednotlivych prstlh pomoci specidlnich tkanin
av prevenci kontraktur se vyuziva dlahovani. V dnesni dobé se chirurgicky zakrok

provadi méné, a to z divodu dobré prevence. (Vokurkova, 2015).

Bruckner-Tuderman, et al., (2019) uvadi, jak je malo pravdépodobné, ze bude existovat
jednotnd 1écba pro vSechny typy EB. Lécba bude predevSim zaloZena na uspoiadani
jednotlivych mutaci, mechanismech onemocnéni, fenotypovych charakteristikach

(Bruckner-Tuderman, et al., 2019).

1.7 DEBRA

Jelikoz EB je komplexni onemocnéni, které vyzaduje multiprofesionalni péci, bylo

zaloZeno zatizeni pro nemocné S timto onemocnénim, které se nazyva DEBRA. Tyto
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odborné organizace existuji v mnoha zemich po celém svété. (Bruckner-Tuderman,
etal., 2019). Nazev organizace DEBRA vznikla pfed vice jak tficeti lety ve Velké
Britanii. V té dobé byla jedinou organizaci, ktera pomahala lidem s EB a jejich rodinam.
DEBRA znamena Distrophic epidermolysis bullosa Research Association (Buckova,
etal., 2013). V mnoha zemich po celém svété existuji odborna stfediska ,,EB-Clinet*,
ktera spolupracuji scentry na podporu pacientd ,debra-international“. V Ceské
Republice byla DEBRA zalozena v roce 2004 pii FN Brno (Buckova, et al, 2013).
Centra DEBRA poskytuji pacientim specializovanou a multidisciplinarni péci
(Bruckner-tuderman, et al., 2019). DEBRA CR témto t&Zce nemocnym pacientim
umoziuje spravnou diagnostiku, 1é¢bu a pomahd nemocnym i rodiné zvladat tézkosti

kazdodenniho zivota (Buckova, et al., 2016).

1.8 Ofsetitovatelska péce 0 pacienty s Epidermolysis bullosa congenita

Tato kapitola bude pojednavat piedevsim o jednotlivych oblastech oSetiovatelské péce

u nemocnych s EB.

O pacienty s EB pecuje predevsim specializovana sestra. PéCe o tyto pacienty probiha
pfevazné¢ ambulantné, luzkova péfe je poskytovana nemocnym s komplikacemi, pii
dilataci jicnu nebo pii chirurgickém feSeni pseudosyndaktylii. Prace EB sestry
je specificka a ¢asové naro¢na. Sestra se podili na osetfovani nemocného, spolupracuje
s Iékafem a je v uzkém kontaktu s jeho rodinou. Z tohoto divodu je dulezité, aby sestra
sledovala nové oSetfovatelské techniky, méla teoretické znalosti o EB, byla empaticka
a zvladala komunikaci s nemocnym a rodici. Sestra patii do tymu specialistl a jeji role

je nezastupitelna (Kittlerova a Svobodova, 2009).

Osetiovatelska péce je chapana jako péfe o komplexni holistickou bytost. Je tedy
zapotiebi, aby vSechny potieby jedince byly v rovnovaze a harmonii (Plevova, et al.,
2018). Tothova, et al., (2014) wuvadi, Zze moderni metodou oSetiovatelstvi
je oSetfovatelsky proces. Jedna se 0 systémové a komplexni oSetfovatelské Cinnosti,
které¢ by mély teSit problémy nemocnych a predchazet jim. Je to metoda planovani
a poskytovani oSetfovatelské péce za ucelem zmény zdravotniho stavu nemocného.
Osetiovatelsky proces se sklada z péti fazi. Prvni fazi je zhodnoceni, kdy sestra sbira
informace o pacientovi a hodnoti jeho zdravotni stav. Dals$i fazi je diagnostika, pti které

sestra stanovi aktualni ¢i potencionalni problémy. Tteti fazi je planovani, kde si sestra
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stanovi svilj plan péce o nemocného. U ctvrté faze ho realizuje a u paté jej hodnoti

(Tothova, et al., 2014).

EB se mize projevit v jakémkoli véku (O nemoci motylich kiidel). Fendrychova, et al.,
(2012) uvadi, Ze ptiznaky se mohou projevit ihned po narozeni, proto je velmi dulezity
ptevoz do specializovaného centra kratce po narozeni, kde je ditéti dopfana specialni
péce. PéCe zahrnuje Setrnou manipulaci v molitanové nebo antidekubitarni podlozce
a profesionalni osetfovani poskozené kiize. Do péce jsou zapojeni predevsim rodice,
kteti se zaSkoluji V oblasti oSetfovatelské techniky (Fendrychova, et al., 2012).
Pro nemocné je vhodné vyuzivat odborného poradenstvi prostiednictvim organizace
DEBRA. Poradenstvi mize vyuzivat pacient s EB, jeho zakonny zastupce ¢i pecovatel,
ktery se u organizace zaregistruje. DEBRA poskytuje sluzby jak ambulantné, tak

terénné (O nemoci motylich ktidel).

Osetiovatelska péce u nemocnych s EB se 1isi s ohledem na jednotlivé typy a podtypy
onemocnéni. Pacienti pfichazeji na pravidelné kontroly. Ukolem sestry je provést
nabéry krve a stéry z infikovanych ran (ElI Hachem, et. al., 2014). Lze ptedpokladat,
ze k tomuto onemocnéni se budou vztahovat nasledujici oSetfovatelské diagnozy.
Nevyvazena vyziva: méné nez je potieba organismu (00002), snaha zlep$it vyzivu
(00163), beznadgj (00124), naruSeny obraz téla (00118), zhorSend socidlni interakce
(00052), strach (00148), riziko infekce (00004), snaha zlepsit péci o zdravi (00162),
riziko situaéné nizké sebeucty (00153), naruSena integrita ktize (00046), zhorSeny
komfort (00214), chronicka bolest (00133), akutni bolest (00132), socialni izolace
(00053), riziko disproporéniho ristu (00113) (Herman a Kamnitsuru, 2015).

1.8.1 Péce O rany

vvvvvv

U pacientti s EB, a to z divodu jeji kiehkosti (Arbuckle, et al., © 2019). Rashidghamat,
et al., (2017) uvadi, ze péce o rany je prioritni a zdsadnim problémem jak pro pacienty,
tak pro zdravotniky a pecovatele. Dle Pokorné a Mrazové (2012) jsou nehojici se rany
multioborovym, ekonomickym i socidlnim problémem. Diky spravné a kvalitni péci

0 rany lze zlepsit kvalitu zivota (Cianfarani, et al., 2017).
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Hojeni ran je slozity proces, ktery vznikd u kazdého cloveéka okamzité pii naruseni
integrity kiaze (Pejznochova, 2010). Je ovliviiovano jak vnitinimi, tak vnéjsimi faktory,
jako je stav vyzivy, nedostatek vitamint, mineralt, stopovych prvku, tkanova hypoxie,
poruchy imunity, infekce, pfidruzena onemocnéni, psychicky stav, socioekonomicky
statut a dalsi (Vytejckova a Sedlatfova, 2012). Pejznochova (2010) uvadi, ze hojeni ran
je zékladni obranny mechanizmus. U zdravého ¢loveéka lze predpokladat, ze se rany
budou hojit per primam, a to bez znamek infekce. K hojeni ran per sekundam dochazi
pii vniku infekce, zhor§eném stavu nemocného, a diky tomu se hojeni rany vyznamné
prodluzuje (Pejznochova, 2010). Hojeni ran probihd v nekolika fazich, které na sebe
systematicky navazuji. Prvni fazi hojeni je faze exudativni neboli zanétliva, béhem které
dochazi k ¢Cisténi rany. Je tieba odstranit veskeré nezadouci slozky, jako jsou fibrinové
anekrotické povlaky. Diky pfitomnym povlakim a infekci se interval hojeni
prodluzuje. Druhd faze je granulaéni, proliferacni, kterd probihd jiz v Cisté rané, kdy
se V ran¢ tvori nova granulacni tkan. Pti této fazi je dilezité udrzovat vhodné prostredi,
a to optimalni vlhkost a teplotu tkani. U této faze je dulezité sledovat barvu tkan¢, ktera
by méla byt lososové Cervena. Pokud se barva tkané zméni, dochazi ke stagnaci hojeni
(Pokorna a Mrazova, 2012). Treti fazi, a to epitelizaci, umozni pouze kvalitni
granulacni tkan (Vytejckova a Sedlarova, 2012). Pokornd a Mrazova (2012) uvadi,
ze se jedna o posledni fazi hojeni, kdy vznika novy kozni kryt, ktery je tenky a velmi

nachylny k traumatu.

Prvnim krokem v péci o rany je zhodnoceni jednotlivych defekti. Doporucuje
se vytvofit soupis o jednotlivych defektech, kde se hodnoti lokalizace, exudace,
velikost, bolestivost, vzhled, hloubka jednotlivych ran (El Hachem, et al., 2014). U EB
vznikaji puchyie a oteviené rany, které se mohou vyskytovat v rtiznych stadiich hojeni
a to kdekoli na téle. Puchyte vznikaji téméf u vsech typt EB. Pokud nechame puchyie
v klidu, maji tendenci se zvétSovat. Z toho divodu se doporucuje jejich propichnuti.
K propichnuti blistru je zapotiebi pouzit sterilni jehly, tak aby nedoslo k poSkozeni
stropu puchyie. Diky tomu kiize opét piilne a dojde k lepSimu hojeni (Arbuckle, et al.,
© 2019). Knaruseni integrity kize mize také dojit v souvislosti s pruritem,
ktery je soucasti vSech typtu EB. Pii Skrabani kiehké kiuze se zvysuje riziko vzniku
chronickych ran. Proto je dtlezitd hydratace pokozky, kterd miize snizit tendence

ke skrabani (Rashidghamat, et al., 2017).
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Vybér obvazovych materialti na oSetifeni koznich ran se lisi od jednotlivce, také zalezi
na lokalizaci ran. Je dulezité, aby material udrzoval spravnou vlhkost pro hojeni,
pfizptisoboval se anatomickym mistim a byl atraumaticky pii odstrafovani
(Rashidghamat, et al., 2017). Pokud se jedna o oSetfovani pokozky u onemocnéni EB,
Rosenbaum (© 2015) uvadi, ze péce o ni zabira v pruméru 3 hodiny. Rany na kuzi
se Spatn¢ hoji, proto je dulezité pouzivat lokalni antiseptika, antibiotika a vyuzivat
vhodné obvazové materidly, které podporuji hojeni ran. Obecné by obvazy mély
absorbovat exsudat, udrzovat vlhké prostiedi a poskytnout mechanickou ochranu.
Je dilezité dbat na to, aby obvazy pii odstranovani nezpusobily dalsi trauma na kuzi
(Cianfarani, et al., 2017). Buckova a Bucek (2000) uvadi, ze jsou vhodné desinfekéni
koupele, a to v teplé vodé (40°C) s hypermanganem nebo 1% roztokem Betadinu. Také
je vhodné je stiidat se zvlac¢nujicimi koupelemi s piipravky jako je napiiklad Lionla-Fett
(Buckova, Bucek, 2000). Goldschneider, et al., (2014) dodava, Ze je vhodné piidavat do
koupele sul, a vytvorfit tak izotonicky solny roztok (0,9% NaCl) . Také lze vyuzivat
bélidlo a ocet, kdy pii jejich pouziti dochazi k suSeni pokozky a snizovani bakterialni
kolonizace. Tato koupel v§ak mlize byt pro nemocné velmi bolestiva (Goldschneider, et
al.,, 2014). Buckova a Kyrova (2019) doporucuji koupele provadét pied pievazy.
Koupele mohou usnadnit odstrafiovani obvazli. Nelze je vSak doporucit vSem
pacientim. Koupele také nedoporucuji pii vyskytu povleklych ran, a to z divodu rizika
ptenosu infekce do ostatnich ran (Buckova a Kyrova, 2019). Buckova a Kyrova (2019)
uvadi, ze k desinfekci ran se vyuzivaji antiseptika, ktera nestipou. Na rany se prikladaji
sterilni gazy napusténé desinfekénim roztokem, jako je napiiklad Prontosan roztok,
Octenilin roztok, Betadine roztok. Hojivé gely, HemaGel, Hydrosorb, Prontosan gel,
Octenisept gel, Betadine mast, se vyuzivaji na podporu hojeni a ¢isténi ran (Buckova
a Kyrova, 2019). Buckova a Bucek (2000) se shoduji s Rashidghamat, et al., (2017),
ze je vhodné pouzivani Mepitelu jako kryti ran. Dale Buckova a Bucek (2000) uvadi,
7e Mepitel lze na rané€ ponechat 4-5 dnt. DalSimi vhodnymi pfipravky na suché nebo
lehce sekretujici, chronick¢ rany jsou Adaptic touch, Urgotul nebo Silflex
(Rashidghamat, et al., 2017). Rashidghamat, et al., (2017) uvadi, ze k absorbci exudatu
Zrany jsou urCeny napiiklad Mepilex Lite nebo Mepilex Transfer. A pro silné
sekretujici rany se vyuzivaji obvazy z vodnich vlaken, jako naptiklad Aquacel, nebo

mekka silikonova péna s absorbéry, jako je Cutimed Siltec. Pro infikované rany lze
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pouzit stejny material jako pro sekretujici rany. Lze také pouzit obvazy obsahujici
stiibro, a to Mepilex Ag, PolyMem Silver, které se pouzivaji po omezenou dobu na
infikované rany (Rashidghamat, et al., 2017). EI Hachem, et al., (2014) vsak uvadi,
7e nebylo prokazano, ze vyrobky obsahujici stiibro mohou zabranit infekci rany nebo

urychlit hojeni.

Dulezita je také prevence pseudosyndaktylii, a to jiz v kojeneckém véku.
Na vyvazovani prstii se pouzivaji polopruzné obinadla. Poté v batolecim véku se détem
doporucuje nosit ochranné rukavice. Je dilezité, aby prevence srlstl pietrvavala az do
dospélosti, aby byla co nejvice zachovana funkce rukou (Vokurkova, et al., 2015).

Buckova a Kyrova (2019) také uvadi, ze je zapotiebi, aby nemocni s prsty denn¢ cvicili.

Puchyte a eroze se také mohou tvofit v dutiné ustni. To zptsobuje bolest pii konzumaci
potravy a nasledné snizeni piijmu vyzivy. Preventivni opatfeni pfi péci o dutinu ustni
zahrnuje piedevsim pravidelnou pé¢i doma. Je mozné pouzivat kartacky s mekkymi
$tétinami a s malou hlavou. Stétiny lze zmé&kéit horkou vodou. Je zapotiebi, aby rodice
a peCovatelé pomahali s odstranovanim plaku. Pokud nelze pouzivat jemné kartacky, lze
pouzivat ¢istou bavinénou tkaninu ¢i gazu. Pro vyplachovani dutiny ustni se doporucuyji
nealkoholické pripravky (Kriamer, et al., 2012). Buckova a Kyrova (2019) uvadi,
ze k desinfekci dutiny ustni se muze pouzit Octenident, Mundisal. A naptiklad

Kamistad senzitiv a Aloclair gel ulevuji od bolesti (Buckova a Kyrova, 2019).

Hlavnim tkolem sestry neni pouze oSetfovat rany, ale velmi dulezita je edukace
pacienti a rodici. Sestra by je méla edukovat, jak spravné o defekty
pecovat, seznamovat je s oSetfovatelskou technikou a vhodnymi materialy. EB sestra by
méla byt zkusena a méla by pacientim a jejich rodiné sdélovat své zkusSenosti S péci
(Kittlerova a Svobodova, 2009). Nemocnym je také nutné¢ doporucit vhodné obleceni.
Obuv by mé¢la byt Siroka, prodysna, pohodlna a mékka s volnou $pickou. U obleceni je
zapotfebi, aby bylo bavinéné a volné. PonoZzky by meély byt bavinéné beze Svi

(Buckova a Bucek, 2000).

1.8.2 VyZiva pacientii
Velmi dilezitou soucasti péce u pacienty s EB je podpora vyzivy. Je nedilnou soucasti

1é¢by tohoto onemocnéni, a to z divodu jejiho vlivu na hojeni ran na kizi i sliznicich
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(Halbrstatova, 2017). Cilem je zajistit spravny rist a vyvoj pacientd, spravné hojeni ran,
a predevsim predejit nutricnimu deficitu (Krdmer, et al., 2012). K v¢asné diagnostice
malnutrice slouzi antropometricka vySetfeni, jako je vySka, vaha, obvod paze, sila
stisknuti ruky. Pacient musi byt pravidelné sledovan a sestra musi od nemocného ziskat
informace o jeho stravovacich navycich, vahovém tubytku ¢i prirtistku za konkrétni
casové obdobi (Dastych, 2009). Diivodem snizovani vahy u téchto pacientl je tvorba
puchyii v duting ustni a jicnu, tvorba erozi v dutiné Gstni, problém s dentici, problémy
S travenim a absorpci zivin, chronicka zacpa a dalsi. U pacientd s EBD A EBJ AR je
vys$$i riziko malnutrice a rustové retardace. U vSech typi EB je dulezité zajistit
spolupraci s nutricnim terapeutem a gastroenterologem. Je dilezité, aby nutri¢ni plan
byl nastaven na konkrétniho pacienta, kdy je zapotiebi vychazet z jeho momentalniho
zdravotniho stavu a véku. U pacientl je doporu¢ovano navyseni energie o 100-150%,
u proteinti az o 115-200%. Pfi dodrzovani nastaveného nutri¢niho planu se pacientim
budou lépe hojit rany a piedev§im se snizi riziko vzniku malnutrice (HoliSova
a Havlickova, 2015). Pii nastavovani nutriéniho planu je zapotiebi také brat ohled na
zvySené riziko vzniku zubniho kazu (Kramer, et al., 2012). Halbrstatova (2017)
doporucuje pacientim pii bolesti v dutin€¢ ustni a bolestivém polykani, aby si usta
vyplachovali, tim se snizi pocet mikrobd v dutiné ustni. Dale doporuéuje pozivani
mékké varené nebo tekuté stravy, vyhnout se jidlu, které drazdi dutinu Ustni (citrusy),
pit po malych douskach, vyvarovat se alkoholu, koufeni. Pokud je bé&Znad strava
nedostacujici, je vhodné podavat sipping nebo modularni dietika. Pokud vSak ani tato
forma doplnéni Zivin neni dostate¢na, zavadi se nemocnym PEG (Halbr$tatova, 2017).
Sestra by méla pacienta edukovat o konzumaci sippingu. Tyto piipravky enteralni
vyZivy se pacientovi doporucuji konzumovat béhem dne mezi jidly, nikoli misto jidla.
V nékterych ptipadech mohou byt vSak indikovany i jako kompletni enteralni vyziva
(Vytejckova, et al., 2011). Pokud ma nemocny sekretujici rany, sestra by méla sledovat

ptiznaky dehydratace v dusledku ztraty tekutin z téchto oblasti (Watkins, 2016).

U nemocnych s EB, a to pfedev$im u tézkych forem, mtze byt pfitomna zacpa, a to
pfedevSim z diivodu nedostatecného piijmu vldkniny, tekutin a fyzické aktivity. Také
dochazi k védomému zadrzovani stolice z divodu bolestivé defekace (Halbrstatova.

2017).
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1.8.3 Bolest

U pacientt s EB je vhodné vyuzivat biopsychosocialniho pfistupu pro zvladani bolesti.
Je dualezité vyuzivat 1ékaiské, psychologické a fyzikalni terapie (Goldschneider, et al.,
2014). Bolest u nemocnych s EB je od narozeni konstantni a jeji 1é¢ba probiha v ramci
kazdodenni péce. Pro kazdého pacienta by léCba méla byt nastavena individudlné
aucinnost 1é¢by by meéla byt pravidelné hodnocena (ElI Hachem, et al., 2014).
Goldschneider, et al., 2014 uvadi, ze psychologicka terapie ma vyznamné misto ve
zvladani bolesti u téchto pacientii. Tato terapie méni intenzitu bolesti, snizuje tzkost
a zlepSuje zvladani bolesti. Mezi psychologické terapie patii behavioralni terapie,
hypndzy, biofeedback a relaxacni trénink. Behaviordlni terapie se zaméfuje na
Katastrofické mysleni, negativni emoce a tUpravou zivotniho stylu. I kdyz jsou tyto
intervence zaméfeny predev§im na pacienta, lze je uplatnit na rodinu ¢i pecovatele.
Psychologické intervence se daji také vyuzit pro zvladani svédéni. Pro akutni anxilolyzu
se pouzivaji 1éky jako je midazolam, diazepam a lorazepam. Tyto 1éky se ukazaly jako
ucinné pii 1é¢be akutni tzkosti (Goldschneider, et al., 2014). Farmakologicka 1é¢ba
zavisi na veku pacienta, psychickém stavu, typu a zavaznosti bolesti (EI Hachem, et al.,
2014). El Hachem, et al., 2014 doporucuje lokalni antiseptika, jako je xylocain nebo
lidocain, ktery se podava pied oSetfenim bolestivych ran a puchyia. U kratkych
procedur s mirnou bolesti se podava paracetamol. Naopak u vétSich bolesti a delsich

procedur jsou indikovany opiaty na bolest (El Hachem, et al., 2014).

Sestra by méla pacienta edukovat také o neZadoucich ucincich opiati, jako je zéacpa,
nauzea, zvraceni a také pruritus. Spravné nastavena analgeticka 1é¢ba mize vyrazné

zlepsit kvalitu Zivota nemocnych (Kittlerova a Svobodova 2009).

1.8.4 Psychosocidlni péce

EB ma zasadni vliv na Kvalitu zivota pacienta a jeho rodinu, a to jiz od narozeni ditéte
(El Hachem, et al., 2014). WHO definuje kvalitu zivota jako ,,subjektivni vnimani
viastni Zivotni situace ve vztahu ke kulture, k systému hodnot, Zivotnim ciliim,

ocekavanim a béznym zvyklostem .

Angelis, et al., (2016) a Martin, et al., (2019) ve svych studiich poukazuji na vyznamny
dopad nemoci na kvalitu zivota u nemocnych s EB. Vyzkum Angelis, et al., (2016)

odhalil vysokou prevalenci psychosocialnich problémt a psychiatrickych ptiznaki.
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EB ma zavazny dopad na kvalitu zivota fyzickymi pfiznaky, jako je bolest, svédéni.
Tyto priznaky maji nejvétsi dopad na kvalitu zivota u dospélych spolu S omezenim
spolecenskych aktivit zpisobenym jejich kazi. Pro déti jsou dle studie vyznamnym
faktorem obavy, omezeni fyzickych aktivit a her (Martin, et al., 2019). Angelis, et al.,
(2016) uvadi, ze pacienti trpi uzkosti, a to z divodu celozivotni dédi¢né povahy
nemoci, dale kvili socialni izolaci, diskriminaci a viditelnosti nemoci. Negativni obraz
téla mize mit vliv na psychiku jedinci. Lze ptfedpokladat, ze tento dopad bude
vyznamnéjsi u Zen a mladsich lidi, nez u muzt. Vyznamny dopad ma EB také na rodinu
(Martin, et al., 2019). Zavaznym problémem je vnimani nemocnych okolim, lidé ¢asto
vnimaji nemoc jako nakazlivou nebo podeziivaji rodie ztyrani ¢i zanedbavani
(O nemoci motylich kiidel). Nemocni mohou vnimat a srovnavat rozdily s ostatnimi
¢leny rodiny a rodinny Zivot se muze liSit od ostatnich rodin. Je vhodné zajisti pocit
porozumeéni a vzdelani lidi kolem nemocného (Martin, et al., 2019). Martin et al.,
(2019) uvadi, Ze psychosocialni péce pro nemocné a jejich rodinu je velmi individualni.
Je v8ak dilezité optimalizovat psychosocialni pohodu osob s EB a jejich rodin, usnadnit
ucast ve spolecnosti. Kazdy nemocny by si mél najit vlastni roli ve spolecnosti, avSak
toto hledani muze byt velmi narocné. Zdravotnicti pracovnici mohou hrat podptrnou
roli v psychosocialni péci. M¢li by vyuzit svych odbornych znalosti a pfistupovat
k nemocnym s EB individualn¢ (Martin, et al., 2019).

Rosenbaum (© 2015) uvadi, ze zdravotni pojistovny nehradi vSechny naklady na péci
pro nemocné. A proto miZe byt diky charitativni Cinnosti DEBRY pacientim
poskytovana kvalitngjsi péce (Rosenbaum, ©2015). Dle zakona ¢. 108/2006 Sb.,
0 socialnich sluzbach, pfispévek na pééi je poskytovan osobam, které jsou zavislé na
pomoci druhé osoby. Narok na piispévek ma az dité starSi jednoho roku, pokud
je zavislé na pomoci jiné fyzické osoby. Stupné zavislosti, které jsou Ctyfi, se hodnoti
dle danych pravidel. Prispévek na péci vyplaci pfislusny obecni ufad s rozsifenou

pusobnosti (Zakon ¢. 108/2006 Sb.).

1.8.,5 Stigmatizace

Neugebauer a Bartlova (2019) uvadi, ze stigmatizace je multidisciplinarni problém,
ktery se dotyka mnoha védeckych obort. Podle Hartla a Hartlové (2015) je stigmatizace

spolecensky predsudek vici nékomu, kdy jsou jedinci piisuzovany zaporné vlastnosti
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okolim (Hartla a Hartlova, 2015). Stigma byva znamenim ménécennosti a vede
K odmitani doty¢ného okolim. Nemocni mohou byt stigmatizovani na zakladé
viditelnych vlastnosti, napiiklad deformitami t¢la, nebo neviditelnymi vlastnostmi, jako
je pfrislusnost k urcit¢é komunité. Jedinci byvaji odmitdni v riznych mirach a to
Vv béznych dennich situacich. Stigma snizuje nemocnym sebedlvéru, vyvolava stres
I strach. Nepostihuje v§ak pouze nemocného, ale také celou jeho rodinu (Markova, et
al., 2006).

U nemocnych trpicich stigmatizaci mutze dojit k izolaci od spole¢nosti. Dochazi
K pocitu osamélosti, pesimismu, beznad¢ji, slabosti, a to vlivem negativniho chovani
okoli. Izolace u nemocnych muze byt socialni, emociondlni a kognitivni (Markova,
etal., 2006). Nemocni se setkavaji s odmitinim od zdravé populace, kterd povazuje
jejich onemocnéni za nakaZzlivé nebo za znameni hanby. Pro nemocné jsou nejvétsi
ptekazkou v zapojeni do spolecenského Zivota myty, obavy, nedorozuméni, které s nimi
spole¢nost spojuje, nikoli jejich fyzické postizeni (Bartlova, 2005). Neugebauer
a Bartlova (2019) ve svém vyzkumu také zjistili, Ze sestry maji predsudky predevsim
vaci zdravotné postizenym pacientim nebo pacientim s kulturnimi rozdily. Aby se
zamezilo stigmatizaci, autofi doporucuji vice vzdélavacich materialti, $koleni, kurzy

0 dané problematice (Neugebauer a Bartlova, 2019).

U zvladani stigmatizace je dulezité, aby se jedinec, ktery zaziva Kkritiku, odmitani,
predsudky a jiné formy diskriminace od okoli, naucil spravnym komunikacnim
schopnostem. To je dulezité, aby si mohl hajit svou sebetctu a nenechaval se ponizovat
(Ociskova a Prsko, 2015). Neugebauer a Bartlova (2019) dodavaji, ze dobie vedena
a ucinna komunikace muZe vést ke zmirnéni predsudkli a dokonce az k odstranéni
stigmatizace. Stigmatizace ovliviiuje u nemocnych fungovani v bézném Zzivoté i jejich

kvalitu zivota (Ociskova a Prsko, 2015).

Onemocnéni motylich kiidel je viditelné a ztoho divodu spole¢nost tyto nemocné
nepiijima. Pro nemocné a jejich nejbliz§i ma toto vyclenéni ze spolecnosti samoziejmée
velmi $patny vliv na psychiku. DEBRA CR spolu s Jitkou Cvanéarovou, patronkou této
organizace, realizuji osvétovou kampan, ktera nese nazev NADOTEK. Kampan
NADOTEK ma za tkol vefejnost seznamit s onemocnénim motylich kiidel a se

zpusoby jak pomoci (O nemoci motylich kiidel).
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1.8.6 Komunikace

O komunikaci hovofime, pokud dochazi k vyméné informaci mezi jedinci.
V osetfovatelské¢ praxi ma komunikace vyznamné misto, a to jak mezi nemocnym
a personalem, tak mezi kolegy (Venglafova a Mahrova, 2006). Komunikace ptispiva
K uspokojovani socidlnich potifeb. Mizeme ji rozdé€lit na verbalni a neverbalni, kdy se
ob¢ formy navzajem dopliuji. Ve zdravotnické praxi se vyuzivda komunikace

interpersonalni, intrapersonalni, ale také masova. (Zacharova, 2016).

,V soucasné klinické praxi se klade diraz na komunikaci odbornych védomosti

zdravotnika se sprdavné uplatiovanym psychologickym pristupem k pacientovi®

(Zacharova, 2016, s. 97).

Komunikace jak verbalni, tak neverbalni mezi sestrou a pacientem ovliviiuje kvalitu
utvafeného vztahu. Komunikace mezi pacientem a sestrou je nezbytnd, nezvratna

a neopakovatelna. (Zacharova, 2016).

Profesionalni komunikace sestry je komplexni a naro¢nd zrucnost (Zacharova, 2016).
Pro uspéSnou verbalni komunikaci je dilezité, aby sdéleni bylo jednoduché, stru¢né,
komunikace zietelnd, vhodné¢ naCasovana a ptizptisobend konkrétnimu pacientovi
(Plevova a Slowik, 2010). Zacharova (2016) dale uvadi, ze v komunikaci s pacientem
je dulezita empatie, vyjadieni ucty a pozitivniho vztahu k nemocnému. Rozhovory mezi
sestrou a nemocnym jsou zéasadni pii vyméné informaci. Ve zdravotnictvi se vyuZivaji
predevsim rozhovory terapeutické, informacni a edukativni. (Venglatova a Mahrova,
2006).

Onemocnéni vétSinou probiha ve fazich zdravi, akutni nemoc a uzdraveni. Pokud
se vSak jedna o onemocnéni chronické, chybi zde faze uzdraveni. To ma na psychiku
nemocného vyznamny dopad. Zasady v komunikaci s chronicky nemocnym jsou
predevsim naslouchéni, vyjadfeni empatie, jednani S nemocnym jako sobé rovnym.

Je vhodné vénovat pacientovi c¢as, kolik on sam potiebuje, odpovidat na

otazky, poskytovat rady a pouzivat neverbalni kontakt (Venglarova a Mahrova, 2006).

Komunikace s détskym pacientem je v mnoha ohledech specificka, a to ptedevsim diky
odlisnostem komunikace v jednotlivych vyvojovych stadiich. Spoluprace s rodici

a zdravotnikem je dulezitou profesionalni slozkou ve zdravotni péci o nemocné déti.
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Prozivani nemoci u déti je vyznamné ovlivnéno vychovou v rodin€. Postoj a vyvoj
nemoci je ovliviiovan nejen vychovou, ale také vztahy v rodiné a stabilnim domacim
prosttedim. Komunikace musi byt efektivni ze strany zdravotniki a je dulezité, aby dité
spolupracovalo. Pro tspésnou komunikaci je v prvni fad¢ dilezité, aby personal znal
charakteristiky jednotlivych vyvojovych obdobi. Komunikace s ditétem a jeho rodici
je zalozena piedevSsim na trpélivosti, lidskosti, upfimnosti, schopnosti naslouchat.
Schopnost naslouchat nejen sluchem, ale i zrakem plati u déti dvojnasobn¢, tak jako
projevy empatie (Plevova a Slowik, 2010). Je dualezité ditéti vSe peclivé a trpélive
vysvétlit s ohledem na zralost ditéte. Pokud nepodame dostatek informaci, mize tak
dojit k nepochopeni, kdy nevédomost podporuje fantazii a ta strach. Zdravotnici by
se méli vyvarovat chyb v komunikaci s ditétem, a to lhani, zleh¢ovani, zastirani, karani,
projevu litosti a také ignorace détskych otazek. Je zapotiebi se vyhnout odpovédim

,tomu bys nerozumél* (Venglarova a Mahrova, 2006).

1.8.7 Nemocnicni péce

Nemocni S EB jsou pfevazné oSetfovani ambulantné nebo terénné, avSak pii
komplikacich nebo chirurgickych zakrocich je zapotiebi nemocného hospitalizovat.
| rutinni vykony v nemocnici, pokud nejsou provadény spravn€, mohou poskodit kuzi
nemocného. VétSina zdravotnikli nema zkusenosti s péci o tyto pacienty (Li, 2017),
proto je dulezité, aby o tomto onemocnéni byl zdravotnicky personal piedem
informovan. S nemocnym je zapotifebi manipulovat velmi Setrné¢ (Buckova a Bucek
2000). U odbéru krve u nemocnych s EB neni vhodné pouZivat klasické Esmarchovo
Skrtidlo, ale vyuzit naptiklad utazenou latkovou plenu (Buckova a Kyrova, 2018).
Buckova a Bucek (2000) uvadi, ze na voziku a opera¢nim stole musi byt molitanova
podlozka. Pii méteni krevniho tlaku se manzeta musi vypodlozit gazou, na hrudnik
nemocného nesméji byt umistény EKG svody, misto naplasti by sestra mélo vyuzivat

Mepitel, pruban ¢i obvazy (Buckova a Bucek, 2000).
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2 VYZKUMNA CAST
2.1 Cil prace

Cil 1: Zjistit specifika oSetfovatelské péce u pacienti s Epidermolysis bullosa

congenita.

2.2 Vyzkumné otdazky

VO 1: Jaka jsou specifika oSetfovatelské péfe u pacienta s onemocnénim

Epidermolysis bullosa congenita?

VO 2: Jaka je uloha sestry pii oSetfovatelské pé¢i o pacienta s onemocnénim

Epidermolysis bullosa congenita?

2.3 Operacionalizace pojmii

Osetiovatelska péce - je soubor odbornych ¢innosti, které jsou zaméteny na udrzovani,

podporu a navraceni zdravi a uspokojovani biologickych, psychickych a socialnich
potieb. Soucasti oSetiovatelské péce je také péce o nevylécitelné nemocné, zmiriovani

utrpeni a zajisténi klidné a dustojné smrti (Vytejékova, Sedlafova et al., 2011).

Pacient — je kazda fyzicka osoba, které je poskytovana zdravotni péce (Vondracek, et

al., 2011).

Epidermolysis bullosa congenita - je heterogenni dédicné onemocnéni, které je

charakteristické tvorbou generalizovanych nebo lokalizovanych puchyii na ktzi
(Buckova a Bucek, 2000). Epidermolysis bullosa se také oznacuje jako ,,Nemoc
motylich kiidel” (Rosenbaum, © 2015).
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3 METODIKA

3.1 PouZité metody

Empiricka ¢ast bakalaiské prace s nazvem ,,Specifika oSetfovatelské péce u pacienta
s Epidermolysis bullosa congenita™ byla zpracovana pomoci kvalitativniho vyzkumu.
Dle Bartlové et. al. (2009) je kvalitativni vyzkum, systematicky proces a subjektivni
ptistup k popisu zivotnich zkuSenosti. Je provadén intenzivné s malym souborem
respondentti (Bartlova et al,, 2009). Vyzkumné Setfeni bylo realizovano pomoci
polostrukturovaného rozhovoru, kdy bylo stanoveno 22 otazek (Ptiloha 1,2). Otazky
k rozhovoru byly sméfovany predev§im na oSetiovatelskou péci 0 nemocné, a také jsme
se v rozhovorech zabyvali tlohou sestry pti pééi o nemocné s EB. Probandi odpovidali
na otazky a dle odpoveédi jsme pokladali dopliujici otdzky. Rozhovory byly realizovany
se tfemi sestrami, které pracuji v EB centru na kozni ambulanci jedné fakultni
nemocnice Jihomoravského kraje a maji zkusSenosti s oSetfovanim nemocnych s EB.
Nejprve jsme oslovili danou nemocnici, ktera nam Zadost o sbér dat povolila a poskytla
kontakt na vedouciho pracovnika. Vedouci pracovnik nam poté umoznil spolupraci se

sestrami.

Dalsi vyzkumné Setieni bylo provadéno se tiemi rodici déti s EB, konkrétné s matkami.
Kontaktovani rodi¢ bylo provadéno pomoci metody ,,snowball”. Tyto rozhovory byly
realizovany telefonicky, z divodu situace s pandemii Covid 19. Vsichni probandi
souhlasili s poskytnutim rozhovoru a byli seznameni se zachovanim anonymity
asucely sbéru dat. VSechny sestry podepsaly informované souhlasy, které jsou
k dispozici u tazatelky. K dispozici u tazatelky jsou téz vSechny piepsané rozhovory.
Rozhovory trvaly pfiblizn¢ 30 minut. Vyzkumné Setfeni probihalo v obdobi cervna
2020.

Ziskana data byla zpracovana formou kodovani, metodou ,,tuzka, papir®. Stanovili jsme
si hlavni kategorie, podkategorie a nasledné jednotlivé kody. Kategorie byly pro vétsi

ptehlednost zpracovany do schémat a nasledné slovné popsany.
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3.2 Charakteristika vyzkumného souboru

Vyzkumny soubor tvorily tfi sestry a tfi matky. K vybéru vyzkumného souboru jsme
zvolili techniku zdmérného vybéru probandi. Dulezitym kritériem pro vybér sester
bylo, aby sestry mély zkuSenost s oSetfovatelskou péc¢i u pacientti s EB. Oslovené sestry
pracuji v détské kozni ambulanci. Do ambulance dochazeji vSichni nemocni s EB
dvakrat tydné a o tyto pacienty sestry pecuji. Hlavnim kritériem pro vybér rodich
bylo, aby méli dité, které trpi onemocnénim Epidermolysis bullosa congenita a méli
zkuSenosti s jeho oSetfovanim. Rozhovory poskytly matky, které maji jedno nebo vice

déti s onemocnénim EB.
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4 VYSLEDKY

4.1 Zakladni identifikacni udaje vyzkumného souboru

Tabulka 1 — Identifika¢ni udaje sestry

S1 Zena 56 SS 14 let
S2 Zena 57 SS 19 let
S3 Zena 58 SS 5 mésicu

V tabulce ¢. 1 s ndzvem Zakladni identifika¢ni udaje vyzkumného souboru sester jsme
popsali zakladni informace 0 dotazovanych sestrach. V§em oslovenym sestram bylo nad
50 let, ale kazdd méla jinou délku praxe stémito pacienty. S1 pracuje S témito
nemocnymi 14 let, S2 19 let a S3 je nejméné zkuSend v tomto oboru a na odd¢leni

pracuje 5 mésict.

Tabulka 2 - Identifika¢ni udaje matky

P1 Matka Matka - 43 let

2 Divky Divka 1 - 9let

Divka 2 — 11 let

P2 Chlapec 3 roky

P3 Chlapec 6 let

V tabulce €. 2 s nazvem Zakladni identifika¢ni udaje vyzkumného souboru matek jsme

popsali zakladni informace u dotazovanych matek. Matky jsou ozna¢eny P1, P2 a P3.
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P1 je 43 let a trpi onemocnénim EB, stejné jako jeji dve dcery, kterym je 9 a 11 let. P2
je matkou tfiletého chlapce. Synovi P3 je 6 let.

4.2 Kategorizace dat

4.2.1 Kategorizace dat sestry

Kategorie 1 — OSetiovatelska péce o kiizi nemocnych

Podkategorie - Individualni pfistup, Prevence pseudosyndaktylii, Casova
naro¢nost oSetfovani defekt, Puchyfe, Dokumentace defekt, Pfipravky na oSetfeni

defektt, Koupele
Kategorie 2 — Zasady oSetiovatelské péce pii hospitalizaci

Podkategorie - Informovanost, Prevence proti vzniku defektt, Zasady pii odbéru
krve a zavedeni PZK

Kategorie 3— Prevence proti vzniku defektd
Podkategorie - Oblec¢eni, Manipulace a Ochrana ktze
Kategorie 4 — Uloha sestry

Podkategorie — Zvladani bolesti, Ziskani duvéry, Komunikace, Edukace
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Kategorie 1 — OSetiovatelskd péce o kitZi nemocného

Schéma 1 — Péce o kazi

Kody

Podkategorie

Podkategorie

Kategorie

Podkategorie

Podkategorie

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020
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Kategorie 1 - OSetiovatelskd péce o kiiZi nemocného

Schéma 2 — Péce o kazi

Podkategorie

Puchyre

Kategorie

Osetirovatelska péce
o kiizi

Podkategorie

Pripravky na
oSetireni defektu

Podkategorie

Koupele

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020
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Kody

Propichnuti puchyre
sterilni jehlou nebo
nizkami tangencialné

Vypusténi puchyrie

OSetieni puchyie se
zanétem —
desinfekce, hojivé
gely, kryti

OSetieni puchyre
bez zanétu —
desinfekce, nechat
volné zaschnout

Desinfekce -
Prontosan, Betadine,
Optenisept, Actolin

Hojivé gely -
Prontosan gel,
Optenisept gel

Kryti - Mepitel,
Mepilex, Mepilex
Lite, Mepilex
Transfer, PolyMem

Fixace - Coverflex,
TG fix, Peha- crepp

Redény Cyteal,
dubova kiura,
hypermangan, oleje



Kategorie 1 - OSetiovatelska péce o kiZi nemocného

Kategorie 1 se tyka oSetfovatelské péce o kuzi nemocného s EB. Tato kategorie byla
rozdélena do sedmi podkategorii, a to Individualni pfistup, Prevence pseudosyndaktylii,
Casova néaro¢nost ofetfovani defektd, Puchyie, Dokumentace defekt, Piipravky
na oSetieni defektii a Koupele. Jednotlivé podkategorie byly dale rozdélené na kody.
Prvni podkategorie, Individualni pfistup, nese pouze jeden kod s nazvem Kazdému
nemocnému vyhovuji jiné ptipravky. Podkategorie Prevence pseudosyndaktylii nese
kody Ctyfi, které se nazyvaji Vyvazovani prstd, Rehabilitace, Specialni rukavicky
aSeparace prsti. V dals§i podkategorii, Casovd naroénost OSetiovani defektd,
se vyskytly kody dva, které nesou nazev V ambulanci EB 1h a V domaci péci 2-3h
denng. Ctvrtou podkategorii jsou Puchyie. V této podkategorii jsou &tyfi kody, a to
Propichnuti puchyfe sterilni jehlou nebo ntzkami tangencialné, Vypusténi puchyie
do gazy, Osetieni puchyie se zanétem — desinfekce, hojivé gely, kryti a poslednim
kodem je Osetfeni puchyie bez zanétu — desinfekce, nechat volné zaschnout. V paté
podkategorii, Dokumentace defektd, jsou dva kody, které nesou nazev Zakresleni
defektd na papir (do obrysu lidské postavy) a Fotodokumentace. Sestd podkategorie,
Ptipravky na oSetfeni defektl, nese ¢étyfi kody, Desinfekce - Prontosan, Betadine,
optenisept, Actolind, Hojivé gely - Prontosan gel a Optenisept gel, Kryti - Mepitel,
Mepilex, Mepilex Lite, Mepilex Transfer a PolyMem, Fixace - Coverflex, TG fix
a Peha-crepp. Posledni podkategorie nese nazev Koupele a obsahuje kody tii, a to

Redény Cyteal, Dubova kiira a Hypermangan.

Sestram byla polozena otazka ,,Jakd jsou specifika p¥i oSetFovani nemocného s EB? .
Na tuto otazku vSechny sestry, S1, S2 a S3, odpovedély stejné, ze specifikem
samotného onemocnéni je poskozena kiize, a proto je spravna osetfovatelska péce o ni
velmi dulezita. Nasledné byla sestram polozena otazka: ,,Jaka je viloha sestry pri lécbé
je péce o kazi. Na zaklade¢ tohoto tvrzeni jsme nazvali prvni kategorii oSetfovatelska
péce o kiizi nemocného. S1, S2 a S3 se shodly, Ze péce o kazdého pacienta je velice
individualni. Naptiklad odpoveéd’ S2 znéla takto: ,, Toto onemocnéni je velice specifické
a kazdému pacientovi vyhovuje néco jiného. Proto neMiizeme Fict, Ze u vSech

nemocnych se pouzivaji stejné pripravky. Je duleZité se zeptat pacientii, jaké pripravky
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Jjim vyhovuji. Také samozrejmé zdalezi na tom, jak rana vypada, jestli je cista nebo
povlekla . VSechny sestry se shoduji na postupu osetieni ran. Uvedly, Ze zac¢inaji
desinfekci, dale se aplikuji hojivé gely, nasleduje kryti rany a nakonec fixace kryti. S2
uvedla, ze k desinfekci ran se pouziva Prontosan, Betadine, Actolind. S S2 se shoduje
S1 a doplnila jeji tvrzeni o Octenisept desinfekci. VSechny sestry se také shoduji na
tom, ze je dulezité, aby nemocni stiidali desinfekce kazdy mésic. S2 odpovédéla:
.Klademe diiraz na to, aby nemocni stiidali desinfekce na rany kazdy mésic“. Také
dodala: ,,.Doporucujeme desinfekce, které nestipou a nepdli. Snazime se desinfikovat
pouze ranu, a nikoli okoli, aby se okolni zdrava kiize neposkodila“. Jako hojivé gely S1,
S2 a S3 uvedly Prontosan gel. S1 také doplnila Octenisept gel. S1 a S2 uvedly, Ze se
snazi, aby se na rany pouzivala stejna desinfekce a stejna mast. S1 odpovédéla takto:
wnazime se drzet pravidla - Stejnd desinfekce, stejna mast, napriklad Prontosan
desinfekce a Prontosan gel “. S2 také uvedla, ze dle ordinace 1¢kate se pouzivaji také
antibiotické a hormonalni preparaty. ,, Pouzivame a preferujeme predevsim indiferentni
preparaty, antibiotické a hormondlni jen pokud je to nutné a po indikaci lékare “ (S2).
Dalsi podkategorii bylo kryti ran, ve které se sestry shodly na kddech Mepilex, Mepilex
Lite, Mepilex Transfer a Mepitel. S2 ji doplnila o kod PolyMem. Také uvedla,

ze naptiklad Mepilex Transfer se mize na defektu ponechat 2-3 dny. ,, ..., ale zdlezi na
vzhledu rany a mnozstvi sekrece*“(S2). Dal$im postupem v oSetfeni kuize je fixace kryti.
Toto tvrzeni uvedly S1, S2 i S3 a také se shodly, ze je dilezité nepouzivat naplasti. S1
a S2 uvedly, Ze na fixaci se pouziva Coverflex, TG fix. S2 tvrzeni doplnila o Paha-crepp
a S1 o polopruzné obinadlo. S1 uvedla, Ze je pro ni v pé¢i 0 nemocné pacienty nejtézsi
oSetfovani defektt u t€zkych forem onemocnéni. Uvedla: ,, Tézké pro mne je osetrovani
velkych, infikovanych, zapdchajicich ran. Samozrejmé to ustojim a chovam se

3

profesionalné, ale je to pro mne psychicky narocné.*

S1 zminila, Ze nemocnym doporucuji koupele, napiiklad s hypermanganem nebo
nafedénym Cytealem.. S timto tvrzenim souhlasila i S2 a odpovédéla: ,, Doporucujeme
také koupele. Zdlezi vsak na zavaznosti pripadu. Pokud jSou rdany infikované, jsou
vhodné desinfekcni koupele. Naopak pro zklidnéni se pouziva dubova kira a rizné

oleje ™.

Poté jsme polozili dopliujici otazku: ,,Jakym zpusobem oSetiujete nové vzniklé
puchyre? . S2 odpovédéla: ,, Nejprve se puchyre vydesinfikuji, pak se tangencidlné
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propichnou sterilni jehlou nebo prostiihnou niizkami. Obsah puchyre se vysusi gazovym
Ctvercem. Na zanicené puchyre se aplikuje hojivy gel, napriklad Hemagel
nebo Octenisept gel. Jako kryti se pouziva Mepilex Lite nebo Tranfer. Puchyie bez
zanétu se nechavaji volné zaschnout“. S tvrzenim, ze se puchyfe museji propichnout,

souhlasilai S1 a S3.

Nasledné¢ jsme dotazovanym polozili otazku: ,, Kolik casu zabere oSetrovani
nemocného? “ U této otazky se S1, S2 a S3 shodly, ze v ambulanci oSetfuji nemocné
piiblizné 1h, ale domaci oSetieni trva mnohem déle. Napiiklad odpoveéd’ S2 znéla takto:
., To zdlezi na tom, jak tézkou formou pacient trpi. U tézkych pripadii mize osetreni
zabrat 2-3h béhem dne a u lehcich tieba jen hodinu. U nds na ambulanci mame
na kazdeho pacienta priblizné hodinu, ale nékdy to nestaci a osetiujeme i déle . \/ dalsi
podkategorii jsme se zeptali sester, zda jednotlivé defekty dokumentuji. S1 odpovédéla:
,,Nemocni nebo rodice by si jednotlivé rany méli zaznamenavat, nez k nam prijedou.
Meli by si zaznamenat, i jak teézké jsou defekty. Podle toho my alespon vidime, jestli
se rany lepsi nebo horsi. Fotodokumentaci provadime pouze u velmi tézkych pripadu,

pokud to vyzaduje lékar. ** S timto tvrzenim se shoduji S2 a S3.

Dalsi podkategorie se tykala prevence pseudosyndaktylii. Polozili jsme sestram otazku:
,,Jaka preventivni opatieni se nemocnym doporucuji jako prevence pseudosyndaktylii?
S1 odpovédéla: ,,Nemocnym se prsty vyvazuji polopruznym obinadlem. Dadle je dulezita
kazdodenni rehabilitace, a to zdlezi predevsim na peclivosti rodici. Také se pro
nemocné Siji specialni rukavicky“. Stvrzenim, ze u nemocnych se prsty vyvazuji
polopruznym obinadlem, provadi se kazdodenni rehabilitace a nemocni nosi specialni

rukavicky, souhlasila i S2, ktera také dodala, Ze v kone¢né fazi srlstani prstll se provadi

chirurgicka separace prstti. S3 uvedla pouze noseni rukavicek.
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Kategorie 2 - Zdsady oSetitovatelské péce p¥i hospitalizaci

Schéma 3 - Hospitalizace

Podkategorie

Informovanost

Kategorie

Podkategorie
Zasady
oSetrovatelské péce
pri hospitalizaci Prevence vzniku
defekti

Podkategorie

Zasady pri odbéru
krve a zavedeni
PZK

Zdroj: Viastni vyzkum, 2020
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Mepilexem
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pomiicky
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Mepilexem
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Kategorie 2 - Zdsady oSetitovatelské péce pii hospitalizaci

Kategorie 2, Zasady oSetiovatelské péce pii hospitalizaci, obsahuje jednotlivé postupy
oSetfovatelské péce pii hospitalizaci nemocného s EB. Kategorie byla rozdélena do tii
podkategorii, Informovanost, Prevence proti vzniku defektt, Zasady pii odbéru krve
a zavedeni PZK. V prvni podkategorii s ndzvem Informovanost se vyskytly &tyti kody,
Znalost dané problematiky, Anamnéza, Jak spravné oSetfovat defekty a Pripravky
na oSetieni defektl. Druha podkategorie, Prevence vzniku defektt, obsahuje také kody
Styfi, Setrnd manipulace, Neprovadét EKG, Kyslikovou masku podlozit Mepilexem
a Antidekubitarni pomucky. Ve tfeti podkategorii s nazvem Zasady pii odbéru krve
azavedeni PZK se vyskytly kody tfi, Zaskrcovat konéetinu latkovou plenou nebo

satkem, PZK podlozit Mepilexem a NepouZivat naplast.

Sestram byla poloZena otazka ,,Na co by si sestra méla ddavat pozor pri nemocnicni
péci?“. Pro nemocni¢ni péli o nemocné s EB je velmi dulezitd znalost dané
problematiky a diisledné odebrani anamnézy. S timto tvrzenim se shoduje S1 a S2. S1
odpovédéla takto: ,, Diilezita je zmalost problematiky a ziskani velkého mnozstvi
informaci od nemocného a rodicii. Napriklad sestra musi zjistit, jaké pripravky na
oSetreni defektu nemocny pouziva a jakym zpiisobem je osetiuje”. S3 také
doplnila, ze velkym problémem nemocni¢ni péfe je naucena oSetiovatelska péce
dle standardt. Sestra odpovédéla takto: ,, Velkym problémem je, ze sestry v nemocnicich
Jsou zvyklé na néjaky standard, podle kterého pracuji, a presné nékteré z téchto postupii
mohou nemocnym ublizit. Z tohoto diivodu je duleZité, aby o problematice mély
povédomi . Déle vSechny sestry uvedly, ze Setrna manipulace s nemocnymi je zasadni
v prevenci proti vzniku defektd. S2 také uvedla nékteré dalsi zasady: ,, U nemocnych
by se melo vse podklidat Mepilexem, napriklad kyslikovou masku, kanyly, také
by se nemelo providet EKG, nelepit na hrudnik svody. Nemocnym by mély byt
poskytnuty antidekubitarni pomucky”. S1 a S2 se shodly, Zze pti odbéru krve
unemocného se koncetina zaSkrcuje latkovou plenou nebo satkem, nikoli

vvvvvv

je nepouzivat naplasti.
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Kategorie 3 - Preventivni opatieni proti vzniku defekti

Schéma 4 — Prevence defektu

Podkategorie

Kategorie Podkategorie

Podkategorie

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020
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Kategorie 3 - Preventivni opati‘eni proti vzniku defektii

Treti kategorie Snazvem ,Preventivni opatieni proti vzniku defekti™ obsahuje
jednotliva opatieni, jak ptredchazet vzniku defektd. V této kategorii vznikly tii
podkategorie Ssnazvy Obleceni, Manipulace a Ochrana kuze. V prvni kategorii,
Obleceni, se vyskytly ¢tyfi kody, Bavinéné, prodysné a volné, Beze $vu, knofliki a zipa
aposlednim koédem je Zdravotni boty. Druhou podkategorii je Manipulace,
ktera obsahuje kody dva, Setrné zachazeni a Vyvarovani se tlaku na kizi. Ve tfeti
podkategorii jsme zvolili koédy tfi, Mepilex na predilekéni mista, Antidekubitarni

pomiucky a Obvazovani kiize.

Sestram byla poloZena otazka. ,,Jaka jsou preventivni opatieni pro nemocné proti
vzniku defektii? *“ Preventivni opatieni proti vzniku defekti jsou velmi dtlezitou slozkou
vV péci o nemocné s EB. Diky témto opatienim lze zlepsit kvalitu zivota nemocnych.
S timto tvrzenim souhlasily vSechny sestry, S1, S2 i S3. S1 odpovédéla takto: ,, Diky
preventivnim opatienim, ktera dodrzuji rodice i my, lze zmirnit vznik defektu, a tim
Zlepsit kvalitu Zivota.” Jako prvni podkategorii jsme zvolili obleceni. Obleceni
je dalezitou prevenci proti vzniku defekti. Je dulezité, aby obleCeni bylo
bavinéné, prodysné a volné. Toto tvrzeni uvedly vSechny dotazované. Také se shodly,
ze v kontaktu s ktzi by nemély byt $vy, knofliky a zipy. S1 odpovédéla: ,,Predevsim
obleceni musi byt bavinené a volné, aby se co nejméné trelo S kuzi. Nemocnym mohou
zpusobit defekty i §vy na obleceni, proto se nemocnym doporucuje, aby nosili obleceni
naruby. Také knofliky, Zipy mohou zpuisobit defekty.“ S2 také doplnila, ze vhodné jsou
zdravotni boty. Jako dal§i prevenci sestry uvedly Setrnou manipulaci a predevSim
vyvarovat se vétsiho tlaku na kizi nemocného. S timto tvrzenim se ztotoziuje také S1:
., Nemocnym se i po mensSim tlaku na kizi mize vytvorit puchyr, manipulace s nimi
je velice narocna a kazdy silnéjsi stisk jim miize zpusobit trauma na kiiZi. Napriklad déti
se nesmi zvedat V podpazi, ale jednou rukou za hyzdé a druhou za zada.” 1 pies
dodrzovani preventivnich opatfeni, jako je obleCeni a manipulace, se provadi také
ochrana samotné kuze. S2 uvedla, ze nemocni pouzivaji jako prevenci Mepilex. ,,Jako
prevence na predilekcéni mista, jako jsou lokty, kolena, hyzde, se pouZiva Mepilex.
Mepilex si nékteri pacienti vkladaji i do bot, aby zmirnil tlak.” S3 také uvedla,

Zze nemocni pouzivaji antidekubitarni podlozky pifedev§im na sezeni. S2 doplnila
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vSechna tvrzeni je$t¢ 0 obvazovani kuze. ,,Nemocni si obvazuji neposkozenou kuzi.

‘

To z ditvodu svédeni kiize, diky obvaziim je kiize chranéna pred skrabanim.
Kategorie 4 — Uloha sestry p¥i péci o nemocné

Schéma 5 — Uloha sestry Kody

Podkategorie

Podkategorie

Kategorie

Podkategorie

Podkategorie

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020
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Kategorie 4 — Uloha sester pii péci 0 pacienta s EB

Ctvrta kategorie s nazvem Uloha sestry pojednava o naplni prace sester pii péci

0 nemocného s EB. Jako hlavni ulohu uvedly sestry oSetfovani ktize. Osetfovani kiize
jsme popsali jiz v prvni kategorii. Kategorie Uloha sestry pii pééi o pacienta s EB
obsahuje ¢tyti podkategorie, Zvladani bolesti, Ziskani davéry, Komunikace a Edukace.
V prvni podkategorii, Zvladani bolesti, se vyskytly tii kody, a to Odvedeni pozornosti,
Setrny pievaz a Analgetika dle ordinace algeziologa. Druha podkategorie, Ziskani
duvéry, nese tti kody, Vstiicnost, Empatie a Podpora. V podkategorii S ndzvem
Komunikace se vyskytly kody tii, Ziskani dostate¢ného mnozstvi informaci,
Nezatajovat informace a Empatie. Posledni podkategorie, Edukace, nese kody ¢tyfi,

Rodice i déti, Osetfeni defektd, Manipulace, Pfedchazeni defektim.

Vsechny sestry se shodly, Ze jejich hlavni ulohou je oSetfovani kiize nemocnych.

Dalsi ulohou sestry je zvladani bolesti. Sestry uvedly, Ze pacienti s EB maji vysoky prah
bolestivosti a také uvedly, ze pacientim analgetika podavaji pouze zfidka.

S2 odpovédéla: ,,Vetsinou nemocnym nic na bolest nepodavame. Nekdy staci jen
odvedeni pozornosti. Ojedinéle poddavame analgetika, napriklad Tramal, dle ordinace
algeziologa. “ S tvrzenim, ze ke zvladnuti bolesti pomaha odvedeni pozornosti, souhlasi
i S1 a S3. Odpovéd S1 znéla takto: ,, Hodné zalezi na spolupraci s rodici, na odvedeni
pozornosti. Taky se snazime s NneMOcnym pri prevazu komunikovat a byt pri prevazu

hodné setrny. *

Dulezitou soucasti prace sestry s nemocnymi s EB je ziskani divéry. Na tomto tvrzeni
se shodly vSechny dotazované. S2 odpovédéla: ,, Je zapotiebi dat najevo podporu,
chvalit je, a to nejen pacienty, ale i rodice. Rikat jim, jak to dobie zviddaji, Ze jsou
Sikovny. “ S3 doplnila tvrzeni o projev empatie. Dalsi diilezitou tlohou sestry je

stejné tak jako ziskani davéry. Na otazku ,, Jaké zdsady by sestra méla dodrzovat pri
komunikaci s pacientem? “ S3 odpovédéla takto: ,, Predevsim byt empaticti, mluvit

S nemocnym i rodici narovinu a NiC jim nezatajovat. Ale samoziejmé je to individudlni
a ke kazdému pacientovi pristupujeme jinak. Velkou vyhodou je, ze s nemocnym
spolupracujeme od narozeni, to ndm umozni nemocného dobre poznat, a tim i usnadni

komunikaci*. S1 a S2 s timto tvrzenim souhlasily a doplnily, Ze je zapotiebi od
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nemocného a rodicu ziskat co nejvice informaci. Také jsme polozili sestram otazku, zda
nemocné edukuji, a ptipadn¢, jakym zptisobem. VsSechny sestry se shodly, ze edukuji
predevsim rodice v péci o kuzi, jak oSettit defekty, doporucuji ptipravky na oSetieni ran,
jak manipulovat s nemocnym. Napiiklad S2 odpovédéla takto: ,, Ucime predevsim

rodice, jak sprdavné pecovat o rany, jak pracovat asepticky, jak manipulovat s ditétem.

o7 e

proto se to pro né zautomatizuje. Rodice v tom maji po letech tak velkou praxi, Ze se pak
od nich ucime my.* Dale sestry uvedly, Ze nemocnym poskytuji brozuru

s informacemi, jako pecovat o kizi nemocnych.

4.2.2 Kategorizace dat rodice

Kategorie 1 - OSeti‘ovatelska péce o kiizi

Podkategorie — Piipravky na osetieni ran, O3etfeni puchyii, Koupele, Cas

osetieni, Defekty v DU, Dokumentace defektil, Prevence pseudosyndaktylii
Kategorie 2 — Preventivni opatieni proti vzniku defektii

Podkategorie — Piedchazeni urazu, Oblegeni, Setrna manipulace, Kryti téla
Kategorie 3 — Dalsi specifika pii oSetioviani nemocnych s EB

Podkategorie — Bolest, Vyziva, Komunikace, Podpora psychického stavu,

Nemocnic¢ni péce, Svédéni
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Kategorie 1 - Osetiovatelskd péce o kiZi

Schéma 6 — Péce 0 kuzi

Podkategorie

Pripravky na
oSetieni ran

Kategorie

OSetirovatelska
péce o kiizi

Podkategorie

Osetieni puchyia

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020
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Kategorie 1 — OSetiovatelskd péce o kiZi

Schéma 7 — Péée 0 kiizi Kody

Podkategorie

Podkategorie

Kategorie Podkategori

Podkateaorie

Podkategorie

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020
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Kategorie 1 - OsSetiovatelska péce o kiiZi

Prvni kategorii jsme nazvali ,,OSetfovatelska péce o kuzi“. V této kategorii se vyskytlo
sedm podkategorii s nazvy P¥ipravky na ofetfeni ran, OSetfeni puchyit, Koupele, Cas
osetieni, Defekty v DU, Dokumentace defektti a Prevence pseudosyndaktylii. V prvni
podkategorii, Ptipravky na oSetfeni ran, se Vyskytlo nasledujicich sedm kodd,
Individualni pfistup, Pouziti piipravki, které nepali, Zvlhcéeni ran - motska voda,
Desinfekce - Betadine, Octenisept, Prontosan, Actimaris Forte a Sensitive, Desinfekéni
a hojivé gely - Prontosan gel, Octenisept gel, Betadine mast, Hemagel, Flamigel,
Atraumatické kryti - Urgotul, Mepilex -Lite, Transfer, Mepilex, Polymem, Fixace -
Peha- crepp, Coverflex, TG Fix. Ve druhé podkategorii se nachazeji kody tii s ndzvy
Nechat zatahnout, Desinfekce a nasledné prostiihnuti ntizkami nebo propichnuti sterilni
jehlou, Desinfekce, Hojivé, desinfekéni gely, Kryti a Fixace. Ve tieti podkategorii
se nachazi opét kody tii, Linola, Ovesné vlocky, Moiska sul a Hypermangan. Ve ¢tvrté
podkategorii je kod pouze jeden, a to Snazvem Individualni piistup — zalezi
na zavaznosti poskozeni kiize. Nésledujici podkategorie s nazvem Defekty v DU nese
Styfi kody, Ggencidnova violet, Tantum verde, Neocide gel a Aloclair. Sesta
podkategorie, Dokumentace defektl, obsahuje nasledujici dva kody, Fotodokumentace,
Zakreslovani ran do obrysu lidské postavy. V posledni podkategorii s nazvem Prevence
pseudosyndaktylii se vyskytly kody tii, Rehabilitace, Vyvazovani prsti a Specialni

rukavicky.

Vsem matkdm byla polozena otdzka ,,Jaka jsou specifika pri osSetFovani nemocnych
S EB?*“. P1, P2 a P3 se shodly, Ze nejdulezitéjsi v péci o nemocné je oSetfovani kize.
Z tohoto diivodu jsme nazvali prvni kategorii ,,OSetfovatelska péce o kazi“. P1 uvedla,
7e oSetfovani ran u kazdého nemocného s EB je velice individualni. Odpovédéla takto:
Je to hodné individualni. I my hledame, jaké pripravky by nam mohly vyhovovat, spise
je to pokus, omyl. Dulezité je, aby desinfekce nepdlily. Pouzivame napriklad Betadine,
Octenisept, Prontosan. Na zvlhceni ran pouzivame morskou vodu a na promastovani
kiize Lipikar. Nasledné davame hojivé gely a prekryvame Mepilexem, také pouzivame
Mepilex Lite a Urgotul. Fixujeme Coverflexem nebo Peha-creppem. “ S jejim tvrzenim
souhlasily i P2 a P3. P2 doplnila, ze jako atraumatické kryti pouzivaji Mepilex Transfer

a Polymem. Desinfekce doplnila o Actimaris Forte a Sensitive. Desinfekéni a hojivé
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gely uvedla Prontosan gel, Octenisept gel, Betadine mast, Hemage a Flamigel.
Dale uvedla, ze k fixaci vyuzivaji TG Fix. P3 dodala, ze pouzivaji Actimaris gel.
Odpoveéd’ P2 znéla takto: ,, OSetiovani kiize spociva predevsim v promazavdani, kontrole
kiize. Pokud je nekde novy puchyr, musime ho oSetrit. Propichneme ho, ndsledné
odesinfikujeme a prekryjeme sterilnim krytim. Stavajici rany dle potieby prevazovat,
vycistit, ostithat odumrelou kuzi, vydesinfikovat, pouzit vhodny hojici nebo desinfekcni
gel a prekryt.“ Pl naopak uvedla, ze puchyt nepropichuji, ale musi jej prostiihnou
nuzkami, aby se puchyt nezacelil. Také dodala, ze puchyt nechavaji zatdhnout, aby po
propichnuti méné bolel. Naopak P3 uvedla, Ze puchyie propichuji Cerstvé. U oSetieni
se vSechny probandky shodly, Ze nejprve puchyi odesinfikuji, poté ho vypusti
a prekryji, stejné jako stavajici rany. Pouze P3 uvedla, Ze malé puchyte nechava volné
zaschnout. Na otazku, zda vyuZzivaji n&jaké druhy koupeli, odpovédély vsSechny
probandky, Ze ano. Pl a P3 uvedly ovesné vlocky a na desinfekéni koupel
hypermangan. P1 dale uvedla Linola Fett amoiskou sutl. Dale jsme polozili
probandkdm otdzku, kolik casu béhem dne zabere oSetfovani jejich déti. P1 odpovédela:
,, Zalezi, jak rozsahlé maji dcery defekty. Ja se témér neosetiuji, obcas propichnu néjaky
puchyr, ale to je malokdy. Mladsi dcera ma mirné projevy, takze osetreni zabere cca
10-15 minut. U starsi dcery je to hodina.* P2 odpovédéla takto: ,, Priblizné 1h rano po
probuzeni a 1h vecer pred spanim, v pribéhu dne dle potreby. Pokud koupeme, tak
I S pripravou priblizne 3h, a to 1-2x tydné. “ Odpoveéd P3 se také lisila: ,,Koupdni nam
zabere priblizné 1,5h. Jinak prevazujem kazdé rano a vecer a 10 trva cca 20 minut*“.
Nasledovala otazka: ,, Dokumentujete jednotlivé defekty u nemocnych?“ P2 uvedla,
ze dokumentuji stav kize nepravidelné a pomoci fotodokumentace dle stavu kuze.
Odpovéd Pl znéla takto: , Fotime rany pro sebe, abychom méli porovnani.
Kdyz jezdime do kozni ambulance na pravidelné kontroly, zakreslujeme jednotlivé
defekty na papir. “ Obé se vSak shodly, ze pfinasi na kontroly v kozni ambulanci soupis

defektti, zakreslenych na papiru.

Dalsi polozena podotazka pro matky byla, zda déti trpi na defekty v dutiné ustni
a ptipadng, jakym zptisobem je osetiuji. VSechny probandky odpovédély, ze jejich déti
trpi na defekty vDU. P2 uvedla, ze pokud se vytvoii rany v DU, predevsim

ptizpisobuji stravu a nasledné vyuzivaji Neocide gel a Aloclair. P1 uvedla gencianovou
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violet’ a Tantum verde. Odpovéd’ P3 znéla takto: ,, Nékdy si syn propichne puchyi v DU

sam, treba prokousne zubama. Jinak pouzivame Actimaris.

Posledni podkategorie se tykala prevence pseudosyndaktylii. P1 odpovédéla,
7e srustanim prsti nastésti ani jedna dcera netrpi. U star$i dcery dochazi ke zkracovani
Slach, kdy je dilezita kazdodenni rehabilitace. S2 odpovédéla: ,,U syna nastesti
ke sriistu prstit zatim nedochadzi, avsak denné pouzivame rukavicky Sité na miru,
snazime se pravidelné prsty promazdavat a procvicovat.” P3 odpovédéla, ze u syna

vyvazuje prsty pomoci Peha-creppu a také rehabilituji.
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Kategorie 2 - Preventivni opatieni proti vzniku defekti

Schéma 8 — Prevence defektii Kody

Podkategorie

Kategorie

Podkategorie

Podkategorie

Podkategorie

Zdroj: Viastni vyzkum, 2020
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Kategorie 2 — Preventivai opati‘eni proti vzniku defektit

o

Druhou kategorii jsme nazvali ,Preventivni opatfeni proti vzniku defektu“.
Tato kategorie popisuje postupy, jak piedejit vzniku puchyit a strzené kuze. Zde se
vyskytly &tyfi podkategorie, které jsme nazvali Pfedchazeni trazu, Obleeni, Setrna
manipulace a Kryti t€la. V prvni podkategorii, Pfechazeni trazu, se vyskytly ¢tyti kody
snazvy Vybér hracek, Vymékcené okoli, Eliminace ostrych piedmétt, Postel meékka
s mantinely. V nasledujici druhé podkategorii Obleceni jsme zvolili kodu pét, a to Bez
zipu koflikii $vi, Bez gumicek na ponozkach, spodnim pradle a plinkach, Volné
oble¢eni, Mékka pohodlna obuv a Specidlni rukavicky. Tteti podkategorie, Setrna
manipulace, nese kod jeden Noseni déti za hyzd¢ a zada. V posledni podkategorii, Kryti
téla, jsou kody dva, a to Vyvazovani ¢asti téla a Vyuziti Mepilexu.

Probandkam byla polozena otazka ,,Jaka jsou preventivni opatieni pro nemocné proti
VZniku defektii? . Na tuto otazku odpovédéla P2 nasledovné: ,, Bohuzel, s touto nemoc:
nékdy nepomiiZe ani prevence poraneni, jelikoz se puchyre mohou vytvorit i samy bez
priciny. Ale samoziejmé se snaZime snizZit riziko vzniku poraneéni, sedreni. A t0
predevsim vymékcenim okoli, kde si syn hraje, ma koberec s pamétovou pénou,
eliminujeme ostré predmeéty, hracky a hrany. Mdame ho neustdle na ocich a jsme u ného.
Postel md mékkou a okolo molitanové mantinely. Také vidy musime myslet na to,
aby mel mekkou a pohodlnou autosedacku, kocarek a treba odrazedla. Kdyz byl
miminko, nosili jsme ho pouze v zavinovacce a v dekubité. Doted’ nemiizeme Syna zvedat
Jjako zdravé deti, treba v podpazi. Vzdy ho bereme za zadecek a zada. U nas také plati
vhodné obleceni, vadi mu svy, které mu zpiisobuji puchyre. Také musi mit vétsinu téla

‘

vzdy krytou.” P1 uvedla, Ze se také snazi pfedchazet urazu, k tomu jim pomahaly
specialni rukavicky $ité na miru a vyvazovani kolen. Rukavicky caste¢né ochrani dlané
pii padu. Dale P1 odpovédéla: , Také je dobré si dat pozor na gumicky u ponozek,
kalhotek a u miminek u plinek. Dcery nosi volna tricka a starsi nesmi nosit dziny.
Je vhodné, aby se obleceni cO nejméné tielo S kiizi. Neustile se snazZime vymyslet
strategii, jak ulevit a hlavné neublizit. Napriklad jsme u holek, kdyz byly malé,
oblepovali vnitini stranu nohou pres patu, protoze si sediely kizi, jak trely nozickama o

sebe. Preventivne jsme také vazali kolena.“ Zatimco P2 uvedla, ze jejimu synovi §vy

zpusobuji puchyte, P1 a P3 uvedly, ze détem cedulky ani §vy nevadi. P3 také uvedla,
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ze synovi pravidelné vyvazuje kolena, lokty a pouziva Mepilex jako ochranu. Nasledné
dodala, ze vybér bot je naro¢ny. Obuv musi byt pohodlna a Siroka, aby se do bot vesla

noha i s obvazy.
Kategorie 3 — Dalsi specifika p¥i oSetiovani nemocnych s EB

Schéma 9 — OSetrovatelska péce

Kody

Podkategorie

Kategorie

Podkategorie

Podkategorie

Zdroj: Vlastni Vyzkum, 2020
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Kategorie 3 — Dalsi specifika p¥i oSetioviani nemocnych s EB

Schéma 10 — OSetiovatelska péce

Kody
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Kategorie

Podkategorie

Podkategorie

N

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020
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Kategorie 3 — Dalsi specifika p¥i oSetiovani nemocnych s EB

V nasledujici kategorii ,,Dalsi specifika oSetfovatelské péfe o nemocné s EB“ jsou
popsany postupy a zasady pii péci o nemocné s EB. Kategorie je rozdélena na Sest
podkategorii Bolest, Vyziva, Komunikace, Podpora psychického stavu, Nemocni¢ni
péce a Svédeéni. Jednotlivé podkategorie jsou nésledné rozd€leny do koéda. Prvni
podkategorie, Bolest, nese ti kody - Psychicka podpora, Ibalgin, Odvedeni pozornosti.
Ve druhé podkategorii, Vyziva, se vyskytly nasledujici ¢tyti kody - PEG, Jidelnicek,
Nutri¢ni stav a Spoluprace s nutriénim terapeutem a gastroenterologem. V nasledujici,
tieti podkategorii jsme vy¢lnili tii kody Vyslechnou, Ziskat informace o zdravotnim
stavu, druhym kodem je Vlidnost, vstiicnost, upfimnost a tietim Empatie. Podkategorie
s nazvem Podpora psychického stavu nese nasledujici ¢tyfi kody Socializovat, Chvalit,
motivovat, Mit pochopeni a DEBRA. V paté podkategorii, Nemocni¢ni péce,
se vyskytlo kodu Sest. Prvnim kodem je Komunikace s rodi¢i a pacientem, nasleduje
Strava, Manipulace, Naplasti, patym koédem je Nepouzivat Esmarchovo skrtidlo
a poslednim koédem je Nemétit TK. Posledni podkategorii je Svédéni, ve které je jeden

kod s nazvem Fenistil kapky.

Pti dotazovani probandek byla poloZena otazka ,Jaka jsou specifika pri osetFovani
nemocnych s EB?“. VSechny dotazované odpoveédély, ze nejdulezitéjsi je péce
0 poskozenou kuzi. OSetieni kize jsme podrobné popsali jiz v prvni podkategorii
snazvem ,OSetfovatelska péfe 0 kuzi“. AvSak v prabéhu rozhovori jsme
s dotazovanymi stanovili dalsi oblasti oSetfovatelské péce o nemocné s EB. Zeptali jsme
se dotazovanych, jakym zpusobem zvladaji bolest u nemocnych. Vsechny probandky
odpovédely, Ze déti museji pii pievazech bolest vydrzet a ani u jedné probandky bolest
nefesi pomoci medikace. Shodly se také, Ze nemocni s timto onemocnénim maji vysoky
prah bolestivosti. P2 odpovédéla takto: ,, Syn bojuje s EB velice statecné a bolest
se naucil neuvéritelné zvladat. Zadnou medikaci nepodavime, pouze je nutné odvést
synovu pozornost, Vnasem pripade pomdaha tablet S pohadkami.” S odvedenim
pozornosti pro zvladani bolesti souhlasily také P1 a P3. Problém se svédénim uvedly P1
a P3. P1 u déti na svédéni pouziva Fenistil kapky a SOS spray od Biodermy. Dale P1
odpovedeéla, ze zvladani bolesti je opravdu narocné a dulezita je psychicka podpora.

Nasledné uvedla Ibalgin jako jedinou medikaci, kterou zfidka vyuZivaji.
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Dalsi podkategorie, kterou jsme zvolili, je vyziva, kterou fesi u svych déti vSechny
probandky. P1, P2 i P3 uvedly, ze navstévuji nutriéniho terapeuta a gastroenterologa.
Syn P3 ma z diavodu podvyzivy a zuzeného jicnu zavedeny PEG. Odpovédéla:
“Z ditvodu podvyzivy mu byl zaveden PEG, ale i tak ma stale podvyZivu. Samozrejmé se
jeho stav od zavedeni PEGu zlepsil. Také je znat, zZe se mu lépe hoji rany. Drive
konzumoval i rozmixovanou stravu, ale ted’ pouze pres PEG, vodu pije usty. Byl i na
dilataci jicnu. Chodime do gastro poradny, pri kontrole mdme S Sebou
Jjidelnicek, ktery nam hodnoti. Poté nam jidelnicek dle potreby upravuji.“ Pl a P2
odpovédély, ze puchyte se jim v DU také tvoii, ale stale jedi usty. Syn P2 jiz ve dvou
letech prodélal dilataci jicnu, po které se konzumace jidla zlepsila. Také uvedla, stejné
jako Pl a P3, Ze jidelnic¢ek a nutriéni stav hodnoti S nutri¢nim terapeutem
a gastroenterologem. Uvedla: ,, Domlouvame se na slozeni jidelnicku, dopliicich stravy

¢

a davkovani léki. Také doma syna pravidelné mérime a vazime.

Vsechny probandky také uvedly, Ze velmi dilezitd je  komunikace z pohledu
zdravotnikd. Piiklad odpovédi P2 znéla takto: , Velice diilezZitd je komunikace
a spoluprdace z pohledu zdravotnikii. My jsme s ditétem celé dny a vime nejlépe, co mu
vadi, jak s nim zachdzet, jak jeho kiiZe reaguje, ¢cim osetfovat a nezpusobit mu jesté vetsi
bolest nebo dalsi rdny. Pro nds, jakozto rodice ditéte s EB, je dilezité, aby nds sestra
nebo jiny zdravotnicky personal umél vyslechnout a snaZil se pochopit. Bohuzel
komunikace se zdravotnickymi pracovniky nebyla vzdy uspésna a syn to odnesl velkymi
ranami a psychickou ujmou. Ted se boji, jen vidi doktora nebo sestru.” P1 dodala,
ze pti komunikaci je ze strany zdravotnikid dulezitd vlidnost, vstficnost a ohleduplnost.

vvvvvv

dovednostech pii komunikaci s EB pacientem a rodici.

Nésledné byla probandkam polozena otazka ,,Jakym zplsobem podporujete psychicky
stav nemocného?*. Tato otazka byla pro probandky velice naro¢na a vsechny se nad
otazkou zamyslely. Shodly se vSak na tom, ze se snazi své déti neomezovat a zaclenit
je do kolektivu, aby se necitily odstr¢ené. P1 odpovédéla: ,, Toto onemocnéni je hodné
0 psychice. Je to o tom ,, proc ja? “, o bolesti, ,,proc jsem jina nez ostatni? ““ a ,,proc¢ na
nas ostatni koukaji? . OvSem dnes diky osvété DEBRY se setkavame s velkym

pochopenim od okoli. U dcer se snazime nedélat z nich nemocné, chovame se k nim jako
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by byly zdrave.” P2 také dodala, Ze se syna snazi motivovat, chvalit a vychovavat,

aby piijal svou nemoc.

Dale jsme se ptali, na co by si sestra méla dat pozor pti nemocniéni pé¢i u nemocného
s EB. U této otazky P1, P2 a P3 odpovédély, ze zasadni je komunikace, naslouchani
a Setrna manipulace. P1 odpovédéla: ,, DiilezZité je, aby zjistili, co lze u pacienta s EB
pouzit. Napriklad druhy desinfekce, Ze se nesmi pouzit ndplast, jakou ma nemocny
stravu, jak maji s nemocnym manipulovat. P1 a P3 uvedly, Ze se nezaSkrcuje
Esmarchovym Skrtidlem, ale latkovou plenou. P3 zminila nemoznost méfeni krevniho

tlaku.
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5 DISKUZE

V bakalaiské praci s nazvem ,,Specifika oSetfovatelské péce u pacientt s Epidermolysis
bullosa congenita™ jsme se snazili dosahnout cile, ktery jsme si stanovili. Cilem
bakalatrské prace bylo zjistit specifika oSetfovatelské péce o pacienty s Epidermolysis
bullosa congenita. Ke splnénim cile nAm pomohly rozhovory, které jsme provadéli

se sestrami a rodidi.

V kategorizaci dat sester a rodi¢i jsme si stanovili prvni kategorii, ve které jsme
se zamétovali na cil této bakalarské prace. Zjistili jsme, Ze hlavnim specifikem tohoto
onemocnéni je oSetfovatelska péée 0 poSkozenou kuzi pacienta (Schéma 1,2, 6,7).
El Hachmen, et. al., (2014) uvedli, Ze oSetfovatelska pé¢e u nemocnych s EB se lisi
sohledem na jednotlivé typy a podtypy onemocnéni. Arbuckle, et. al., (2019)
a Rashidghamat, et al., (2017) se shodli, Ze péce o rany je prioritni a zasadni problém
Vv oSetfovatelské péci o pacienty s EB. Toto tvrzeni nas neptekvapilo a ztotoziuji
se snim také dotazované sestry a matky. S1, S2, S3 uvedly, ze nemocni dochazeji
na pravidelné kontroly do EB centra a pifedev§im do kozni ambulance, kde o né pecuji
zaskolené sestry. ,, Zde oSetiujeme vSechny pacienty s EB, a to miminka i dospélé.
Po navsteve u nas na koznim nemocni obchdzeji dalsi specializovana pracovisté, jako
napriklad gastroenterologa, ocniho a podobne* (S2). Vsechna tato tvrzeni se shoduji
sEl Hachem, et al.,, (2014), ktefi uvedli, Ze péfe by méla byt provadéna ve
specializovanych centrech, kde bude o pacienta pecovat multidisciplinarni tym. A dale
vyjmenovali n€kolik specialistt, kteti o tyto nemocné pecuji. Je to dermatolog, ktery by
mél koordinovat celkovou péci o pacienta. Déle neonatolog/pediatr, patolog, 1€katsky
genetik, otolaryngolog, o¢ni lékat, chirurg, ortoped, plasticky chirurg, gastroenterolog,
stomatolog, anesteziolog, endokrinolog, neurolog, radiolog, kardiolog, nefrolog,
onkolog, algeziolog, dietolog, psycholog, fyzioterapeut, ergoterapeut, logoped, socialni
pracovnik. Nasledné jsme zjistovali, co obnasi péce o kiizi nemocného s EB. Arbuckle,
et al., (© 2019) doporucuji pii vzniku nového puchyte jeho propichnuti. K propichnuti
blistru je zapotiebi pouzit sterilni jehly, tak aby nedoslo k poskozeni stropu puchyfte.
Diky tomu kiize opét pfilne a dojde k lepsimu hojeni (Arbuckle, et al., © 2019). S touto
odpovédi souhlasi S1, S2, S3, P2 a P3. Zajimavé pro nas bylo tvrzeni P1, ktera
odpovédéla, ze puchyie nepropichuji, ale musi je prostiihnout ntizkami. Jako divod

uvedla, ze po propichnuti puchyie jehlou se, v jejich ptipad€, otvor okamzité uzavie
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a puchyi se naplni opét tekutinou. Buckova a Bucek (2000) doporucuji v péci o kuzi
a rany desinfekéni koupele s hypermanganem nebo 1% roztokem Betadinu. Doporucuji
je stiidat se zvlacnujicimi koupelemi s ptipravky naptiklad Lionla-Fett (Buckova,
Bucek, 2000). S vyuzitim desinfekénich a zvlac¢nujicich koupeli se ztotoziuji VSechny
dotazované sestry i1 rodi¢e. S1 odpovédéla: ,,Nemocnym doporucujeme koupele,
napriklad desinfekcni, na které se pouziva hypermangan nebo Cyteal, ktery se redi*. S2
také uvedla dubovou kdaru. S vyuzitim hypermanganu se ztotoznuji P1, P2 a P3.
Goldschneider, et al., (2014) doporucuji koupele se soli. Koupele s moiskou soli
vyuziva pro své déti pouze P1. Nasledné P1 a P3 doplnily vyuziti ovesnych vlocek pro
zvla¢nujici koupele. Buckova a Kyrova (2019) doporucuji koupele provadét

pted prevazy. P1, P2 a P3 provadé&ji koupele 1-3x tydné.

Na desinfekci ran Buckova, Kyrova (2019) doporucuji desinfekce, které nestipou.
Napiiklad Prontosan roztok, Octenilin roztok, Betadine roztok. Na podporu hojeni
a ¢isténi ran doporucuji HemaGel, Hydrosorb, Prontosan gel, Octenisept gel, Betadine
mast. Tyto rizné piipravky doporucuji také S1, S2 a S3, dodavaji ale, ze kazdému
pacientovi vyhovuji jiné ptipravky. S2 odpovédéla: ,, Onemocnéni je velmi specifické
a kazdému nemocnému vyhovuje néco jiného. Proto ke kaZdému pacientovi
pristupujeme velmi individudlné. Je dilezZité se zeptat pacientii, jaké pripravky jim
vyhovuji“. Toto tvrzeni se potvrdilo u dotazovanych matek, kdy kazd4 z dotazovanych
uvedla jiné ptipravky na desinfekci a hojivé gely, které jim vyhovuji. Zajimavé pro nas
bylo tvrzeni, které uvedla S1: ,Dulezité je, aby desinfekce pacienti stiidali.
Meli alesponn dve a po meésici ji vidy zamenili. Pak se rdna oSetii ruznymi mastmi,
napriklad Prontosan gel, Optenisept gel. Snazime Se drzet zdsady, aby byla Stejna
desinfekce a stejna mast, jako napriklad Prontosan desinfekce a Prontosan gel®.
Buckova, Kyrova (2019) a Rashidghamat, et al, (2017) doporucuji na kryti ran Urgotul,
Mepilex Lite, Mepilex Transfer, Mepilex Ag, Mepitel, PolyMem. Rashidghamat, et al,
(2017) doplnuje o Aquacel, Cutimed Siltec, Adaptic touch a Silflex. Pripravky Mepilex
Lite, Mepilex Transfer doporucuji také S1, S2 a S3. S2 uvedla PolyMem. Buckova,
Kyrova (2019) uvedly, ze k fixaci kryti se nesmi pouzivat naplast, ale doporucuji Peda -
crepp, Coverflex a TG fix. S timto tvrzenim se ztotoziuji vSechny dotazované sestry.
,,Na fixaci pouzivame Coverflex nebo obvazy Peha-crepp “ (P1). P2 uvedla, ze vyuZzivaji
TG fix. Také jsme vSem dotazovanym polozili otazku, zda defekty dokumentuji.
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Prekvapilo nas tvrzeni sester, Které uvedly, ze v ambulanci provadi fotodokumentaci
defektti pouze vyjimecné. El Hachem, et al., (2014) uvadi, ze prvnim krokem v péci
orany je zhodnoceni jednotlivych defekti, kdy se doporucuje vytvofit soupis
0 jednotlivych defektech. S1, S2 a S3 odpovédély, ze nemocni piinaSeji na kontroly
do ambulance soupis ran. P1 odpovédéla: ,, Fotime rany pro sebe, abychom méli
porovnani. Kdyz jezdime do kozni ambulance na pravidelné kontroly, zakreslujeme
Jednotlivé defekty na papir.” Také nas zajimalo, kolik Casu zabere osetfovani ktze
béhem dne. Rosenbaum (© 2015) uvadi, Ze péce o kizi zabira v priméru 3 hodiny. S1,
S2 a S3 uvedly, ze v ambulanci trva péce piiblizné 1 hodinu, avSak zalezi na zavaznosti
piipadu. Pii dotazovani matek jsme se dozveédé€li, ze u kazdého ditéte je Cas oSetieni
rozdilny. P1 uvedla u jedné dcery 10-15 minut a u druhé 1 hodinu. P2 odpovédéla takto:
., Priblizné 1h rano po probuzeni a 1h vecer pred spanim, v priibéhu dne dle potreby.
Pokud koupeme, tak i s pripravou priblizné 3h, a to 1-2x tydne. “ A P3 uvedla 20 minut
rano a vecer. U kategorizace dat rodi¢t jsme zvolili navic jednu podkategorii s nazvem
defekty v DU. Pii poloZeni otazky ,.Jakym zpiisobem ofetfuji defekty v DU?, sestry
natuto otazku neumély odpovédét. Pouze uvedly, Ze tento problém nefesi ony,
ale gastroenterolog. Naopak u déti P1, P2 a P3 se vyskytuji defekty v DU a maji
zkudenost s ofetfenim. P2 uvedla, Ze pokud se vytvoii rany v DU, predeviim
ptizplsobuji stravu a nasledné vyuzivaji Neocide gel a Aloclair. P1 uvedla gencianovou
violet a Tantum verde. P3 dodala Actimaris. Buc¢kova a Kyrova (2019) doporucuji
na desinfekci DU Octenident, Mundisal. A na bolest v DU Kamistad senzitiv a Aloclair
gel (Buckova, Kyrova, 2019). Zajimavou podkategorii v oSetfovatelské péci o kizi byla
prevence pseudosyndaktylii. Vokurkova, et al., (2015) doporucuji vyvazovani prsti
polo pruznym obinadle. S timto tvrzenim se ztotoziuje také P3. Dale Vokurkova, et al.,
(2015) uvadi, ze v batolecim véku se détem doporucuje nosit ochranné rukavice.
Buckova a Kyrova (2019) také uvadi, Ze je zapotiebi, aby nemocni s prsty denné cvicili.
S1 odpovédéla: ,,Nemocnym se prsty vyvazuji polopruznym obinadlem. Dale je duleZita
kazdodenni rehabilitace, a to zalezi predevsim na peclivosti rodici. Také se pro
nemocné Siji speCialni rukavicky . Vsechny dotazované matky uvedly jako prevenci
rehabilitaci, a to i v prevenci kontraktur. P2 odpovédéla: ,, U syna nastésti ke sristu
prstii zatim nedochazi, avsak denné pouzZivame rukavicky Sité na miru, snazime

se pravidelné prsty promazavat a procvicovat.
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Dalsi kategorii, ktera se vyskytla u sester i matek, byla opatieni proti vzniku defektt
(Schéma 4,8). Buckova a Bucek (2000) nemocnym doporucuji nosit vhodné obleceni.
Obuv by méla byt Sirokd, prodysna, pohodlna a mékka, s volnou Spickou. U obleceni
je zapotiebi, aby bylo bavinéné a volné. Ponozky by mély byt bavinéné beze $vu.
S timto tvrzenim souhlasily i vSechny dotazované sestry. S1 odpovédéla: ,,Predevsim
obleceni musi byt bavinéné a volné, aby se co nejméné trelo s kiizi. Nemocnym mohou
zpusobit defekty i Svy na oblecent, proto se nemocnym doporucuje, aby nosili obleceni
naruby. Také knofliky, zipy mohou zpiisobit defekty.” U dotazovanych matek jsme
se dozveédéli, ze se déti oblékaji rozdilné. Napiiklad né€kterym détem Svy u obleceni
defekty zpuasobuji, jinym nikoli. Dalsi preventivni opatfeni dle Buckova a Kyrova
(2019) je jemny stisk, vyuziti antidekubitarni podlozky, vyuziti atraumatického kryti na
nejvice namahana mista jako jsou napiiklad kolena. S timto tvrzenim se ztotoziuji S1,
S2, S3. S2, P2, P3 uvedly, ze nemocni pouzivaji jako prevenci Mepilex na kolena,
lokty, hyzd¢. S2, P2 dodaly obvazovani kiize jako ochranu pfed poskrabanim kaze. S3
uvedla jako prevenci antidekubitarni podlozku, se kterou se shoduje s P2. Piiklad
odpovédi P2 znéla: ,, Bohuzel, s touto nemoci nékdy nepomiize ani prevence poranéni,
jelikoz se puchyre mohou vytvorit i samy bez priciny. Ale samoziejmé se snazime sniZit
riziko vzniku poranéni, sedreni. A to predevsim vymékcenim okoli, kde si syn hraje, ma
koberec s pamétovou pénou, eliminujeme ostré predméty, hracky a hrany. Mame ho
neustale na ocich a jsme u ného. Postel ma mékkou a okolo molitanové mantinely. Také
vzdy musime myslet na to, aby mél mékkou a pohodlnou autosedacku, kocarek a treba
odrdzedla. Kdyz byl miminko, nosili jsme ho pouze v zavinovacce a v dekubité. Doted’
nemuzeme Syna zvedat jako zdravé déti, treba v podpazi. Vidy ho bereme za zadecek
azdda. U nas také plati vhodné obleceni, vadi mu $vy, které mu zpusobuji puchyre.
Také musi mit vetsinu téla vzdy Krytou.“ U tvrzeni P2 nas ptekvapilo, Ze se také mohou
vytvorit puchyfe bez piiciny. P1, P2, P3 uvedly, Zze diky specidlnim rukavickam lze
predejit tiraziim na dlanich. S1 se shodla s P2 na Setrné manipulaci, pfi které se dité

zveda za hyzd¢ a zada, nikoli v podpazi.

V nasem vyzkumu jsme také zjiStovali, jaké jsou zasady v oSetfovatelské péci pii
hospitalizaci. Toto téma jsme popsali u sester (Schéma 3). Li, (2017) uvedl, ze vétSina
zdravotniki nema zkuSenosti SpéCi o tyto pacienty. S autorem se ztotoznuje P2:

,,Bohuzel komunikace se zdravotnimi pracovniky zatim nebyla vidy tispésna a syn
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to odnesl velkymi ranami a psychickou ujmou, kdy se boji, jen co vidi doktora
ci sesticku.“ Proto je dilezité, aby o tomto onemocnéni byl zdravotnicky personal
pfedem informovan. S nemocnym je zapotiebi manipulovat velmi Setrné, uvadi
Buckova a Bucek (2000). Zasady pii oSetfovani uvedly Buckovd a Kyrova (2018),
které doporucuji pii odbéru krve u nemocnych s EB pouzit utaZzenou latkovou plenu,
ane Esmarchovo skrtidlo. Buckova a Bucéek (2000) také uvadi, Zze na voziku
a operacnim stole musi byt molitanova podlozka. Pfi méfeni krevniho tlaku se manzeta
musi vypodlozit gazou, na hrudnik nemocného nesméji byt umistény EKG svody, misto
naplasti by sestra mélo vyuzivat Mepitel, pruban ¢i obvazy (Buckova a Bucek, 2000).
mnozstvi informaci od rodi¢t. S timto se shoduje tvrzeni Venglafové a Mahrové (2006),
které tvrdi, ze rozhovory mezi sestrou a nemocnym jsou zasadni pfi vyméné informaci.
Ptiklad odpovédi S3 znéla takto: ,, Velkym problémem je, ze sestry v nemocnicich jsou
zvykle na néjaky standard, podle kterého pracuji, a presné nékteré z téchto postupii
mohou nemocnym ublizit. Ztohoto duvodu je dilezité, aby 0 problematice mély
povedomi.“ Dle naSeho nazoru je zakladem spravné oSetfovatelské péce spravna
komunikace pro ziskani dostateného mnozstvi informaci o nemocném. Sestry také
uvedly, Ze by personal nemél zapominat na naplast, ktera se nesmi pouzit. S2 uvedla
vyuziti Mepilexu v prevenci, a to k podkladu kyslikové masky nebo periferni zilni
kanyly. Dotazované matky souhlasily se vS§emi zasadami a zdlraznily komunikaci mezi

personalem a rodici.

V této praci byla polozena vyzkumna otazka ,Jaka je tiloha sestry v péci o pacienty
s EB?“. Stejnym zptisobem jsme nazvali také 4. kategorii u sester ,,Uloha sestry pii pééi
o nemocného s EB* (Schéma 5). Jednotlivé podkategorie se vyskytly také v 3. kategorii
matek, kterou jsme nazvali ,Dalsi specifika pfi oSetfovani nemocnych sEB*
(Schéma 9, 10). Sestry uvedly, ze jejich nejdilezitéjsi tlohou je péce o poskozenou
kazi. S tim souhlasily dotazované matky. Nasledné jsme v priabéhu rozhovoru doplnili
dalsi ulohy sestry, jako je zvladani bolesti, ziskani duvéry, komunikace a edukace.
Dalsimi specifiky z pohledu matek je bolest, vyziva, komunikace, podpora psychického

stavu, nemocni¢ni péce a svédeéni.
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Velice piekvapivé pro nas bylo tvrzeni, Ze nemocni maji velmi vysoky prah bolestivosti
a vSechny dotazované uvedly, Ze nemocni uzivaji analgetika velmi zfidka. S2 uvedla,
ze pokud je to ovSem nutné, podavaji Tramal, pouze vsak dle ordinace algeziologa. P2
a P3 potvrdily, ze svym détem nepodavaji zadné 1éky a P1 uvedla podani Ibalginu
v piipadé nutnosti. Goldschneider, et al., 2014 uvadi, ze psychologicka terapiec ma
vyznamné misto ve zvladani bolesti u téchto pacienti. Farmakologickd 1é¢ba zavisi
na véku pacienta, psychickém stavu, véku, typu a zavaznosti bolesti (EI Hachem, et al.,
2014). ElI Hachem, et al., 2014 doporucuji lokalni antiseptika, jako je xylocain
nebo lidocain, ktery se podava pred oSetienim bolestivych ran a puchyit. U kratkych
procedur s mirnou bolesti se podava paracetamol. Naopak u vétsich bolesti a delSich
procedur jsou indikovany opiaty na bolest (EI Hachem, et al., 2014). Vsechny
dotazované matky i sestry se shodly, ze pii pfevazu vétSinou pomaha odvedeni
pozornosti. Odpovéd’ P2 znéla takto: ,, Syn bojuje s EB velice statecné a bolest se naucil
neuveéritelné zvladat. Zddnou medikaci nepoddvame, pouze je nutné odvést synovu
pozornost, v nasem pripadé pomdhda tablet s pohddkami. “ Velmi dulezité je podle vSech
dotazovanych navazani davéry, kterd usnadiiuje spolupraci. Dalsi tlohou sestry, kterou
uvedly S1, S2 a S3, je edukace, kterou potvrdily Kittlerova a Svobodova (2009)
a uvadéji, ze sestra by méla edukovat rodice i pacienty, jak spravné o defekty pecovat,
seznamovat je s osetiovatelskou technikou a vhodnymi materialy. EB sestra by méla byt
zkusena a méla by pacientim a jejich rodiné sdé€lovat své zkuSenosti s pééi. S timto
tvrzenim se ztotoziuji dotazované sestry. P2 a P3 vSak uvedly, Ze maji dostatecné
zkuSenosti s pfevazovou technikou, proto ptedavaji zkuSenosti sestrdm. P1 odpovéedéla:
,ONi nam reknou nejcerstvejsi informace, protoze medicina jde dopredu a jsou nové

‘

oSetrovaci materidly, metody a desinfekce. *

U dotazovanych matek jsme zvolily podkategorii vyziva a podpora psychického stavu.
Pii dotazovani na vyzivu sestry neumély odpovédét a odkazaly nds na nutricniho
terapeuta. P1, P2 i P3 uvedly, Ze navs§tévuji nutriéniho terapeuta a gastroenterologa,
ktery jim hodnoti nutri¢ni stav, upravuje jidelnicek a piipadné ptedepisuje doplnky
stravy. Halbrstatova (2017) uvedla, Zze velmi dilezitou soucasti péée o pacienty s EB
je vyziva a ze je nedilnou Soucasti 1écby tohoto onemocnéni z diivodu jejiho vlivu na
hojeni ran na kiizi a sliznicich. Krédmer, et al. (2012) dodéavaji, ze cilem je zajistit

spravny rust a vyvoj pacientd, spravné hojeni ran a pfedevSim piedejit nutricnimu

62



deficitu. S timto tvrznim se ztotoznuje P3, ktera uvedla: “Z ditvodu podvyzivy byl synovi
zavedeny PEG. Jeho stav se od zavedeni PEGu zlepsil. Také je znat, Ze se mu lépe hoji
rany. Chodime do gastro poradny, pri kontrole mame sebou jidelnicek, ktery nam

hodnoti. Poté nam jidelnicek dle potreby upravuji.

Pii dotazovani na podporu psychického stavu nam P1 odpovédéla: Toto onemocnéni
je hodné o psychice. Je to o tom, proc ja, o bolesti, proc jsem jina nez ostatni a pro¢ na
nas ostatni koukaji. Ovsem dnes diky osveté DEBRY se setkdvame s Velkym pochopenim
od okoli. U dcer se snazime nedélat z nich nemocné, chovame se k nim, jako by byly
zdravé. © Martin, et al., 2019 uvedli jako dulezity faktor zajisténi pocitu porozuméni
a vzdélavani lidi kolem nemocného. P2 také dodala, ze se syna snazi motivovat, chvalit
a vychovavat, aby piijal svou nemoc. O téchto pfistupech se zminily v rozhovoru
i dotazované sestry. Martin, et al., (2019) uvadé&ji, Zze psychosocialni pée pro nemocné
a jejich rodinu je velmi individualni. Je vSak dulezité optimalizovat psSychosocialni
pohodu osob s EB a jejich rodin, usnadnit Gc¢ast ve spole¢nosti. Kazdy nemocny by Si
m¢él najit vlastni roli ve spolec¢nosti. Zdravotnicti pracovnici mohou hrat podptrnou roli
v psychosocialni pé¢i. MéEli by vyuzit svych odbornych znalosti a pristupovat
k nemocnym s EB individualn¢ (Martin, et al., 2019).

Piekvapujici a zaroven zajimavé pro nas bylo zjisténi, jak moc je oSetfovatelska péce
0 nemocné s EB individualni. U tohoto onemocnéni nelze provadét osetfovatelskou péci
u vSech nemocnych s EB stejnym zpisobem, protoze kazdy nemocny je ojedinély
a pristup ke kazdému je individudlni. Toto tvrzeni nam potvrdila, jak jsme jiz zminili,
také S3, kterd uvedla, Ze sestry maji naucenou oSetfovatelskou péci dle standardd,

ale t¢mto nemocnym mohou tyto postupy ublizit.
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6 ZAVER

V bakalaiské praci s nazvem ,,Specifika oSetiovatelské péce u pacientli S onemocnénim
Epidermolysis bullosa congenita®“ se zabyvame oSetfovatelskou péci o pacienty s EB.
Prace je rozd€lena na cast teoretickou a vyzkumnou. V ramci teoretické Casti jsme
popsali anatomii kuze, charakterizovali onemocnéni, diagnostiku, terapii a
oSetfovatelskou péci. V empirické Casti jsme si stanovili za cil zjistit specifika
oSetfovatelské péce u pacienta s Epidermolysis bullosa congenita. K dosazeni tohoto
cile jsme vyuzili polostrukturovany rozhovor, ktery jsme provadéli se sestrami z EB
centra a matkami déti s EB. Z vysledkt Setfeni vyplyva, ze péfe o nemocné s EB je
velice individualni. Kazdy nemocny trpi rizné vaznymi ptiznaky. Hlavnim specifikem
onemocnéni je piedev§im poskozena kiize nemocnych. Z tohoto divodu je i péce o kuzi
nemocného nejdulezitéjsi v péci o n¢j. Zjistili jsme, ze postup oSetfovani kize je témet
totozny u kazdého pacienta, avSak piipravky nikoli. Z vypovédi sester a matek jsme
se dozveédéli, ze pii oSetfeni defektd se nejprve rana desinfikuje, poté se pouzivaji hojivé
gely, masti, nasledné se vzdy vyuziva atraumatické kryti a nakonec fixace. Velmi
dulezité v oSetfovatelské péci je nezapominat, ze se nikdy nesmi pouzivat naplast. Pfi
vzniku nového puchyie ho propichuji a nasledné kryji, nékteré dokonce nechavaji
zaschnout. DalSim specifikem v oSetfovatelské péci je prevence defektl
a pseudosyndaktylii. Také jsme zjistili, ze u nékterych osetfovatelskych postupt by se
u nemocnych pfi nemocni¢ni pé¢i nemélo postupovat dle standardi. A to z divodu,

ze nekteré standardizované postupy mohou nemocnému ubliZit.

JelikoZ onemocnéni je viditelné, Casto se nemocni setkavaji s nepochopenim okoli.
Z tohoto diivodu se nemocni &asto izoluji. Aviak v Ceské republice je organizace
DEBRA, ktera nemocnym pomaha zaclenit se do spolecnosti a $ifi osvétu o onemocnéni
EB. VSichni probandi uvedli, ze ze zkuSenosti mohou tvrdit, ze diky této organizaci
se zvySuje povédomi o tomto onemocnéni a také sSe matky setkavaji s veétSim
pochopenim od laické vefejnosti. Ale také vSichni dodali, Ze je zapotiebi nadale Sifit
osvétu o EB. Dle naSeho ndzoru si tito nemocni zaslouzi, aby se o nich védélo.
Je dilezité, aby v nemocni¢nich zafizenich mél personal dostatek informaci,
jak k nemocnym pfiistupovat. Proto doporuCujeme, pii kontaktu s pacientem, ziskat
dostatek informaci o jeho zdravotnim stavu. To umozni poskytnuti vhodné

osetfovatelské péce.

64



Bakalaiska prace muze byt pouzita jako zdroj informaci pro sestry nebo laickou
vetejnost. Ve vystupu této prace jsme vytvorili informacni material, kde jsou stanoveny
zakladni informace o onemocnéni Epidermolysis bullosa congenita. Na zakladé
ziskanych dat si uvédomujeme, Zze tot0 onemocnéni je rozsahlé a je zapotiebi dalsi
vyzkumné Setieni v oblasti oSetfovatelské péce. Z tohoto duvodu by prace mohla byt
vyuzita, také jako podklad pro dalsi prace. Toto onemocnéni mne jako matku hodné

zasahlo a rodice déti s onemocnénim motylich kiidel jsou pro mne velkou inspiraci.
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9 SEZNAM ZKRATEK
EB Epidermolysis bullosa

EBC — Epidermolysis bullosa congenita

EBJ - Epidermolysis bullosa

EBS - Epidermolysis bullosa

EBD - Epidermolysis bullosa

DNA — Deoxyribonukleova kyselina

AR — Autosomalné recesivni

AD- Autosomaln¢ dominantni

DEBRA - Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association
DU - Dutina ustni

EKG — elektrokardiografie

CR - Ceska republika

UV - Ultrafalové zafeni

PEG - Prekutalni endoskopicka gastrostomie

PZK — periferni Zilni kanyla
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Piiloha 1 — Otazky k rozhovoru se sestrou

N o ok~ w DD

o

10.
11.
12.
13.

14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.

21.
22.

Zékladni udaje — Kolik je Vam let? Jaké je vase dosazené vzdelani? Jak dlouho
pracujete na tomto oddé¢leni?

Jak Casto se setkavate s timto onemocnénim?

Jaka je ulohy sestry pii 1é¢bé nemocného?

Jaka jsou specifika pti oSetfovani nemocnych s EB?

Jaké ptipravky pouzivate na oSetfeni ran u nemocnych?

Kolik ¢asu béhem den zabere oSetfovatelska péce o nemocné?

Jaké preventivni opatfeni se nemocnym doporucuje jako prevence
pseudosyndaktylii?

Co doporucujete nemocnym na defekty v DU?

Dokumentujete jednotlivé defekty u nemocnych? Pokud ano, jakym zptisobem?
Jaka jsou preventivni opatfeni pro nemocné proti vzniku defektd?

Hodnotite u nemocnych nutri¢ni stav a riziko malnutrice? Pokud ano, jak?

Jaka je uloha sestry pii zvladani bolesti nemocnych?

Jaké by podle Vas méla sestra dodrzovat zasady pii komunikaci s pacientem
s EB?

Jak podporujete psychicky stav nemocnych?

Co je hlavni naplni edukace sestrou nemocnych ptipadné rodica?

Jaké edukacéni metody volite pii edukaci nemocnych v zavislosti na véku?
Co podle Vas nejvice zhorsuje kvalitu Zivota nemocnych?

Na co by si sestra méla davat pozor pii nemocnicni péci?

Co je podle Vas nejtézsi v péci o tyto pacienty?

Je podle vas spoluprace s rodinou nemocného dulezita? Piipadné jak s rodinou
spolupracujete?

Jak Casto navs$tévuji nemocni S EB specializované centrum DEBRA?

Myslite, Ze je povédomi o EB mezi zdravotniky dostate¢né?

Zdroj: Viastni vyzkum, 2020



Piiloha 2 — Otazky k rozhovoru s matkou

Kolik let je vasemu ditéti?

Jakéa je Vase uloha pii oSetfovani vaseho ditéte?

Jaka jsou specifika pii oSetfovani nemocnych s EB?
Jaké ptipravky pouzivate na oSetfeni ran u nemocnych?
Jak oSettujete vzniklé puchyie?

Kolik ¢asu béhem den zabere osetiovatelska péce 0 nemocného?

N oo g kD P

Jaka preventivni opatieni provadite jako prevenci pseudosyndatylii (srustu
prstit)?

8. Co pouzivéte u ditéte na defekty v DU?

9. Dokumentujete jednotlivé defekty u ditéte? Pokud ano, jakym zptisobem?
10. Jaka jsou preventivni opatieni pro nemocné proti vzniku defektt?

11. Hodnotite nutri¢ni stav a riziko malnutrice? Pokud ano, jak?

12. Jaka je Vase uloha pii zvladani bolesti? Co pouzivate ke zvladani bolesti?

13. Jaké by podle Vas méla sestra dodrzovat zasady pii komunikaci s pacientem
s EB?

14. Jak podporujete psychicky stav?

15. Edukuji Vas sestry v oSetrovatelské péci? Pokud ano, jakym zptsobem?
16. Co podle Vas nejvice zhorsuje kvalitu Zivota nemocnych?

17. Na co by si sestra méla dévat pozor pi1 nemocnicni péci?

18. Co je podle Vas nejtézsi v péci o tyto pacienty?

19. Je podle vas spoluprace s rodinou nemocného dilezita? / Spolupracuji s Vami
sestry dostate¢ne?

20. Jak casto navstévuji nemocni s EB specializované centrum DEBRA? Jak casto
navstévujete kozni ambulanci pro EB?

21. Myslite, ze je povédomi o EB mezi zdravotniky dostatecné?

22. Prispiva Vam pojistovna na pomucky?

Zdroj: Vlastni vyzkum, 2020



Piiloha 3 - Obrazky

Obrazek 1 - Defekty na dolnich konéetinach

Zdroj: Archiv matky ditete



Obrazek 2 — Ukazka puchyie

Zdroj: Archiv matky dizete

Obriazek 3 — Ukazka strzené kuze na dlani ditéte

Zdroj: Archiv matky ditete



Obrazek 4 — Specialni ochranné rukavicky §ité na miru

Zdroj: Archiv matky ditete

Obrazek 5 — BezesSvé triko uSité na miru

Zdroj: Archiv matky ditete



Obrazek 6 - Pomiicky k prevazu

Zdroj: Archiv matky ditete

Obrazek 7 — Atraumatické kryti
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Obrazek 8 — Desinfekce, hojivé gely a masti
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Priloha 4 — Informaéni material

Epidermolysis bullosa congenita
(EB)

wINemoc motylich kridel*

Zdroj: Vlastni zpracovani, 2020



Zdkladni informace o onemocnéni EB

e Nemocni maji velmi jemnou a kiehkou kuzi,
stejné jako motyli kiidla

® Onemocnéni je vrozené, geneticky podminéné
a nevylécitelné

o Prisprdavné lécbé symptomi Ize zlepsit kvalitu Zivota
nemocného

e Na kazi se tvoii puchyre, které se museji propichnout a
oSetrit

» Sprdvné oSetreni kiZe je zdsadni v péci o nemocné
® Rdny se tvoii nejen na kuzi, ale takeé na sliznicich

e Je mnoho typu a podtypit EB a kaZdy nemocny trpi jinak
zavazinou formou

e Proto péce o né je velmi individudlni
® Péce o nemocné je casové i psychicky velmi ndroénd

o Je zapotiebi nemocného piijmout do
spoleénosti, aby se zamezilo
socidlni izolaci

Zdroj: Vlastni zpracovani,2020
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Pece o nemocne s EB

® Nemocni museji dodriovat preventivni

opatieni proti vzniku defektit - vhodné obleceni, obvazovini

kiZe, ochranné rukavicky

e U nemocnych miie dojit ke srustdni prstii, proto jsou
zapotiebi preventivni opatfeni - rehabilitace, specidlni

rukavicky, vyvazovadni prsti

* P¥i hospitalizaci je nutné dodriovat nékteré zdsady, aby se

nemocnym neubliZilo

Dostatecnda anamnéza

Komunikace a navdzdni davéry

Zjistit co nemocny pouZivd na prevazgy ran a jakym
zpusobem je oSetiuje

NezaSkrcovat ruku p¥i odbéru krve Esmarchovym
Skrtidlem

PZK podloiit Mepilexem

Manipulovat s nemocnym velmi Setrné

Pozor na méreni TK a EKG

NIKDY NEPOUZIVAT NAPLAST!

Zdroj: Vlastni zpracovani,2020
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