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Abstrakt

Tato bakalaiska prace je rozd€lena do dvou cCasti a zabyva se specifiky
oSetfovatelské péce o pacienty s hemofilii.

Teoreticka ¢ast se snazi komplexné shrnout problematiku vztahujici se k vrozené
koagulopatii, kterou je vtomto ptipadé hemofilie. Zabyva se definici daného
onemocnéni, stupni zavaznosti, pfi¢inami, projevy, diagnostikou, komplikacemi
a terapii. Dalsi oblasti, kterou nelze opomenout je oSetiovatelska péce, ktera s sebou
vzhledem k charakteru onemocnéni nese fadu specifik a zahrnuje komplexni péé¢i, kam
Ize zatadit centra pro hemofiliky, Cesky svaz hemofilikii (dale jen ,,CSH*) a Svétovou
hemofilickou organizaci — World Federation of Hemofilia (dale jen ,,WFH®).

Empirickd ¢ast naSi bakalafské prace piinasi vysledky z kvalitativniho pfistupu
vyzkumného Setfeni, jehoZz hlavnim cilem bylo odkryvéani specifik oSetfovatelské péce
0 pacienty s hemofilii vCetné jejich potieb a dale také odkryvani vlivu onemocnéni
na riizné oblasti hemofilikova zivota. Byly stanoveny tii cile. Prvni cil byl soustiedén
na specifické potieby lidi trpicich hemofilii. Druhy cil byl zaméfen na to, v jakych
oblastech denniho Zivota je ovlivnéna osoba trpici hemofilii. Tteti a zdroveinl posledni cil
byl orientovan na specifika oSetfovatelské péfe o pacienty s hemofilii. Na zaklad¢
téchto cilli byly stanoveny vyzkumné otazky.

K naplnéni cilli vyzkumného Setfeni byla pouzita metoda polostrukturovaného
rozhovoru. Vyzkumny soubor byl tedy tvofen dvéma skupinami, a to péti sestrami,
které maji zkuSenosti s hemofilickymi pacienty, a péti hemofiliky. Polostrukturovany
rozhovor vedeny se sestrami byl zaméfen na zjiSténi specifik oSetfovatelské péce
0 hemofilické pacienty vcetné jejich potieb. Otazky byly sméfovany na monitoraci
pacienta, tiseni bolesti, specialni pomucky, hygienickou péci, tUnavu, fyzioterapii,
aplikaci  koagula¢niho faktoru, odbéry biologického materidlu a aplikaci
intramuskuldrnich injekci. U respondentii s hemofilii nas predev§im zajimaly oblasti
tykajici se aktivity v bézném zivoté, problematiky cilového kloubu, aplikace faktoru,
tiSeni bolesti, dispenzarizace, vybéru zaméstnani, vlivu hemofilie na psychiku

acestovani. Pro fixaci vysledki bylo pouzito nahravaci zafizeni a nasledny rucni



ptepis rozhovora ¢i ruéni zdznam. V piipadé dvou respondentli bylo zapotiebi vyuziti
komunikace pifes osobni email, a to z divodu velké vzdalenosti mezi mym
a respondentovym bydlistém soucasné s rozdilnymi ¢asovymi moznostmi. Vysledky
byly podrobeny dikladné analyze a nasledovné zatazeny do odpovidajicich kategorii.

Z vysledki vyzkumného Setfeni bylo zjisténo, Ze vSechny sestry uvadéji jako
aplikaci koagulacniho faktoru, ktera probiha zpravidla dvakrat tydné. Dale se vSak
zminuji, ze je v pribéhu hospitalizace ve vétSiné piipadi casovy interval mezi
jednotlivymi aplikacemi mens$i z divodu planovanych vykont. Bylo zjisténo, ze je
sohledem na charakter onemocnéni, jako je hemofilie, nutné pacienta Castéji
kontrolovat na jeho pokoji a monitorovat krvaceni zrany, otoky, hematomy
a Vv neposledni fad¢ bolest, kterd je mnohdy alarmujicim pfiznakem vnitiniho krvéceni.
Vsechny sestry uvadi, ze ma praveé bolest velky vliv na unavu pacienta, jelikoz ho
znacn¢ vycerpava, a proto maji tito pacienti vétsi potfebu spanku. Za velice zasadni
specifikum v oSetfovatelské péc¢i o hemofilické pacienty sestry uvadéji, Zze se témto
pacientiim nesmi aplikovat intramuskularni injekce z diivodu velkého rizika krvaceni
do svalu. Jako dalsi kontraindikaci a tedy specifikum tykajici se hemofilickych pacient
uvadéji, podavani 1éku s kyselinou acetylsalicylovou, kterd ma negativni vliv
na agregaci krevnich desticek, tedy hemostdzu. VSechny sestry se shodly, Ze je nutné
brat ohled, vradmci hygieny, na ztuhlost kloubi a jejich otoky, které jsou casto
doprovézeny silnou bolesti. Bolest také respondenti ¢asto uvadéli jako faktor, ktery je
0 nejéastéji omezuje v oblasti aktivit v bézném zivote. Shoduji se, Ze jsou pro né velice
nevhodné kontaktni a adrenalinové sporty, pti kterych je vysoké riziko vzniku Grazu
a nasledného otevieného nebo skrytého krvaceni. Dale respondenti uvadéji, ze mnohdy
pocituji omezeni pii vybéru zaméstnani, které musi vybirat s ohledem na jejich
krvacivé onemocnéni.

Na zakladé vyzkumného Setfeni byla vytvorena informacni brozura. Tato brozura
mize byt pouzita jednak jako zdroj z&kladnich informaci pro hemofiliky a lidi z jejich

blizkeho okoli, ale takeé pro studenty zdravotnickych obort.
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Abstract

This bachelor thesis is divided into two parts. The topic is the specificities
of nursing care of patients with hemophilia.

The aim of theoretical part is to sum up in detail the issues connected to inherited
coagulopathy, in this case hemophilia. It provides and discusses the definition, severity,
causes, manifestations, diagnosis, complications, and therapy of the given disorder.
Nursing care is an area not to be omitted when discussing hemophilia, especially due
to the character of the disorder, which is highly specific and includes complex care.
Such complex care is often provided by centers for hemophiliacs, such as Cesky svaz
hemofilikt (“CSH*) and World Federarion of Hemofilia (“WFH”).

The empirical part of this bachelor thesis is based on the results of conducted
qualitative research. The main goal of this research is to identify the specificities
of nursing care of patients with hemophilia, including their specific needs. Further, this
research sets to identify in what way are people diagnosed with hemophilia affected by
this disorder. For this purpose, three targets were selected. First target is connected
to the specific needs of the hemophiliacs. Second target is to map which parts of daily
life of the patients are most influenced by hemophilia. Third and the last target cover
the specificities connected directly to the nursing care of patients with hemopbhilia.
The research questions were devised according to the aforementioned targets.

Semi-structured interviews were used as the qualitative research method in order
to fulfill the set targets. Semi-structured interviews were conducted with two peer
groups, first group chosen for the purpose of this research were five nurses
with experience in care of patients with hemophilia. Second group interviewed
comprised of five hemophiliacs. The semi-structured interviews with the nurses aimed
to identify the specificities of nursing care of patients with hemophilia, including their
needs. The questions were covering the monitoring of the patients, pain relief, special
medical aids, hygiene, fatigue, physiotherapy, application of the coagulate factor,
collection of biological material and application of intramuscular injections.
The interviewees with hemophilia were asked mostly about their activity in daily life,

about the problematics of target joint, application of the factor, pain relief, dispensary,



career choices, impacts of hemophilia on their mental health, and impacts on traveling.
The interviews were recorded and afterwards manually transcribed. In two cases e-mail
communication was selected due to the distance and time difference from the subjects.
Interviews were properly coded and categorized into specially devised categories.

The results of the conducted research show that all the nurses identified as
the most important specificity in nursing care of patients with hemophilia regular
application of coagulation factor, which is usually done twice a week. However, they
further note that during hospitalization, in most cases the time interval is shorter
between individual applications. This is due to the planned procedures. The research
concludes that due to the character of the disorder such as hemophilia, it is necessary
to check on the patient more frequently in his room and monitor bleeding from the
wound, swellings, hematomas, and last but not least the pain, which is often a symptom
of internal bleeding. All the nurses further stated that pain is one of the most important
factors connected to fatigue, as the patient is being exhausted by it. Therefore, heighten
need for sleep can be observed in patients with hemophilia. A significant specificity
in nursing care of patients with hemophilia, pointed out by the nurses, is that no
intermuscular injection can be applied to such patients due to the high risk of bleeding
into the muscle. Another contradiction and therefore specificity connected to patients
with hemopbhilia is administration of drugs containing acetylsalicylic acid, which has
a negative impact on aggregation of blood cells, i.e. hemostasis. All the nurses agreed
that in terms of hygiene it is crucial to consider joint stiffness and their swelling, which
are often accompanied by strong pain. Pain was also noted by many respondents as
a factor that most often have a negative influence on their daily life activities. Contact
sports or extreme sports are unsuitable for such patients, as they involve high risk
of injury and consequent open or inner bleeding. Further, the respondents felt limited
in terms of possible career choices, affected by their bleeding disorders.

Based on this research an informational pamphlet was created. This pamphlet can
be used as a source of basic information for patients with hemophilia and people close

to them as well as for students of medical courses.
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Seznam pouzitych zkratek
aPTT - aktivni parcialni tromboplastinovy ¢as
CSH - Cesky svaz hemofilikd
DNA - kyselina deoxyribonukleova
i.m. - intramuskularni
I.v. - intravenozni
RTG - rentgen
VWEF - Von Willebrandiv faktor

WFH - World Federation of Hemofilia - Svétova hemofilicka organizace
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Uvod

Hemofilie je vrozené krvacivé onemocnéni s dédicnosti, kterd se vaze na pohlavni
chromozom X, coZ ma za nasledek pfenos choroby z matky na své syny. Z toho
vyplyva, Ze krvacivymi projevy jsou postizeni muZi a Zeny jsou pienaseCkami. Hlavnim
projevem hemofilie je krvaceni, které mize byt nezvykle dlouhé. Ke krvaceni dochazi
po urazech, operacich nebo naptiklad extrakci zubu. Vyjimkou vSak neni ani krvaceni
spontanni. NejcastéjSim mistem krvaceni jsou klouby a svaly. D¢li se dle
kvantitativniho nebo kvalitativniho deficitu koagula¢niho faktoru. VSechny typy jsou si
a u hemofilie typu B se jedna o nedostatek faktoru IX. V Ceské republice trpi typem
A zhruba 750 osob a typem B 120 osob.

V ramci prevence hemofilie hraje dtlezitou roli kromé vcasné diagnostiky
onemocnéni také predchdzeni krvacivych epizod a v neposledni tadé aktivni
vyhledavani prenasecek.

Lécba spociva v podavani chybéjiciho koagulaéniho faktoru. U kazdé osoby je
1é&ba nastavovana individualng. Ridi se tiZi (stupném) onemocnéni a aktualni hladinou
srazeciho faktoru v krvi. Zékladnim principem je 1écba substitu¢ni, jejiz cestou je do
obéhu dodavan chybéjici faktor s cilem dosazeni takové hladiny faktoru, aby byla
ucinnd. Lécba zaméfend na piicinu tohoto onemocnéni v soucasné dob¢ neexistuje.
Zivot osob s hemofilii usnadiiuje moznost domaci 16¢by, pii niz si sama osoba injekéné
aplikuje do Zily koncentrat sraZeciho faktoru podle doporuceni Iékafte.

Role sestry v dané problematice hemofilické terapie je velmi dulezitd. Sestra
pracujici na hematologickém oddéleni nebo v centru pro hemofilicky se stava
prostifednikem v komunikaci mezi samotnym hemofilikem a lékafem. Sestra tedy
zastava svou roli jak v pé¢i ambulantni, tak pfi péc¢i o hospitalizované hemofiliky.
Sestra by méla mit dostatek znalosti a dovednosti v problematice oSetiovatelské péce
o hemofilické pacienty, jelikoz ma fadu specifik. Dal§im ukolem sestry je psychicka

podpora pacienta pii vyrovnavani se s timto vrozenym a celozivotnim onemocnénim.
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Toto téma jsem si vybrala, protoze jsem si chtéla prohloubit a doplnit znalosti
tykajici se tohoto onemocnéni. Jiz jsem se setkala s nékolika lidmi trpicimi hemofilii
a prala bych se jim do budoucna vice porozumét. Chtéla bych Iépe poznat problematiku
hemofilické terapie, abych snaze pochopila potfeby hemofilikii a mohla jim zajistit

kvalitni oSetfovatelskou péci s ohledem prave na jejich specifické potieby.
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1 Soucasny stav

1.1 Koagulopatie

wrve

aktivitou plazmatickych faktorti nebo jejich snizenou koncentraci . Jde tedy o naruSeni
hemostatické¢ rovnovahy, kterd udrzuje integritu vnitiniho prostfedi (Bures, Horacek,
2003).

Koagulaci lze nazvat jako tulohu plazmatického koagula¢niho systému, jehoz
aktivizaci dochézi Kk vytvofeni stabilniho fibrinu. Aby doslo k tomuto fadnému
vytvofeni, musi dochazet ke spravnému vzajemnému pusobeni koagula¢nich
plazmatickych proteini. Ulohou pfirozenych inhibitorti koagulace je zastaveni ¢&i
zpomaleni koagulacniho procesu. Pfi snizeni poctu téchto slozek mize vést
ke koagulopatiim (Pecka, 2004).

Hemostaza je d¢j, pti kterém dochdzi ke stavéni krvaceni, nastdva po poranéni
krevnich cév. Tohoto procesu se Ucastni tfi hlavni slozky, mezi které fadime krevni
desticky, koagulacni faktory (zvySuji sraZlivost krve) a antikoagulacni faktory (snizuji
srazlivost krve (Slezékova a kol., 2007).

Tyto krvacivé poruchy maji typicky souhrn ptiznaki. Projevuji se samovolnym
krvacenim, a to zejména do kize a do tkani (Navratil a kol., 2008). V piipadé
koagulopatii se jedna o krvacivé stavy, jejichZ pfic¢inou je Spatna funkce plazmatickych
srazlivych faktorti nebo jejich nedostatek. Tyto stavy lze rozd€lit na vrozené a ziskané
(Safrankové, 2006). Vrozené defekty koagulaénich defekti se zpravidla tykaji pouze
jednoho faktoru (Pecka, 2004).

1.2  Hemofilie

V nasi historii je hemofilie jednim z prvnich prokdzanych dédi¢nych onemocnéni

(Leifer, 2004). Jiz ve starovéku je hemofilie znama jako dédi¢né onemocnéni, u kterého
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je prenos podminén geneticky. AvSak rozliSeni na hemofilii typu A a typu B bylo
zjisténo teprve v padesatych letech tohoto stoleti (Andél, 2001). Jedna se o vrozenou
koagulopatii s nejcastéjsim vyskytem. Toto onemocnéni se tykd vSech etnickych
skupin. Incidence hemofilie v Ceské republice se vyraznym zpisobem nelisi
od ostatnich evropskych zemi (Stary, 2005).

Hemofilie je dédi¢né krvacivé onemocnéni vazané na chromozom X (Indrék,
2014). Ztoho vyplyva, Ze jde o takzvané gonosomalné recesivni krvacivé stavy
(Cetkovsky, 2004). Krvacivymi projevy jsou postiZzeni muzi, zeny jsou pienaseCkami.
Velice vzacné se ale toto onemocnéni mize projevit i u osob zenského pohlavi. Dochazi
k poruse schopnosti vytvofit v misté poranéni cévy (krvaceni) funkéni krevni sraZeninu.
Geneticky defekt snizuje aktivitu ptislusného koagula¢niho faktoru. (Indrak, 2014)

Jak uz bylo feceno, v ptipadé¢ hemofilie se jednd o vrozenou krvacivou poruchu.
V tomto onemocnéni je pro srazeni krve velice dilezitd a nezbytna jedna bilkovina
(odborniky nazyvana jako faktor), ktera v tomto piipad¢ chybi nebo je vyrazné sniZena.
Neni dané, Ze pfi poranéni hemofilik krvaci ve vy$8i mife, nez zdravy clovek, ale je
dané, Ze doba krvaceni bude delsi. Ve se ovSem odviji od tize, nebo-li formy hemofilie.
Ve vétsing piipada se jedna o krvaceni v disledku poranéni, n¢kdy se ale miize objevit
krvéaceni spontanni (bez zdanlivé pticiny) (Tesatova, 2009).

Tyto recesivné dé&dicné krvacivé stavy délime dle kvantitativniho nebo
kvalitativniho deficitu koagula¢niho faktoru. VSechny typy jsou si klinicky, geneticky
i biologicky podobné (Binder, Salaj, Vaviinova, 2004). Jedna se o defekt faktoru VIII
(v ptipadé hemofilie typu A), faktoru IX (hemofilie typu B) nebo deficit faktoru XI
(hemofilie typu C) (Navratil a kolektiv, 2008). Hemofilie typu A je zastoupena v 85%
ze vSech chorob s vrozenym defektem koagulacnich faktort, zatimco hemofilie typu B
v pouhych 10 — 12% (Penka, Bulikové a kol., 2009).

Hemofilii typu A trpi zhruba jedna osoba z 10 000 narozenych déti ve vSech
zemich. Rozsifeni této vrozené koagulopatie se v ohledu na jednotlivé zemé zna¢né 1isi.
V nékterych zemich se tato porucha nelé¢i, a proto v téchto piipadech umiraji
hemofilici brzy a dospélosti se dozije pouze nékolik jedinci (Jones, 2007).

Vyskyt hemofilie typu B se vnasi populaci vztahuje na jednu postizenou osobu
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z 60000 obyvatel (Binder, Salaj, Vaviinova, 2004). V Ceské republice se toto
onemocnéni tyka necelé tisicovky osob (Jones, 2007). Hemofilie typu C je onemocnéni,
které postihuje i1 Zeny a je v nasich podminkéch velice vzacné. Jedna se o typ, ktery je

geograficky i rasové omezeny (Navratil a kol., 2008).

1.2.1 Stupné zavaznosti hemofilie

Souhrn pfiznakt objektivnich a subjektivnich, které charakterizuji tuto krvacivou
poruchu jsou u typu A i typu B nerozliSitelné (Andél, 2001). Onemocnéni zavisi
na vzdjemném vztahu dvou veli¢in, mezi které¢ fadime zavaznost klinickych projevil
obou typi a nadale koagulacni aktivitu faktort v plazmé (Indrék, 2014). Tize klinickych
projevt u obou typtu hemofilie se vztahuje a odpovida za aktivitu koagula¢nich faktorti
v plazmé, ale nema vSak vztah k antigenu (Penka, Bulikova a kol., 2009). Hlavnim
klinickym projevem onemocnéni hemofilie je krvaceni, od kterého se odviji stupen
zévaznosti. Intenzita a rozsah krvaceni jsou zavislé pravé na hladiné vyse uvedenych
faktord. Hemofilii délime dle tize deficitu do tii klinickych forem, neboli stupiti
zavaznosti (Binder, Salaj, Vaviinova, 2004).

Aktivita faktoru VIII a IX je u tézké formy hemofilie mensi nez 1%. Dominuje zde
krvaceni po minimalnich urazech. Casté je zde také samovolné krvaceni do kloubu,
svali, sliznic a bfisni stény. Prvnich projevt tézké formy si mliizeme vSimnout jiz pfi
porodu, kdy se projevi ve valné vétsin€ piipadt krvacenim z pupeéniku, ale také
krvacenim do mékkych ¢asti obli¢eje a hlavy (Andé€l, 2001). Témer 60 % krvacivych
epizod u hemofiliki pfedstavuje krvaceni do kloubt, v 30 % do svalid a ve zbylych
10 - 15 % se jedna o krvaceni do gastrointestinalniho, nebo-li zazivaciho tstroji. Mimo
krvaceni do kloubt a svali je zavazné také krvaceni do urogenitalniho traktu a do CNS.
(Binder, Salaj, Vaviinova, 2004).

Pii stfednd t&7ké hemofilii je koncentrace faktoru 5 - 10 % normy (Safrankova,

Nejedla, 2006). Spontanni krvacivé projevy jsou zde mén¢ Casté, ke krvaceni dochazi
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I po mensich urazech. V nékterych piipadech se tento stupein zavaznosti hemofilie mize
stanovit az ve vy$§im véku (Binder, Salaj, Vaviinova, 2004).

U lehké formy hemofilie se pohybuje hladina faktoru v rozmezi 5 - 40 % (Penka,
Bulikova a kol., 2009). Pfi tomto stupni zavaznosti se krvaceni vyskytuje pouze pfi
vétSich trazech ¢i chirurgickych vykonech (Binder, Salaj, Vaviinova, 2004). Také je
typické krvaceni po stomatologickém zakroku. Ztidka se setkavame s krvacenim z nosu
a koznimi petechiemi. Hladina faktori u vSech stupna zavaznosti zistdva béhem zivota
pfiblizné na stejné¢ urovni (Penka, Bulikova a kol., 2009). Muze vSak dochazet
ke kolisani hladiny téchto koagula¢nich faktord, coz ovliviiuje psychicka i fyzicka zatéz
(Safrankova, Nejedla, 2006).

Hladina koagulac¢niho faktoru se u valné vétSiny zen ptenaSecek pohybuje okolo
50 %, coz je hladina dostacujici k zajisténi hemostdzy. Z tohoto divodu neni
pienaSeCstvi spojeno se zjevnymi projevy onemocnéni. Jsou-li hodnoty aktivity
koagula¢niho faktoru pod 20 % (jedna se o vyjimecné piipady), az tehdy je nemocna

ohroZena krvacivymi projevy (Roztocil a kol., 2008).

13 PFiciny

Dé&di¢nost tohoto onemocnéni je gonosomalné recesivni, vazand na pohlavni
chromozom X (Penka, Bulikova a kol., 2009). Pokud mutace postihne jeden z gend,
ktery fidi tvorbu faktoru ovliviiujici srazlivost krve, mize dojit ke tfem nésledujicim
jevim: nedojde k tvorbé zddného faktoru sraZeni, tvoii se poSkozeny faktor srazlivosti
a nebo se tvofi pouze malé mnozstvi tohoto koagulacniho faktoru. Z toho vyplyvaji
pravidla, ze pokud se faktor netvoii nebo se tvofi faktor poskozeny, nebude spravné
pracovat a krev se tim padem nebude srazet. Pokud dojde k tvorbé malého mnozstvi,
bude se krev srazet pomaleji, nez je bézné. Zhruba 70 % hemofiliki ma toto
onemocnéni v roding, ale u zbylych 30 % se mysli na to, Ze se jedna o vysledek novych
genovych mutaci (Jones, 2007). U 40 % ptipadi mizeme hovofit 0 takzvanych

sporadickych ptipadech, kdy se v rodinné historii doposud u zddného clena toto
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onemocnéni neprojevilo (Stary, 2005). Tato choroba je pfenaSena genovym defektem
na chromozomu X, z ¢ehoz vyplyva, Ze se hemofilie projevuje vétsinou u muzu, jelikoz
ziskaji pouze jeden chromozom X. Muzské pohlavi obsahuje konfiguraci chromozomi
XY, zenské pohlavi XX. V piipadé této vrozené krvacivé poruchy plati, Ze jsou zeny
pouze prenaseCkami. Je zde totiz skute¢nost, ze u Zen existuje ,,druhy zdravy
chromozom X. Situace, kdy se narodi divka trpici onemocnénim hemofilie nastane
v ptipad¢, kdy je dcerou zeny pfenaSecky a muze hemofilika. Z charakteru dédi¢nosti
rozumime, Ze se zen¢ prenaSecce muze narodit zdravy chlapec, zdravé dévce,

prenasecka hemofilie nebo chlapec hemofilik (Tesatova, 2009).

1.4 Klinické projevy

Hlavnim Kklinickym projevem hemofilie je krvaceni. V devadesati procentech
krvacivych epizod se jednd o krvaceni do kloubti a svali (Cetkovsky, 2004).
Nejcastéji dochazi k poskozeni velkych kloubti dolnich a hornich koncetin. Pokud
jiz jednou doslo k poskozeni kloubu, je zde velk4 pravdépodobnost recidivy krvéceni.
Postizeny kloub m4 viditelnou znamku zvySené naplné, je bolestivy, zdutely, kiize je
tepld a dochézi k vyraznému omezeni hybnosti. Néasledkem opakovaného krvaceni
do kloubu je takzvana hemofilicka artropatie, ktera se projevuje ¢aste¢nym ohnutim
v kloubu, deformitami, omezenim hybnosti a postupnému vazivovému nebo kosténému
spojeni kosti tvoficich kloub. V oblasti takto postizeného kloubu ¢asto dochazi
ke svalovym kontrakturam a atrofiim (Bures, Horacek, 2003).

Druhym nejcastéjSim mistem krvaceni u hemofilickych pacientli je svalstvo,
které postihuje zhruba 75 % nemocnych s tézkou formou. Mezi ptiznaky fadime zduteni
Vv urcité oblasti, omezeni pohybu a bolest. Tyto pfiznaky zplisobuji bolestivy otok, ktery
zapticinuje reflexni svalovy spazmus doprovazeny flexi v pfilehlém kloubu (Stary,
2005). Krvaceni v uzavienych prostorach mize vést ke kompresi nervové-cévnich
svazkl, které vedou podél svalu. Tlak vyvinuty v neoSetienych mistech je né€kdy tak

silny, Zze pterusi pfisun krve do mnoha vlaken ¢i do hlavni ¢asti svalu. Vysledkem je
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poté takzvana svalova smrt (sval je nahrazen zjizvenou tkéani). Pokud tento proces
pokracuje, mize dojit k vychyleni kloubu a ztraté schopnosti pohybu dané koncetiny.
Ke krvaceni muze dojit vramci zdravotnické péce predev§im po aplikaci
intramuskulérnich injekci (Jones, 2007).

Muzeme se setkat s krvicenim do gastrointestindlniho traktu. To mize byt
pfiznaky Ize povazovat prudkou bolest bficha a znamky stfevni nepriichodnosti
(Stary, 2005). Krvéaceni do traviciho ustroji postihuje 10 - 15 % pacientu trpicich tézkou
formou hemofilie. Jeho vyskyt u pacienti s chronickou hepatitidou (zloutenkou)
nebo cirhézou jater v disledku portalni (jaterni) hypertenze stale stoupa (Binder, 2004).
Krvaceni, které je pivodem ze stieva, v kazdém ptipadé vyzaduje nemocniéni
1é¢bu (Jones, 2007).

Krvéaceni do centralni nervové soustavy je vzacnéjsi. Tyka se predevSim tézké
formy hemofilie. U tohoto krvéaceni je velké procento Umrtnosti, a to zejména
pii krvaceni do vlastni funkéni tkané mozku (Bures, Horacek, 2003). Jeho incidence se
pohybuje zhruba mezi 3 - 14 %, z toho 30 % krvéacivych epizod je smrtelnych a 50 %
vede k dlouhodobému nervovému postizeni (Cetkovsky, 2004). U dospélych osob neni
tato prognoza piizniva natolik, jako u déti. Krvaceni vznika nasledkem urazd hlavy
a padt. Témé& v polovin€ piipadd miZze zlstat pfiina nejasnd. Pii nejasném
neurologickém nélezu, bolestech hlavy ¢i kieéich se u hemofilika jednd o indikace
k dikladnym vySetienim. Ve spornych piipadech je lepsi pfijeti do nemocni¢niho
zafizeni, pro ptipad moznych komplikaci, k observaci (Stary, 2005).

Krvaceni do urogenitalniho traktu se nejcastéji projevuje hematurii
(ptitomnosti krve v moci). Nejcastéji se vyskytuje u hemofilikii ve vékovém rozmezi
12 - 21 let, a to zejména u muzského pohlavi. Hematurie v zivoté postihne 60 %
nemocnych a v ptipadé tézké formy hemofilie dokonce 90 %. Tato komplikace trva
pomeérné kratce, vétSinou dva nebo tfi dny (Stary, 2005). Pti krvaceni do urogenitalniho
traktu je nutné se vyhnout riziku vzniku piekdzky v mocovodech a ledvinnych
panvickach koagulem (srazeninou). Proto je v téchto situacich nutné pfistoupit k podani

antifibrinolytik, 1ékti tlumicich proces rozpousténi krevni zatky (Cetkovsky, 2004).
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Mezi fidce se vyskytujici komplikace v oblasti urogenitalniho traktu lze zafadit
nefriticky syndrom, perirenalni hematom a renalni selhani (Stary, 2005). Zendm mize
pusobit problémy doba a sila krvaceni pii menstruaci. Tento stav se pomérn¢ jednoduse
upravi podanim tabletky hormonalni antikoncepce (Jones, 2007).

Zivot ohroZujici stav mize nastat pfi krvaceni do dychaciho systému. Tento typ
krvaceni je vSak velice vzacny (Stary, 2005). Casto k nému dochazi pii poranéni
v oblasti krku, ust, jazyka, obliCeje a o¢i. Pokud nastane tento typ krvaceni, je nutné
podat vyssi davku koagulaéniho faktoru, nez je bézné u krvaceni do kloubt a svali
(Jones, 2007).

Dals$im a nej¢astéjsim klinickym projevem je snadnd tvorba hematomi a podlitin,
které jsou pro hemofilii charakteristické. K jejich tvorbé vede ve valné vétsing piipada
zranéni. Vyjimecné ke vzniku krvaceni dochazi bez predchoziho zranéni, neboli
spontanné (Jones, 2007). Vzniklé hematomy maji casto sklon k Sifeni
do hlubsich vrstev. Dospéli jedinci maji vétsi tendenci ke krvacivym projevim,
nez déti (Navrétil a kol., 2008). U hemofiliki je modiina typicky vystoupla, hrbolata.
Ve sttedu byva vystoupld a $ifi se dale do podkozi. Tyto zhmozdéniny jsou vétsi,
nez U zdravych lidi, v dasledku Spatné schopnosti srazeni krve. Povrchové hematomy
byvaji mnohem méné bolestivé, nez hematomy v zasahujici do hlubSich tkani.
Hluboké hematomy se casto projevi silnym otokem, bolesti nebo ztratou funkce

hybnosti (Jones, 2007).

1.5 Diagnostika

V diagnostice hemofilie hraje dtleZitou roli podrobné odebrdni anamnézy.
Diagnostika dale vychazi z charakteru klinickych ptiznaki a z laboratornich
a to zejména z matciny strany. Z vySe uvedené¢ho vime, ze jde o onemocnéni recesivné
dédi¢né. Lokalizace genil je tedy vadzdna na chromozom X, z ¢ehoz pro dédi¢nost

hemofilie typu A i typu B vyplyva, Ze téméF ve vét§ing piipadi postihuje muZe. Zeny
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prenasecky byvaji  asymptomatické (bezpfiznakové), kazda dcera hemofilika
je s pravdépodobnosti 1 : 2 také pienaSeckou. Stejny pomér pravdépodobnosti plati
i v pfipad¢, ze bude kazdy syn pienaSecky postizen hemofilii (Rozto¢il, 2008).
Zhrubave 30 % ptipadd dochdzi ktomuto onemocnéni v disledku spontannich
(de novo) mutaci s neptiznivou rodinnou anamnézou (Cetkovsky, 2004).

Diagnoézu Ize jednoznacné potvrdit pfimym stanovenim koagulacni aktivity faktort
FVIII a FIX (Penka, Bulikova a kol., 2009).

Charakteristickym nélezem v koagula¢nich testech je prodlouZzeny aktivovany
parcialni tromboplastinovy ¢as (aPTT) (Indrdk, 20014). Tento Cas se prodluzuje
pii sprdvném provedeni v situaci, kdy hladina koagula¢nich faktort poklesla pod
30 % (Penka, Bulikova a kol., 2009). Doba krvacivosti (Quicklv test) se u vSech
hemofiliki typu B pohybuje v mezich normy, u pacienti s hemofilii typu A je
bezpiiznakovych piiblizné 80 % piipadit (Binder, Salaj, Vaviinkova, 2004).

Diagnézu nam muze piiblizit jiz stav kloubl, u kterych mohou byt viditelné
deformity. RTG vySetfeni ndm miZe postupem casu ukazat deformujici artrozy
s postupnym zanikem kloubnich chrupavek (Klener, 2006).

Soucasti diagnostiky tohoto krvacivého onemocnéni je diagnostika DNA,
kterd je dulezitd pro vysvétleni miry a lokalizace genetické poruchy. Dalsi dileZitou
ulohou této diagnostiky je ureni pfenaSecstvi a prenatdlni diagnostika plodi
u rizikovych matek (Binder, Salaj, Vaviinova, 2004). Odbér vzorku na zji$téni
potencidlniho genového defektu se provadi v prvnich mésicich téhotenstvi. Pokud je
hemofilie prokazana vcas, je rozhodnuti o umélém preruSeni téhotenstvi pouze
na rodic¢ich. Narozené dit¢ Ize vysetfit ihned po porodu odbérem krve z pupecniku, Ize
tak predejit krvacivym komplikacim (Tesafova, 2009).

Pii dokazané snizené hladiné faktoru Von Willebrandova faktoru (VWF) je
zapotiebi vyloucit Willebrandovu chorobu (Indrék, 2014). Toto ziskané onemocnéni
je charakteristické zna¢nymi krvacivymi projevy spoleéné s prokdzanim deficitu faktoru
vede k poruse funkce hemostazy (Penka, 2003). Tim padem i k schopnosti vazat faktor
FVIII (Penka, Bulikova a kol., 2009). S mirnym sniZzenim hladiny faktoru FVIII se lze
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setkat (fyziologicky) u lidi s krevni skupinou O (Indrdk, 2014). Tato porucha srazeni

postihuje stejnym zptisobem muze i zeny (LeMone, Burke, 2011).

1.6 Komplikace

K hemoragickym komplikacim casto dochazi ve stomatologii, je zde velké riziko
krvaceni. OSetfeni zubl se musi provadet velice opatrné. Zvysené opatrnosti dbame pii
aplikaci anestezie injekéni formou ¢&i pfi  odstranovani zubniho kamene.
K velké komplikaci by v tomto oboru mohlo dojit pfi extrakci zubu. Vykon je proto
provadén pouze po dikladné hemostatické piipravé na specializovaném odd¢leni
(Pazdera, 2005).

Nemalymi komplikacemi byva takzvand hemofilicka artropatie (kloubni
onemocnéni vedouci k destrukci a zméné tvaru) s poruSenou hybnosti, ktera muze vést
az krozvoji ankylozy (vazivové nebo kosténé spojeni kloubu, ztuhlost &1 ztrata
hybnosti) (Soucek, Spinar, Svadina, 2005). V ¢asnych fizich této komplikace dochazi
pii artropatii k pfimému poskozeni chrupavky kloubu krvi, kterd je volné pfitomna
vV kloubnim prostoru. Opakované nitrokloubni krvaceni pfispiva k vyvoji dalSiho
poskozeni synovidlni membrany, ktera nasledné¢ vypadd podobné jako u artritidy
(zanétlivé onemocnéni kloubu) (Pavelka et al., 2010).

K potizim dochazi v pfipadé vyskytu inhibitoru (latka zpomalujici nebo zcela
zastavujici reakci) proti FVIII nebo FIX (Penka, Bulikova a kol., 2009). Vyskytuje se
ub - 25 % lidi stézkym stupném hemofilie, jako na odpovéd’ na podani faktoru.
Ve vétsiné piipadii se jedna o aloprotilatky (protilatky proti antigenim jinych jedinct
téhoz druhu) typu IgG (Indrék, 2014).

Mezi dalsi komplikace patti vznik pseudotumoru (tvaru, ktery nddor pfipomina,
ale vznika jinym zpusobem). V téchto pfipadech se jedna o ohrani¢eny hematom,
ktery svym rastem poSkozuje okolni tkané (Indrak, 2014).

Zvlastni ptistup vyzaduje zmirfiovani bolesti u hemofilliki, jelikoz az 70 % uziva

pravideln¢ analgetika. V zajmu ptedchazeni komplikaci by se mélo vyvarovat uzivani
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velkého mnozstvi analgetik, a to zejména téch pripravkd, které obsahuji kyselinu
acetylsalicylovou, jelikoz mohou svym vlastnim U¢inkem vyvolat krvéceni.
Doporucena jsou spiSe analgetika, ktera obsahuji paracetamol (Penka, Bulikova a kol.,
2009).

Dalsi moznou komplikaci je prenos infekce Vv prubéhu substitucni 1écby,
jako je naptiklad HIV nebo hepatitida. V soucasnosti je toto riziko minimalni,
a to zejména pii porovnani oproti tomu, jaké bylo v pfedchozich letech (Muntau, 2009).

Diive (v 70. letech) bylo postizeno virusem hepatitidy zhruba 2 — 6 % hemofilikd,
ktefi podstupovali substitucni 1écbu. Pro jistotu je u lidi stimto onemocnénim
doporucovano o¢kovani (Stary, 2005). V Ceské republice je podavan vyhradné derivat
plazmy od ¢eskych darct. Tyto derivaty jsou protivirové oSetfeny. Jako prevence proti
hepatitidé slouzi ockovani, které je provadéné v prvnich letech zivota ditéte (Tesafova,

2009).

1.7 Terapie

Hlavnim cilem lé¢ebnych postupii je substituce (ndhrada) faktoru, ktery je
obsazen V plazm¢é hemofilikd v nedostate¢ném mnozstvi. K 1é€bé jsou vyuzivany dva
nejdulezitéjsi koncentraty faktoru — VIII a IX. Obsah téchto faktort je v plazmé
velice nizky. U pacientll s téZkou formou tohoto vrozeného krvacivého onemocnéni
jsou mnohdy vhodné specidlni terapeutické rezimy, zatimco u nemocnych se sttednim
¢1 lehkym stupném hemofilie Casto postaci 1écba jednotlivych krvacivych epizod
(Andé¢l, 2001).

Substituéni 1ééba koagulaénimi faktory VIII a IX dosdhla velkého pokroku
a zménila tak zivoty hemofilikii. Méné pozitivni strankou substitunich preparati je
jejich nemala cena, ktera se zvySuje s ohledem na jejich technickou vyspélost. Z tohoto
vyplyva statisticky tdaj, ze k dikladné substitucni 1€¢bé ma piistup pouze okolo 20 %
lidi, ktefi trpi hemofilii (Stary, 2005).
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Lécba zamétena na pficinu tohoto onemocnéni V soucasné dobé neexistuje.
Zéakladnim principem 1écby je vySe uvedena 1écba substitucni, jejiz cestou je
terapie je dosaZzeni takové hladiny faktoru, aby byla u¢inna. Tato hladina se lisi
v souvislosti na stupni zavaznosti hemofilie (Indrak, 2014).

Hemostaza mlze byt zajisténa nékolika principy substitu¢ni 1écby. V piipadé
hemofilie typu A a typu B podanim koagula¢nich faktorti. Mnozstvi koncentratu zavisi
na okolnostech, mezi které¢ lze =zafadit naptiklad lokalizaci krvaceni, hladinu
koagulac¢nich faktord v plazmé, ptitomnost inhibitoru a dalsi (Stary, 2005).

Koncentraty faktord VIII a IX jsou zhotovovany dvéma zptsoby — z plazmy nebo
rekombinantni technologii. Tyto koncentraty se od sebe odliSuji stupném cistoty
amnozstvim obsazeného faktoru. Stfedné ciSténé faktory, kromé& faktoru
VIl a IX, ¢asto obsahuji zbytky bilkovin krevni plazmy. Monoklonalnimi protilatkami
jsou pripravovany koncentraty vysoké Cistoty, které maji v poméru s miligramy
bilkoviny obsah koagulacnich faktori vys$i (Andél, 2001). Rekombinantni lidské
faktory se wvyrab&ji s pouZitim lidského genu. Jednd se o proteiny vytvoiené
aminokyselinami (Fusek, 2012). V soucasnosti je vyuzivan v praxi pouze jeden preparat
pochazejici ze zviteci plazmy. Tento preparat je vysoce CiStény. Pouziva se pouze
u hemofiliki s inhibitorem proti lidskému faktoru VIII (Stary, 2005).

Casna 1é¢ba, ktera je podana jiz pii prvnich projevech krvaceni, miize zabranit
rozsahlému krvaceni a predejit tak naslednému poskozeni tkani (Binder, Salaj,
Vaviinova, 2004).

V ramci prevence hemofilie hraje dulezitou roli kromé vcasné diagnostiky
onemocnéni také predchazeni krvacivych epizod a v neposledni fad¢ aktivni
vyhledavani pienaSecek a jejich nasledné dikladné vySetieni (Penka, Bulikova a kol.,
2009).

Profylaktické podani faktoru je vyuzivano v soucasnosti se specifickou lécbou
u nékterych vykont, jako je napiiklad maly chirurgicky vykon nebo extrakce zubu.
V ramci prevence se ne pouze dité, ale i dospély jedinec soustiedi na predchazeni

zranéni vedoucich ke krvaceni (Leifer, 2004). Preventivni podavani spoc¢iva v aplikaci
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faktoru takovym zpisobem, aby se v krvi udrzovala stabilni hladina koagula¢nich
faktort nad1 %. U dospé€lych jedinci se preventivni podani vyuziva zejména
v naro¢nych situacich, mezi které lze zaradit stresové situace, stavy po operacich
a Urazech, intenzivni rehabilitace. V nékterych piipadech je ke kontinudlnimu podani
zapotiebi pouziti specialnich davkovacu ¢i zavedeni permanentnich katétrd (Andé¢l,
2001).

Dévkovani faktoru je fizeno fadou kritérii, jako je naptiklad veék a vaha hemofilika,
dale pak také misto a typ krvaceni a v neposledni fad¢ se musi brat v potaz, zdali jde
0 profylaxi ¢i méné Casté podavani pii krvacivé epizodé. Na vypocitani davky faktord
slouzi vzorce, které jsou zpravidla uvedeny na ptibalovych letacich koncentratu faktoru.
Pro urceni davky faktoru jsou zndma jesté dal$i osvédcend pravidla. Nejmensi davka
v lahvicce s faktorem IX je 600 jednotek a s faktorem VIl 250 jednotek. Podani téchto
davek ve vétsing ptipadt postaci k zastaveni krvaceni v celych 80 %. Ve zbylych 20 %
Casto postaci podani druhé davky faktoru (Jones, 2007).

Princip doméci lécby spociva v tom, Ze sam hemofilik nebo jind osoba, kterd
mu dopomiize, aplikuje potifebnou davku koagulaéniho faktoru jiZ pfi prvnich
priznacich krvéceni, kterou muze byt i bolest. Z toho vyplyva, Ze je Casto mozné
predejit 1 jednou davkou rozsahlému krevnimu vyronu (Andél, 2001). Hematolog
stanovi program domaci 1é¢by - aplikaci koagulacniho faktoru. Aplikace faktoru
neni vzdy nutnd pouze pii krvacivé epizod¢, ale mize byt i pravidelna. Tento
zpusob 1é€by je vyuzivan pievazné u hemofilikii s t€Zkym stupném onemocnéni.
S nacvikem intravendzni aplikace (aplikace do zily) se zacina jiz v détském veku.
Nejcastéji se k aplikaci pouzivaji sublimacné susené koncentraty faktori VIII a IX.
Koncentraty lze skladovat az pil roku pii pokojové teploté. I pfesto je vSak lepsi
uchovavani v lednici. Ptiprava koncentrati spociva ve smichani obsahu lahvicky
s fedicim roztokem. Redéni provadi hemofilik t&sné pied samotnym podanim (Jones,
2007).

Genova terapie spociva v prenosu genetické informace. Cilem této lécby
je naprava chybné genetické informace. Lze ji také vysvétlit jako sjednoceni nebo

uceleni nového genetického materidlu do geonomu buiiky (Klener, 2013). I pfesto,

25



ze doslo k velkym pokrokiim v 1é¢bé tohoto onemocnéni, vyslo najevo, Ze jsou
terapie stane realitou. Stale vSak zlstavaji problémy s dlouhodobym a bezpeénym

pusobeni genll v nasem téle (Jones, 2007).

1.8  OsSetrovatelska péce

V péc¢i o hemofilika je hlavnim cilem udrZeni optimalniho stavu zdravi a pohody
a minimalizovani komplikaci, které mizou byt zptisobeny krvacivymi epizodami.

Specifikem preventivnich prohlidek kazdého hemofilika se substituéni terapii je
nutnost navstivit svého oSetifujiciho praktického lékafe minimaln¢ jedenkrat ro¢né.
Sestra by pii této kontrole méla provést méteni krevniho tlaku a vySetfeni moce.
V krevnich vysledcich si sestra v§ima mnozstvi krevnich desticek, bilych krvinek,
funkénich parametri ledvin (véetné hepatitid), inhibitoru faktoru srézlivosti
a ukazatel imunity (Jones, 2007).

V celkoveé péci tykajici se hemofiliki je velice diileZitou a podstatnou soucasti péce
oSetfovatelskd, ktera musi dbat na fadu specifik. Pro pacienta trpiciho timto vrozenym
krvacivym onemocnénim je dulezité, aby mél od oSetiujiciho personalu dostatecné
mnozstvi informaci tykajicich se pfi¢iny, zpisobu lécby, prognédzy, deédicnosti
a Vv neposledni fad¢ také specifik, které mu jeho onemocnéni pfinasi a bude se s nimi
muset potykat do konce jeho Zivota. Povinnosti sestry je plnd divéra k pacientovi,
jestliZe je jim upozoriiovana na potize, které se doposud klinicky neprojevily. Pti tomto
onemocnéni by se nemély pacientovi subjektivni pocity podcenovat. Zdravotni sestra by
méla byt také v neposledni fad¢ velice diisledna a vyzadovat tak dodrZzovani potfebného
rezimu (Penka, Bulikové a kol., 2009).

Vzhledem k charakteru onemocnéni je dilezité monitorovani znamek krvaceni,
véetné hematomu, podlitin, purpur, ale také otokd. Sestra musi sledovat krvaceni
povrchovd, ale také musi davat pozor na ta skrytd. Sestra by tedy neméla opomijet

kontrolu zvraceni a stolice na okultni krvaceni. (LeMone, Burke, 2011).

26



Sestra provadéjici intravendzni (nitrozilni) aplikaci koncentratu by m¢éla
mit po celou tuto dobu nasazeny jednorazové ochranné rukavice (ty muze odlozit
az tehdy, pokud je veskery pouzity materidl uklizen). Tato hygienickd opatieni
jsou dulezita pro oSetfovanou osobu, ale i pro sestru. Chrani ob¢ strany pifed moznou
infekci. Sestra vybere vhodnou zilu a zvoli misto vpichu. Po vyjmuti jehly z zily sestra
pfilozi na misto vpichu tamponek a pozaddd pacienta (pokud je to mozné)
o stlageni zhruba na 5 minut. V bé&Znych ptipadech posta¢i doba stlaceni mensi
(1- 2 minuty). Zde je doba prodlouzena z duvodu vétsiho rizika krvaceni a tvorby
hematomu. Pokud je nutnosti pravidelnd nitrozilni aplikace, doporucuje se zavedeni
permanentniho zilniho pfistupu (Jones, 2007). Permanentni centralni zilni katétr
je velice podobny klasickému centralnimu zilnimu katétru. Nejcastéji je tento
katétr zaveden do vena subclavia a vena jugularis a je veden takzvanym
podkoznim tunelem. Jeho usti se nachdzi na predni stran¢ hrudniku. Sestra
pracuje s katétrem vzdy asepticky. Po dukladné dezinfekci z téla katétru injekéni
stfikatkou vyjme heparinovou zatku, kterd v katétru zabranuje vzniku krevnich
srazenin. Pied aplikaci proplachne katétr 10 ml fyziologického roztoku. Po ukonéeni
aplikace je potieba heparinovou zéatku obnovit. To sestra provede aplikaci
fyziologického roztoku s ptidanym heparinem, jehoz mnozstvi se fidi dle velikosti
katétru (Remes, Trnovska a kol., 2013). Pro profylaxi hemofilikii je nejc¢astéji vyuzivan
takzvany Port-a-catch (Jones, 2007). Tento typ katétru je fazen do skupiny
tunelizovanych zilnich kanyl, vyrabénych zpravidla ze silikonu, které se mnohdy
vyuzivaji pfi zavadéni skrze podkozni tunel. Sestra pravidelné kontroluje funkci tohoto
vstupu, stav okoli, pevnost spoji na katétru ¢i ptitomnost krve nebo vzduchu v kanyle.
Sestra aktivngé sleduje ptipadné projevy komplikaci, jako je naptiklad bolest, zarudnuti
a otok. Dle potieby a standardt provadi sterilni pfevaz za pomoci transparentni folie,
sterilnich ¢tvercti a dezinfekce. Jehly jsou setrou vyménovany po 3 - 5 dnech. Pti
vyskytu nebo podezieni na komplikace je nutno informovat lé¢kafe a domluvit se
na naslednych opatienich (Vokurka, 2005).

U hemofilickych pacientll jsou znac¢nou kontraindikaci intramuskularni injekce,

pii kterych hrozi obtizné stavitelné krvaceni do svalu (Penka M., Penka I., Gumulec
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akol., 2014). Léky se proto aplikuji jinym zpusobem, zejména vySe uvedenou
intravenozni aplikaci. V piipad¢ aplikace subkutanni injekce (injekce do tukové tkané
piimo pod kuazi) je objem vstfikované latky velice maly a nehrozi tak zadné velké
komplikace, vyjma podlitin. Sestra mize predejit vzniku hematomu tim, Zze misto
vpichu na 5 minut stlaci (Jones, 2007)

Dalsi oblasti oSetfovatelské péce se tykaji biologickych potieb (Slezakova
a kol., 2007). V souvislosti s krvacivymi stavy (ztratou tekutin abnormalnimi cestami)
sestra bere na védomi, Ze zde hrozi jisté riziko deficitu télesnych tekutin. Kloub dokaze
pojmout velké mnozstvi vypotku, krevni ztraty tak mohou byt zna¢né. Sestra si v§ima
duSevniho stavu pacienta, v€ku a turovné¢ védomi. Pacienta je zapotiebi zvazit
tekutin. MizZe se sledovat stav sliznic a koZzniho turgoru. Sestra by déale méla vést
zaznam o piijmu a vydeji tekutin, ¢imz vytvoii ptehled o celkovém obrazu tekutin.
Vsima si vysledkt laboratornich vysetfeni (hemoglobin, urea, kreatinin, elektrolyty
atd.), které hlasi 1ékafi (Doenges, Morhoouse, 2001; Slezakova a kol., 2007).

V oblasti hygieny sestra zjisti sobéstacnost pacienta. V piipadé unavy, kterd
byva u krvacivych onemocnéni Casta, provede piislusna opatieni. Pti zhor§eném stavu
zvoli sestra hygienu na lizku. Jelikoz ma hemofilik zvySené riziko krvaceni i pfi
mensich poranénich, sestra musi postupovat Setrné€. Pokud dochazi ke krvéceni z télnich
otvorli, povinnosti sestry je zajistit dostate¢né mnoZstvi vhodnych sacich pomicek.
Sestra by méla pii provadéni hygieny pozorovat piipadné krvacivé projevy (stav
pokozky, kloubld atd.) (Slezakova a kol., 2007). V péci 0 zuby je hemofilikim
doporucovano ¢isténi kartaCkem s mékkymi nebo sttedné tvrdymi nylonovymi
Stétinkami. Sestra by si méla vSimat stavu désni. Pokud jsou dasné zranéné, jsou
Stétinky ptilis tvrdé a hrozi krvaceni (Jones, 2007).

V piipadech s tézkym krvacenim je strava pacienta zajiSt€éna parenteralni cestou
(mimo zazivaci trakt) (Slezakova a kol., 2007). Po opakovanych krvacivych epizodéach
je zvySena potieba bilkovin a Zzeleza V potrave. Proto by sestra méla zajistit vhodnou
stravu. Pokud chce hemofilik konzumovat vitaminové tablety, mél by tuto zalezitost

nejdiive prokonzultovat s hematologem (Tesafova, 2009).
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V oblasti vyprazdilovani se sestra zamétfuje na kvantitu i kvalitu stolice a moce.
Vs§ima si piedevs§im znamek krvaceni. Pii rozsadhlych projevech krvaceni je vhodné vést
zaznamy o piijmu a vydeji tekutin (Slezakova a kol., 2007).

Dalsi potfebou u hemofiliku je tiSeni bolesti, ktera je nejéastéji spojena s krvacenim
do kloubu. Osetfujici personal musi s pacientem vzajemné spolupracovat, aby byl
nalezen vhodny pfipravek pro konkrétni pouziti. Sestra pravidelné sleduje
a zaznamenava intenzitu bolesti a zjiStuje, subjektivni pocity pacienta vztahujici se
k u¢innosti podanych analgetik (1ékd tlumicich bolest). V ptipadé hemofiliki je vSak
nejleps$im 1ékem proti bolesti véasné podana injekce s odpovidajicim faktorem
srazlivosti. Sestra muze dale pacientovi doporucit a zajistit chladivé obklady,
které vedou K jisté ulevé od bolesti. S tlevou od bolesti bez 1ékit umi hemofilikim
pomoci fyzioterapeuti a piekonavaji tak chronické bolesti. V ptipad€é chronickych
bolesti je namisto chladu doporucovano teplo, které uvolfiuje napéti svalu.
Fyzioterapeuti zajistuji kvalitu Zivota pacientim s hemofilii uchovavanim zdravych
kloubli a svalti (Jones, 2007). Sestra by mé¢la hemofilika zbavit strachu, Ze cviceni
zpusobuje krvaceni a méla by ho presvédéit, ze fyzicka aktivita mize naopak zamezit
vzniku krvaceni a kloubniho poSkozeni. Cviéni pro hemofiliky jsou stanovovéna
a predepisovana zkuSenym fyzioterapeutem. Ten by mé¢l také na tento cvicebni program
dohliZet. Cviceni je dllezité pro mirnéni dlouhodobych vlivii krvaceni na urcité svaly
a klouby. Specificka cvi¢eni napomahaji ke zlepSeni urcitych problematickych struktur
a pohybu (Mulder, 2009).

Pii 1é¢bé bolesti zpisobenych krvacenim do kloubti a svali neexistuje zadné
analgetikum, které by bylo bez neZadouciho vlivu na hemostazu. Kratkodobé jsou
pouzivany piipravky tlumici bolest pyrazolonového typu, jako je naptiklad Paracetamol.
Kontraindikované jsou medikamenty obsahujici kyselinu acetylsalicylovou.
NejznaméjSim piipravkem obsahujici tuto kyselinu je Acylpyrin Tyto 1éky nepiiznivé
ovliviuji agregaci (nasedani) krevnich desticek a mohou tim padem vyvolat nezadouci
krvaceni (Marek a kol., 2010).

Dalsim ukolem sestry je psychickd podpora pacienta po sdéleni neptiznivé

informace, za kterou je vtomto piipadé povazovano sdéleni diagnézy chronického
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onemocnéni. Dulezitou ulohou sestry je naslouchani a nasledna reakce na pocity
pacienta. OSettujici personal by m¢l myslet na to, Ze psychické faktory ovliviiuji kvalitu
Zivota, ale také mohou ovlivnit biologické funkce. Sestra si v oblasti prace s chronicky
nemocnymi, jako napiiklad hemofiliky, musi davat pozor na takzvané vyhoieni, neboli
psychicky kolaps (Arranz, 2003).

Dispenzarizace pacientl v centrech pro hemofiliky zahrnuje komplexni péci
(Stary, 2005). Tato péée je vramci Ceské republiky zajistovana centry, které
jsou umistény na hematologickych oddélenich nemocnic (vétSinou fakultnich)
nebo pfimo na hematologickych klinikach. S témito centry by mél byt kazdy prakticky
1¢kat, jehoz pacientem je hemofilik, v kontaktu. Hemofilicka centra s komplexni pé¢i by
méla spliovat zasady mezi které se fadi napiiklad neptetrzity provoz (v jakoukoliv
denni i no¢ni dobu), kontrola kvality laboratornich testli hodnoticich krevni koagulaci,
poradenské sluzby pro pacienty s hemofilii (ale i pro jejich blizké), vedeni 1ékafskych
zaznamu vSech pacientt do zdravotni karty, moznost vyuziti 1é¢ebnych programu
po pacienty s hemofilii, dostupnost konzulta¢niho Iékafe specialisty (chirurga,
stomatologa atd.), vzdélavani 1ékartii, sester a laborantl (Jones, 2007).

V ohledu na spravnou péci o hemofilika je podstatné vést diillezitou dokumentaci,
kterou je v tomto piipadé prikaz hemofilika (viz ptiloha 6). Tuto kartiCku by mél mit
hemofilik vzdy pfi sobé€. Jsou na ni uvedené potiebné informace pro 1ékafe. Miize dojit
k situaci, kdy bude zapotiebi poskytnuti 1ékaiské pomoci mimo své bydlisté¢ a dosah
hemofilického centra, kde onoho hemofilika jiz znaji. OSetiujici personal potiebuje znat
presny typ koagulaéni poruchy, aby byla poskytnuta kvalitni a spravna péce.
V nékterych naléhavych piipadech mize pomoci, kdyZ ma hemofilik ndramek nebo
ptivések s uvedenou krevni skupinou a ndpisem: ,,Pozor! Hemofilik!* (Tesafova, 2009).

Hemofilickymi pacienty se dale zabyvd Svétovd hemofilicka organizace
(WFH - World Federation of Hemofilia), coz je neziskova mezinarodni
organizace. Zabyvad se zavadénim, zlepSovanim a zachovavanim péée o lidi trpici
hemofilii a dal§imi poruchami krevni srazlivosti (Jones, 2007).

Sdruzeni hemofilikii pusobici v Ceské republice je Cesky svaz hemofilikd,

které sdruzuje lidi trpici touto vrozenou koagulopatii. Tato organizace funguje

30



na bazi dobrovolnictvi. Nejvyznamnéj$i aktivitou tohoto sdruzeni jsou tabory,

které jsou pro hemofilika bezesporu velice piinosné z mnoha hledisek (Tesatova, 2009).
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2 Cile prace a vyzkumné otazky

2.1 Cil prace

Cile vyzkumného Setieni:
1. Zjistit, jaké specifické potieby maji lidé trpici hemofilii.
2. Zjistit, jak ovliviiuje hemofilie pacientlv Zivot.

3. Zjistit specifika oSetfovatelské péce o pacienty s hemofilii.

2.2  Vyzkumne otazky

V souvislosti s polozenymi cily prace jsme zvolili nasledujici vyzkumné otazky:
1. Jaké specifické potieby maji lidé s hemofilii nejcastéji?
2. 'V jakych oblastech aktivit denniho Zivota je ovlivnéna osoba s hemofilii?

3. Jaké jsou specifika v oSetiovatelské péci o pacienty s hemofilii?
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3 Metodika

3.1 Metodicky postup

Empirické cast bakalarské prace byla zpracovana kvalitativni formou vyzkumného
Setfeni. Jako vyzkumna metoda byl uplatnén polostrukturovany rozhovor.

Vzhledem ke zvolenym otazkdm jsme si pfedem zvolili osnovu rozhovoru se
sestrami (viz piiloha 4) a s respondenty s hemofilii (viz ptiloha 3). V pribéhu rozhovort
jsme ¢asto museli reagovat na aktualni situaci dopliujicimi otazkami. Ne kazdy byl
vSak dosti komunikativni a otevieny.

Zvukovy zaznam rozhovora byl realizovan po Ustnim souhlasu sester a respondent.
Audio zaznamy jsme ptevedli ptimou transkripci do programu Microsoft office World.
Anonymni rozhovory, pouzité pouze pro ucely této bakalarské prace, obsahovaly
celkem 21 otazek. Rozhovory vztahujici se k respondentim byly zaméfeny na oblasti,
které v souvislosti s hemofilii ovliviiuji rizné aktivity denniho Zivota. Zaroven byly
témito rozhovory zjiStovany nejdilezitéjsi potieby z pohledu hemofiliki.
V rozhovorech vedenych se sestrami jsme se soustfedili na zjisténi specifik
oSetfovatelské péce a potreby hemofilickych pacientd.

Rozhovor pro respondenty byl roz¢lenén do osmi kategorii a rozhovory sestrami
do deviti. Tyto kategorie byly podrobnéji rozpracovany ve vysledcich vyzkumného
Setfeni. Pti uvadéni dat byly pouzity citaty respondenttt ze zaznamenanych odpovédi,
Které jsou v textu oznaceny kurzivou. Ziskana data jsme nasledné dukladné analyzovali
pomoci otevieného kodovani.

Sbér dat, byl provadén od Gnora do dubna roku 2015.

3.2 Charakteristika vyzkumného souboru

Pfed zahajenim vyzkumného Setieni jsme pozadali o pisemny souhlas hlavni sestru

Nemocnice Ceské Budé&jovice, a.s. (viz ptiloha 2). Vyzkumné Setfeni bylo realizovéno
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zvlast’ se sestrami a zvlast’ s osobami trpicimi hemofilii.

Prvni ¢ast vyzkumného souboru tvofilo pét osob trpicich hemofilii. Tito hemofilici
v danou dobu nevyzadovali hospitalizaci. Druha ¢ast vyzkumného souboru byla tvofena
péti sestrami, které maji zkusenosti s pé¢i o hemofilicke pacienty.

U osob trpicich hemofilii jsme se nesetkali s negativni reakci, vétsina respondentt
byla dle naSeho dojmu naopak rada, ze nékdo projevuje zajem o ziskani podrobnéjsich
informaci o tomto ne piili§ vefejnosti zndmém a zminovaném onemocnéni.
U vSeobecnych sester byla situace ztizena jejich pracovni vytiZzenosti, ale i ptesto byly
velice ochotne.

Vzhledem k tomu, ze mé a respondentovo bydlisté je znaéné¢ vzdalené a naSe
¢asové moznosti jsou rozdilné, bylo zapotiebi vyuzit komunikace pies osobni email.

V neposledni fad¢ je nutno zminit, Ze ndm s vyhleddvanim respondenti nabidl
pomoc Cesky svaz hemofilikii (dile CSH) a skupina, kterd tyto osoby podporuje.
Ze strany CSH jsme se dockali velice vstficného a ochotného jednani. Byla mi
nabidnuta ucast na setkani jiho¢eskych hemofilikli s odborniky. Zde jsme méli moZnost
vést rozhovory s hematologickymi sestrami. Po nékolika dnech nam vsak bylo
oznameno, Ze se bohuzel Zadna sestra na setkdni nepftihlasila. Jelikoz jsme v t¢ dobé
méli jiz dostatek respondentti, ucast jsem s omluvou odmitla. I pfesto ndm byla nadale

nabidnuta dle potieby spoluprace s predsedou rady CSH.
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4 Vysledky vyzkumného Setieni

Nasledujici kapitola je rozd€lena na tii Césti, které jsou zaméfené na vysledky
vyzkumného Setfeni. Prvni ¢ast je zacilena na vliv hemofilie na potieby a rtizné oblasti
klientova Zzivota, dalSi cast na oSetiovatelskou péci a potfeby u pacientl trpicich

hemofilii a tieti ¢ast shrnuje vysledky naseho empirického Setieni.

4.1 Identifika¢ni udaje respondentii a sester

4.1.1 Tabulka 1: Identifikace respondenti

Respondenti Oznaceni Ro¢nik narozeni Typ hemofilie
Respondent 1 R1 1994 B
Respondent 2 R2 1990 A
Respondent 3 R3 1995 A
Respondent 4 R4 1990 A
Respondent 5 R5 1980 A

Tabulka 1 obsahuje identifikaci respondenti. Respondent 1 bude ve vysledcich
ozna¢ovan jako R1, je narozen roku 1994, jedna se o respondenta s hemofilii typu B
stfedniho stupné. Respondent 2 bude ve vysledcich oznacovan jako R2, narodil se
vroce 1990, tento respondent trpi hemofilii typu A téZkého stupné zavaznosti.
Respondent 3 bude uvadén jako R3, rok narozeni je 1995, jednd se o respondenta
s t¢zkym stupném hemofilie typu A. Respondent 4 bude ve vysledcich oznacovan jako
R4, je narozen roku 1990, tento respondent trpi hemofilii typu A t&€zké formy.
Respondent 5 bude ve vysledcich oznacovan jako R5, je narozen v roce 1980, jedné se

o0 respondenta s hemofilii typu A t€zkého stupné zavaznosti.
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4.1.2 Tabulka 2: Identifikace sester

Sestry Oznaceni Délka praxe Dosazené vzdélani
maturitni plus pomaturitni

Sestra 1 S1 19 let o N
specializace v onkologii
maturitni plus pomaturitni

Sestra 2 S2 10 let o ) )
specializace v internich oborech

Sestra 3 S3 7 let vysokoskolské

Sestra 4 S4 4 roky vysokoskolské

Sestra 5 S5 5 let vysokoskolské

Tabulka 2 obsahuje identifikaci respondentek - sester. Sestra 1 bude ve vysledcich
vyzkumného Setieni oznacovana jako S1. Jeji délka praxe je na soucasném oddéleni 19
let. Jejim dosazenym vzdélanim je maturitni a nasledna specializace v onkologii. Sestra
2 bude ve vysledcich oznacovana jako S2. Dosdhla maturitniho vzdélani a néasledné
absolvovala postgradualni studium v oboru oSetiovatelstvi v internich oborech. Délka
praxe ¢ini 10 let. Sestra 3 bude dale uvadéna jako S3. Na nynéj$im odd¢€leni pracuje 7
let. Dosahla vysokoskolského vzdé€lani. Sestra 4 bude ve vysledcich uvadéna jako S4.
Na soucasném oddéleni pracuje jiz 4 roky. Jeji dosazené vzdélani je vysokoskolské.
Sestra 5 bude ve vysledcich uvadéna jako SS5. Jeji délka praxe na soucasném oddéleni

¢ini 5 let. Dosahla vysokoskolského vzdélani.
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4.2  Rozflenéni do jednotlivych kategorii

4.2.1 Kategorizace vlivu hemofilie na potieby a rizné oblasti klientova zivota

Ziskané informace od 5 respondent jsme rozdé¢lili do 8 kategorii.

Tabulka 3: Kategorizace vlivu hemofilie na potieby a riizné oblasti klientova zivota

1 Aktivita v bézném zivoté

2 Problematika cilového kloubu
3 Aplikace koagulac¢niho faktoru
4 TiSeni bolesti

5 Dispenzarizace

6 Vliv hemofilie na psychiku

7 Vybér zaméstnani

8 Hemofilie a cestovani
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1. Aktivita v béZném zivoté

Dle odpovédi respondentil je ziejmé, Ze ne vSechny aktivity jsou pro osobu
s hemofilii vhodné a pii vybéru aktivit v béZném Zivoté musi brat hemofilici zietel
na charakter a tizi svého krvacivého onemocnéni. Z toho vyplyva, Ze nejsou vhodné
7zadné kontaktni a adrenalinové sporty. O Cemz se muze piesvédcit i z nasledujicich
odpovédi respondenti na otazku zaméfenou na aktivitu v bézném zivoté. Tii
respondenti uvedli: ,, Jedna se hlavné 0 kontaktni a adrenalinové sporty. Kdybych se mél
Fidit podle doktori, kteii Fikaji Ze bych nemél napriklad bruslit, lyZovat, deélat tézkou
praci, tak to by kazdej hemofilik nemohl déelat nic. Ja osobné jsem nikdy nedélal nic, co
by mé vazné ohrozovalo. Nejvic chodim do bazénu.” (R1). ,,Problém jsou kontaktni
sporty, ale ty stejné nedélam. Rad jezdim na kole a plavu.” (R2). ,,Nemél bych délat
zadny kontaktni sporty, bojovy uz viitbec ne.” (R3). ,,Jsou to urcité kontaktni sporty,
jako fotbal, hokej a box. Kdyz to tak vezmu, tak skoro u vsech sportit na sebe musime
byt vice opatrni, nez ostatni. Ja osobné se vénuji spise aktivitam, kde néjaky uraz az
tolik nehrozi, jako jezdeni na kole, tenis a plavani.“ (R4). Z vyse uvedenych odpovédi
si 1ze povS§imnout, Ze zde respondenti uvadéji i aktivitu, ktera je pro né vhodna. Jedna se
o aktivitu, kterou provozuji vSichni respondenti. Touto aktivitou je plavani: ,, Nejvic
chodim do bazénu.* (R1). ,,...jezdim na kole a plavu.* (R2). ,, Plavu, lezu na steéné... "
(R3). ,,Jd osobné se venuji spise aktivitam, kde néjaky vraz az tolik nehrozi, jako jezdéni

na kole, tenis a plavani. “ (R4). ,, DFiv jsem jezdil na kole, plaval “ (R5).

2. Problematika cilového kloubu

Jelikoz se nam prvni respondent zminil o problematice cilového kloubu, ktery
charakterizoval tim, Ze se jedna o kloub, ktery je nejvice zasazen hemofilii (opakujicimi
se krvacenimi), byla polozena otazka vztahujici se k tomuto kloubu. Respondenti se
ve svych odpovédich také zminovali o konkrétnich problémech provazenych pravé

timto kloubem. NejcCastéji respondenti uvadéli, ze je jejich cilovym kloubem kotnik.
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,..mymi cilovymi klouby jsou oba kotniky, u kterych mam silné pokrocilou artrozu
a osteonekrozu. Problém jsou hlavné spontdinni krvdceni do nohou. Pri pravidelném
podavani faktoru ale témér nekrvdacim. Velkym problémem je silna chronickd bolest
ve zminénych kotnicich.” (R2). Dva respondenti uvedli, Ze je jejich cilovym kloubem
koleno. ,, U mé se da Fici, ze uz odmala mé zlobi ve vétsiné pripadii koleno. Uz v 8 letech
Jjsem prodélal prvni operaci a nasledné jsem se podotykal s krvacenim do tohoto kloubu.
Nyni nebojuji ani tak s otokama, jako spiSe s artrozou kolene, ktera se nyni zacala
poctivé a hlasité projevovat.* (R4). ,, Driv to byly kotniky a kolena. Ted jen ty kolena.
Nejvic pravé. Levé mam od 15 po synovektomii. “ (R5). V souvislosti s touto kategorii
byla v§em respondentim polozena otazka zamétujici se na pravidelnou rehabilitaci.
Rehabilitace je dulezitou soucasti péée o hemofiliky, jelikoz u nich ¢asto dochazi ke
ztuhlosti kloubti a atrofii okolnich svall. ,,Na rehabilitace nechodim. (R2). ,,Na to
Jjsem moc linej, takzZe spis cvicim doma. Mezi pravackou i levackou mam znatelnej rozdil
ve svalovine, i kdyz je posiluju uplné stejné. Navic ted’ uz je ten kotnik v takovym stavu,
Ze jenom rehabilitace nepomiize.” (R3). ,,Musim se priznat, Ze na rehabilitaci jsem
nebyl uz par let. Spise jsem cvicil doma, ale jelikoz se nyni ozvala ta artroza kolene, tak
mam prvai rehabilitacni kiiru tento rok za sebou. Mél bych chodit pravidelné, ale to
nedelam. (R4). ,, Pravé zZe nedochdzim. Ja vim, Ze bych mél, ale casové to nékdy

nejde. “ (R5).

3. Aplikace koagula¢niho faktoru

V piipad¢ této kategorie doslo rovnou ke dvéma shodam mezi vSemi respondenty.
Prvni z nich se tyka potieby aplikace faktoru v ramci Casovych intervalt. Po ziskani
rozhovoril se sestrami miiZeme fici, Ze se intervaly zpravidla neméni, ale ke zménam
muze dojit vradmci prevence pred ¢i po vykonu, kdy je potieba dostat aktivitu
koagula¢niho faktoru na optimalni hodnotu. Respondenti ve svych odpovédich uvedli,
ze si faktor, pokud nemaji zadné komplikace, aplikuji dvakrat tydn€. ,, Posledni rok

a kousek si picham dvakrat tydné. Predtim jsem mél trikrat tydné. Davky se ménily
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podle prepardtu, doktorii a miry krvaceni.” (R3). ,,Faktor si aplikuji cca jednou za 2
dny, kdyz necitim néjaky naznak otoku nebo pred sebou nemam planovanou zatez. “
(R4). Ke druhé shod¢ doslo v souvislosti se samostatnosti aplikace koagula¢niho
faktoru. VSichni respondenti uvedli, Ze jsou v aplikaci tohoto faktoru sobéstacni jiz
od détského veéku. ,, Injekci jsem se naucil aplikovat na hemofilickém tabore v deviti
letech. Je to pro mé naprosto zasadni dovednost.” (R2). ,, PIlné sobéstacny jsem od cca
10 let. Poslednich 6-7 let do dospélo do takové miry, Ze se nenechdm pichnout
od nikoho jinyho. Neverim, Ze by se jim to darilo tak dobre, jako mné. Za ty roky to tak
ma drtiva vétsina hemofilikii. Poprvé jsem se sam pichnul v 7. (R3). ,, Aplikuji od 10 let
zdarné sam a musim vict, Ze i kdyz mi v nemocnici sestricka bere krev, tak z toho jsem

nesviuj a radsi bych si ji nabral sam. Za ty léta uz mam bohatou zkusenost a hlavné jsem

si naSel sviij princip, ktery mi vyhovuje. “ (R4).

4. TiSeni bolesti

Z vyzkumného Setfeni vyplynulo, Zze se jednd o dlleZitou potiebu lidi trpicich
hemofilii, tykajici se zna¢nym zptsobem respondentovo kvality Zivota. Respondentim
byla poloZena otazka, kterou jsme zjist'ovali, do jaké miry je bolest ovlivituje. ,, Dokud
je clovek v klidu, tak to neboli. Horsi je kdyz se na ty nohy snazis postavit. V teézkych
pripadech to ani neni mozné. (R3). ,, Momentalné pocituji, Ze dost. Do schodit mi to uz
dela obrovsky problém. Zacal jsem dost kulhat na nohu a skoro pri kazdém kroku citim
bolest. Nehledé na to, Ze to ma i velky vliv na psychickou stranku.“ (R4). ,, No nékdy
i dost, ale do préce chodit musim, tak musim vstavat i pres bolest, ale behem dne se to
zlepsi. Horsi je to pak vecer.” (R5). Dale jsme zjistovali, jaké medikamenty nebo
prostiedky respondenti na tiSeni bolesti nejCastéji uzivaji. Ve vétSin¢ ptipada byly
uvedeny tabletové léky. U respondenta R1 neni uzivani tabletovych analgetik pfilis
Casté. Jedna se o jediného z mych respondentt, ktery trpi hemofilii typu B stfedné
zavazného stupné. Tento respondent uvedl: ,, No, ono to bud’ neboli vitbec a nebo to

trochu boli. Ale necha se to, ze ani nekulham treba. Pokud bolest je, tak na to nic moc
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neberu. Me staci kdyz si natahnu tu ponozku, kterd mi to stahne a prestane to. Prasek si

moc casto neberu. “ (R1).

5. Dispenzarizace

Na zaklad¢ odpovédi z rozhovori je ziejmé, Ze jsou pravidelné kontroly nezbytnou
soucasti hemofilikova zivota, jelikoz mu slouzi piedev§im k doplnéni davek
koagulac¢niho faktoru a pomtcek pro domaci aplikaci. Déle pti prohlidkach s 1ékafem
konzultuji aktudlni stav a piipadné obtize. Nejvystiznéji otazku zodpovédéli tii
respondenti. ,,...chodim pro ty léky, kdyz mi dochazeji. Zruba kazdy dva mésice.
A jednou za 2 roky se chodim ukazat v Budejkach... “ (R1). Na kontroly chodim kazdych
7-8 tydnii, podle toho, kolik jeste mam léku. Na veétsi kontroly dochazim jednou za dva
roky.“ (R3). ,,..moje kontroly se odvijeji od zdsob prepardti.Vétsinou to vychazi tak
mésic a pul az 2 mésice. Velké kontroly mivdm po dvou letech. Jednou za 2 roky
udelame rentgeny a vetsi prohlidku. Krev odebirame vétsinou jednou za piil roku.*

(R4).

6. Vliv hemofilie na psychiku

Z odpovédi respondentu lze usoudit, ze odehravd psychika v bézném zivoté
hemofilika podstatnou roli. Toto onemocnéni ma zasadni vliv na psychickou stranku po
cely zivot, nikoliv pouze pifi a nebo po sdéleni této diagnodzy, o Cemz se muzeme
presvédcit 1 z nasledujicich odpovédi naSich respondentti. ,, Psychicky viiv je dost
zdsadni. Clovék ma nékdy silny pocit vylouceni. Nemiize si ¢asto hrdt s vrstevniky, ¢asto
chybi ve skole. Nemoc neni videt a prilis se o ni nevi. Ostatni lidé si tak nekdy mysli, Ze
simuluji. Zaroven chronickd nebo casta akutni bolest vede obecné k podrazdeénosti,
nékdy i depresim.* (R2). ,, VIiv na psychiku je sloZitej. Tézko se popisuje. Ale asi takhle:

souvisi s vékem. V uplnym détstvi je ti to tak néjak jedno. Cim vic starnes, tim vic si
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zacinds uveédomovat, Ze se nemiizes chovat jako ostatni. Hlavné o sporty se jednd. A
taky té po psychickej strance ovlivni bolest, kdy nemads chut na nic a na nikoho a
nejradéji ani nevylezes z postele, kdyz nemusis.” (R3). ,, Preci jenom, kdyz pordad
kulhate, tak se vam pak nechce jit na néjaky akce, jako plesy a podobné. Myslite uz
dopredu, ze budete kulhat a vsichni na vds budou civet. Jelikoz jsem se na zdkladni
Skole setkal s psychickou Sikanou, tak mam s timto vetsi problem. Kdyz je nektery den
ta bolest docela velka, tak vas to i odradi od chozeni a i kdyz by jste chtél mezi
kamarady, tak previddne radsi mit nohu v klidu, aby nebolela. “ (R4). Z vy$e uvedenych
odpovédi si Ize povSimnout, Ze je psychicka stranka ovlivnéna pfedevS§im potizemi
spojenymi s bolesti, které u respondentli vyvolava az tizkostné stavy a mnohdy jim
brani v zaclenéni se do riznych aktivit denniho Zivota. Pouze jeden z mych respondentt
uvadi, ze ho hemofilie z psychického hlediska pfili§ neovlivnila. Jedna se o respondenta
s hemofilii typu B stfedné t¢zkého typu. ,, Pripadam si jako ostatni a délam vse, co chci
a ani si to neuvédomuju, takze to na moji psychiku ani vliv nema. Ale znam hemofiliky,
kteri maji tezkou hemofilii a jsou kviili tomu Cdstecné na voziku, to uz je horsi.” (R1).

Z &ehoz vyplyva, Ze je v této oblasti urcitd spojitost se stupném zavaznosti hemofilie.

7. Vybér zaméstnani

Jedna se o dalsi oblast, na kterou naSi respondenti v souvislosti se svym
onemocnénim berou zietel. Stejné tak, jako jsou v jejich Zivoté aktivity, kterych by se
méli vyvarovat, jsou také zaméstnani, ktera jsou méné vhodna nebo zcela nevhodna.
Na otazku tykajici se hemofilie a jejim vlivu na vybér zamé&stnani tfi klienti uvedli:
., Docela znacné ovlivni. Zivim se jako reportazni fotograf a studuji dokumentdarni reZii
na FAMU. Casto je hemofilie problém, protoze se stivd, Ze nemohu chodit, a proto
treba nedorazim na domluvené schiizky a podobné. Snazim se ted preorientovat
na praci u pocitace.” (R2). ,, Ano, to urcite ovlivni. Mél bych se vyhnout fyzicky
ndrocnym zaméstndnim, jako kopdci, stavebni délnici, ale napriklad 1 fyzioterapeuti.

Vsechno, kde je zvysend Sance zakrvdceni, které by mi nedovolilo ddle pracovat. “ (R3).
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., Zameéstnani to ovlivnilo. Jelikoz moje srdecni zdleZitost je vareni, tak jsem chtel jit
na kuchare a vzhledem k velkému riziku reznych ranéni jsem si tento obor nevybral.
Jelikoz je dnesni doba uspéchana a kazdy honi penize, tak si reknou, Ze tento je néjak
nemocnej, tak vezmem radsi jiného. " (R4). Z odpovédi klienta R4 vyplyva, ze je jistym
negativnim faktorem, ktery se tykd zaméstnani hemofilikti, také nedostateCna
informovanost Siroké vetejnosti o této vrozené koagulopatii. Dal$i doplitujici otazka se
vztahovala na nyn¢jsi zamé&stnani respondentd. Respondenti R2, R4 a R5 nyni pracuji
spiSe v ramci takzvaného sedavého zaméstnani, které¢ neptinasi zvysené riziko Urazl
a nebezpe¢i poranéni. Respondent R3 je v soucasné dob¢ studentem molekularni
biologie a biochemie. V budoucnu se v$ak chce vénovat studiu mediciny a nasledné
v tomto oboru setrvat. Pouze klient R1 vykonava zaméstnani, kde je zvySené riziko

urazu. D€la v zemédé€lstvi, kde se stara o dobytek a déla fyzicky naro¢nou préaci.

8. Hemofilie a cestovani

Respondentiim byla polozena otazka, zdali je jejich onemocnéni néjakym zpisobem
ovliviiuje v oblasti cestovani. Z odpovédi respondenti je ziejmé, Ze hemofilie v této
oblasti nemé& zasadni vyznam. ,, Primo v cestovani ne, akorar kdyz jsem nékde tieba
na tyden, tak si musim s sebou vzit vic téch injekci.” (R1). ,, Minimalné. Zil jsem bez
problémii dva roky v Norsku a dva roky v Kanade. Bylo diilezité predem komunikovat
S tamnimi hemofilickymi centry. Pri kratsim cestovani je akorat nutné, abych u sebe mél
dostatecné mnozstvi koagulacniho faktoru na dané obdobi.” (R2). ,, Pri kratkodobém
skoro ne. Akorat sebou musim mit dost faktoru. Jediné, co vadi, je velikost krabicek
lékii, ktery zabiraj moc mista.” (R3). ,, Tak to vitbec. Kdyz nékam chci jet, at je to
do zahranici nebo tady u nds, tak si vemu sebou dostatecnou zasobu a jedu.* (R5).
U hemofiliki je tedy nutnosti, aby s sebou méli pii cestovani vzdy dostatecné mnozstvi

ptislusného koagula¢niho faktoru.
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4.2.2 Kategorizace osetiovatelské péce a poti‘eb u pacientu trpicich hemofilii

Ziskané informace od 5 sester jsme rozd¢lili do 9 kategorii.

Tabulka 4: Kategorizace oSetfovatelské péce a potieb u pacientl trpicich hemofilii

1 Monitorace pacienta

2 TiSeni bolesti

3 Pouzivani specialnich pomicek

4 Hygienicka péce

5 Unava

6 Fyzioterapie

7 Aplikace koagula¢niho faktoru

8 Odbéry biologického materialu

9 Aplikace intramuskularnich injekci
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1. Monitorace pacienta

Sestram byla poloZena otazka vztahujici se k monitoraci pacienta na odd¢leni.
Zvysena monitorace je dle sester u hospitalizovaneho hemofilického pacienta velice
dalezita. Uvadgji, ze jde o Castéjsi kontroly opera¢nich ran, otokd kloubti a hematomt.
Pii kontrole pacienta by se mélo dotazovat také na bolest, kterou Vv téchto piipadech
nesmi podcenovat. ,, My, jako sestry, musime za takovymto pacientem chodit castéji.
Kontrolujem zda kloub treba vic neotyka, coz miize byt znamka krvaceni. Pokud je treba
operacni rana, tak se musi kontrolovat jak moc rana krvaci, sikne. Kdyz je u téhle
pacientii oteklej kloub, tak jak uz tam je néjaka deformace, boli to vice, nez zdravého
pacienta. Takze se chodime ptat i na bolest. “ (K1). ,, Samozrejmé, musime pacienta vice
kontrolovat. Musime monitorovat i bolest, protoze klienty velice vysiluje. Nebezpecim je
krvaceni a zvilaste to skryté. Proto je potreba pacienty vice hlidat. Dochazime tedy
casteji za pacienty na pokoj.“ (S3). ,, Musime vSak bradt ohledy na to, zZe zde je vysSsi
riziko krvdceni. I z tohoto ditvodu se pacienti chodi vice kontrolovat. Monitorujeme zda
kloub treba vic neotyka. Pokud je treba operacni rana, tak se musi kontrolovat castéji.

Ptdme se taky na bolest. “ (S4).

2. TiSeni bolesti

Dle toho, co sestry uvadi ve svych odpovédich, je zfejme, Ze se jedna o jednu
velice vysilujici a ma negativni vliv také na jejich psychiku. Z tohoto duvodu, byla
sestram polozena otdzka s cilem zjistit, jakymi prostfedky bolest tlumi nejcastéji.
V odpovédich si mizeme povSimnout také faktu, Ze zaroven uvadéji, jaké tiSici
prosttedky nevyuZivaji a pro¢. VSechny sestry se ve svych odpovédich shoduiji.
., Na tiseni bolesti se dava vetsinou Aulin nebo néjakej Ibalgin. Nebo se dava kapacka
treba s paracetamolem. Nesmime ale podavat léky jako je Acylpyrin, protoze obsahujou

kyselinu acetylsalicylovou, kterd ovliviiuje srazeni krve. Nejjednodussi je ledovani, ktery
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pacientiim mnohdy taky pomiiZe od bolesti.” (S1). ,V tomhle musime brat ohled
na latky, které srazlivost krve ovliviuji. Nevhodny je napriklad Acylpyrin, ktery
obsahuje kyselinu acetylsalicylovou. Casto postizené mista ledujeme. Vétsinou
podavame klasické léky na zmirnéni bolesti jako je Ibalgin nebo léky obsahujici
paracetamol.“ (S3). ,, Nejvice na tiseni bolesti pouzivame Ibalgin. Pacienti jsou na néj
zvykli z domova. Pak také pouzivame kapacku s paracetamolem. Casto také bolest
ledujeme, pro pacienta je to nekdy lepsi nez tabletky. Ale zdvazi na intenzité bolesti.
(S4). ,, Pouzivame rizné léky na tiSeni bolesti, jako je napriklad Ibalgin. Dobré
a zaroven jednoduché je ledovani, které také pomuzZe zmirnit bolesti. Nesmi se vSak
pouzivat léky obsahujici kyselinu acetylsalicylovou, ktera je obsazena napriklad
v Acylpyrinu, protoze negativné oviivituje srazeni krve. (S5). Z odpovédi vSech sester
je ziejmé, Ze je nevhodnou latkou kyselina acetylsalicylova, ktera je obsazena pro nas
Vv pomérmné znamém Iéku. Jedna se o Acylpyrin. Zminéna kyselina ma nepftiznivy vliv
na agregaci krevnich desticek a tim padem je tedy podani léku s touto latkou

u hemofilickych pacientli zna¢nou kontraindikaci.

3. Pouzivani specidlnich pomicek

Ve vyzkumném Setfeni byla poloZzend otdzka vztahujici se k vyuZivéani
specidlnich pomtcek v ramci osetfovatelské péce o hemofilické pacienty. VSechny
dotazané sestry se zaméfily na pomucky, které slouzi k odlehceni problematického
kloubu. ,, Primo v ramci osetrovatelské péce nepouzivame nic zvlastniho. Akorat teda
berle. Postizeném kloub se nemad zatézovat, takze kdyz jde o kloub na noze tak berle,
kdyz loket, tak néjakej satek. ** (S1). ,,Je diilezité, aby nebyla na postizeny kloub kladena
zatez, takze pacientiim davame berle a pokud se jedna napriklad o loket, tak satek. Jinak
pri oSetrovatelské péci nepouzivame nic specidlniho.* (S3). ,,Zdlezi na situaci, ale
vetsinou se dba na pacientovo klouby, aby nebyl ten postizeny prilis zatézovan. Takze
Vv ramci dolnich koncetin berle a na horni koncetinu zaves ze Satku nebo néjaky obvaz. “

(S4). Muzeme si povSimnout, Zze zadné jiné specifické pomucky k oSetiovatelské péci
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nevyuzivaji. NejCasteji zminuji, Ze na odlehéeni dolnich koncetin vyuzivaji berle ¢i hole

a na horni koncetiny Satek.

4. Hygienicka péce

Dalsi otazka vyzkumného Setfeni byla sméfovana na hygienickou péci tykajici se
hemofilika. Zjistovali jsme, zdali se provadi odliSnym zpisobem, nez u ostatnich
pacientl. ,, Hygiena je témeér stejnda. Jenom manipulace je opatrnejsi s ohledem
na ztuhlost a bolestivost kloubii. “ (S2). Pacienty koupeme jako jiné, musime jen
opatrnéji zachdzet s nateklym kloubem, protoze je bolestivi a casto i ztuhly. “ (S3). ,,Co
se tyce hygieny, tak se obvykle musi zachazet s pacienty opatrné, jelikoz maji napr. silné
bolesti postizeného kloubu a také proto, aby nevhodnym zachazenim nedoslo ke vzniku
k dalsimi hematomu. A celkové musime byt opatrnéjsi, protoze mivaji ztuhlé klouby
a atrofované svalstvo kolem nich. “ (S4). ,, Hygiena je provadéna se zvysenou opatrnosti
S ohledem na postizeny kloub a nebo hematom. Jelikoz mivaji ztuhlé klouby
a atrofované svalstvo musime byt pri manipulaci opatrnéjsi. A to také proto, Ze mivaji
bolesti.“ (S5). Dale n¢které ze sester uvadéji, ze je hygiena provadéna Casto, s ohledem
na bolest a ztuhlost kloubli, na lazku. Dvé sestry uvedly: , Jelikoz jsou problémy
provdzeny ve vétsiné pripadit bolesti, tak se castéji myji pouze na Lizku.* (S4). ,, Jelikoz
mivaji ztuhlé klouby a atrofované svalstvo musime byt pri manipulaci opatrnéjsi. A to
také proto, Ze mivaji bolesti. Kvuli této skutecnosti se casto pristupuje k hygiené

na lizku. © (S5).

5. Unava
K doplnéni vyzkumného Setieni byla sestram polozena otazka tykajici se unavy

pacientd trpicich hemofilii. I v této otazce se vSechny dotazované sestry ve svych

odpovédich shoduji vtom, Ze je unava zpusobena piedevSim bolesti, ktera pacienty
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vyéerpava. Zde uvadim odpovédi: ,, Unava je rozhodné vétsi, protoze, jak to boli, tak to
cloveka vysiluje. (S1). ,,Pacienty obvykle vysiluje bolest, vice spi, coZ pomdhda
rekonvalescenci. “ (S3). ,, Pacienti maji pricinou vysileni bolesti samozrejmé i vetsi
unavu...“ (S4). ,,Jelikoz mivaji hemofilici pri potizich s Klouby silné bolesti, tak je to
urcitym zpusobem unavuje.” (S5). Dale sestry uvadéli, ze je tim padem u téchto
pacientll zvySend potieba spanku. ,, Maji tim padem i vétsi potrebu spanku. Spanek je
urcité dobry, vétsinou po ném jsem se citi mnohem lépe.* (S1). ,, Myslim si, zZe je pro né
potieba spanku velice dilezita, protoze se po ném mnohdy citi celkové lépe.* (S3).
,,...maji tedy zvySenou potiebu spanku. Po spanku se vétsinou s ohledem na bolest citi
lépe.  (SD).

6. Fyzioterapie

Dal8i otazka, kterd byla poloZena sestrdm v ramci vyzkumného Setfeni, je
zaméfena na cviceni s fyzioterapeutickym pracovnikem v rdmci hospitalizace. Sestry
ve svych odpovédich uvadeéli, ze dochazi zpravidla hned druhy den hospitalizace. ,,Jojo,
dochdzi. Prvni den mne. Byva to az druhy den hospitalizace.” (S1). ,,Samoziejmé
dochdzi. Byva to veétsSinou druhy den hospitalizace nebo po vykonu.* (S2). ,,Chodi sem
druhy den pobytu pacienta v nemocnici a snazime se, aby cviceni bylo pravidelné.*
(S3). ,,Ano, dochazi zpravidla hned druhy den hospitalizace. Snazime se, aby dochdzel

pravidelneé, jelikoz to pacientiim prospiva. “ (S5).

7. Aplikace koagula¢niho faktoru

vvvvvv

potiebu oznacuji aplikaci koagulacniho faktoru. Dvé€ sestry uvedly: ,, Nejvétsi potrebou,

ktera mé napada je aplikace koagulacniho faktoru.* (S3). ,,Jediny co mé v tuhle chvili

vvvvvv
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V souvislosti s aplikaci faktoru byla polozena otazka, zdali si hemofilici mohou
koagula¢ni faktor aplikovat sami. Dotazované sestry se shoduji, Ze jsou pii aplikaci
samostatni a nepotiebuji tak jejich pfimou asistenci. ,, Pokud to umi a zdravotni stav mu
to umoznuje, tak ano. Pro ndas je diilezité, aby nam pacienti aplikaci vzdy oznamili a my
jsme tak meéli prehled. Jim to nedéla probléem, protoze jsou na aplikaci zvykli
z domova. “ (S3). ,, Pacienti jsou obvykle z domova zvykli aplikovat si koagulacni faktor
sami, tudiz neni potreba nasi primé asistence. Musime si ale aplikaci vidy overit
a pacient nam ji musi oznamovat.“ (S4). Dale sestry uvadély, ze je v prub&hu
hospitalizace aplikace faktoru ¢astéjsi. Tento fakt davaly do souvislosti s Urazem nebo
planovanym vykonem, aby se aktivita koagula¢niho faktoru dostala do optimalni
hladiny. ,, Aplikuji si ho za normalnich okolnosti cca dvakrat do tydne. Tady to byva
castéji, protoze jsou zde s néjakym problémem.* (S1). , Aplikace byva zpravidla 2
do tydne, ale pokud byva na nasem oddéleni, je to vétsinou casteji. “ (S2). ,,U nas si ho
akorat vetsinou aplikuji casteji. * (S3). Dalsi otazka smétovala k aplikaci koagula¢niho
faktoru pted planovanym vykonem. Jako ptiklad sestry nejcasteji uvedly aplikaci pred
punkci kolenniho kloubu. , KdyZ je punkce kolene, faktor podavame nejlépe hodinu
pred vykonem a po vykonu se podava jako prevence. Podava se priblizné 8 hodin
po vykonu, poté po 12 a 24 hodinach. Ale je to velice individualni a zdlezi na ordinaci
lékare.” (S2). ,,U punkce kolene se faktor aplikuje pil hodiny az hodinu predem.
Po dokonceni se v ramci prevence faktor poda po 8 hodindch, dadle po 12 a 24.* (S5).
Déle se sestry zminovaly o aplikaci koagula¢niho faktoru pied vétsim vykonem nebo
pred zékrokem, kde se predpokladd vétsi krevni ztrata. Jejich odpovédi se shoduji
ve skuteCnosti, ze je zapotiebi aplikovat faktor v CastéjSich intervalech i nékolik dni
pfed vykonem. VSe je samoziejm¢ zavislé na zivaznosti a rozsahu vykonu
a Vv neposledni fad€ na ordinaci 1€kare. ,, Kdyz se jedna o néjaky vetsi zakrok, kde bude
ztrata krve, tak si pichaji uz 2 dny predem prevenci. V den vykonu treba 3 hodiny pred
zakrokem. Po zakroku se da prevence po 6 hodinach, pak zase po 6 a pak kazdy den
po dobu 3 dmii. Takze tam kde potece krev, tak se u nas musi zajistit to, aby byla ztrata
co nejmensi, takze se snazime dostat hladinu do relativné priznivého stavu...* (S1).

,, Pred planovanym vykonem, kdy je predpokladana vétsi ztrata krve, je faktor aplikovan
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napr. dva dny predem. V den kdy ma byt vykon proveden, tak aplikujeme koagulacni
faktor zhruba tii hodiny pred planovanym vykonem. Po zdakroku je v rdmci prevence

vetsinou faktor poddvan po Sesti hodindach, napriklad po dobu tii dnii. “ (S4).

8. Odbéry biologického materialu

Dale jsme zjistovali, zdali se provadi odbéry biologického materialu
hemofilickym pacientli Castéji, nezli ostatnim. Sestry se ve svych odpovédich zamétily
na krevni nabéry. Jako ptiklad uvadim dvé nejrozsahlejsi odpovédi: ,, Odbéry se nijak
nelisi od ostatnich pacientu. Jestli to nevyzaduje jejich stav tak se krevni odbery
nedelaji nebo se minimalizuji. Pokud lékar potrebuje zjistit aktivitu koagulacniho
faktoru pred vykonem, tak postupujeme podle jeho ordinaci.” (S2). ,,V Krevnich
naberech nedélame velké rozdily, jsou stejné jako u ostatnich pacientu. I kdyz je
pravda, ze se je snazi minimalizovat kviili Zilam hemofilikui, které jsou uz takhle dost
rozpichané. Musime se vsak ridit tim, co nam napise lékar. ““ (S5). Do této kategorie
jsme dale zatadili dal$i otazku, ktera sméfuje k dobé komprese mista vpichu po odbéru.
Vsechny sestry se shoduji, Ze to neni pfimo nezbytné nutné, ale Ze je to jisté lepsi, aby
nedochazelo ke zbyte¢né tvorbé hematomi. O Cemz se muzeme piesvédéit z jejich
odpovédi: ,Je to lepsi. Predejde se tak tvorbé vetsiho hematomu, ktery by mohl
vzniknout. Pacienti si to vétsinou drzi sami a védi, kdy mohou prestat misto vpichu
drzet. Jelikoz se jednd o dospélé, tak s tim maji zkuSenosti. Preci jenom si pichaji témer
cely zivot dvakrat tydné iv..” (S1). ,, V ramci predchazeni zvétsovani podlitiny je to
lepsi udélat. Klienti si to vetsinou zvladaji hlidat sami, jsou dospeli a maji s tim uz
zkuSenosti.*“ (S3). ,,Neni to nutné, ale je to lepsi, jelikoz se tak predejde tvorbé
hematomii. Pacienti uz jsou na to zvykli, takze si misto drzi sami a vi i jak dlouho trva,

nez mohou misto vpichu prestat drzet. " (S4).
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9. Aplikace intramuskularnich injekci

Dalsi otazka vyzkumného Setieni se vztahuje k aplikaci intramuskularnich injekci,
které jsou dle dotazovanych sester u hemofilickych pacientd kontraindikovany.
Ve svych odpovédich uvadeji, ze pii aplikaci této injekce dochazi ke znaénému
poskozeni tkan¢ a hrozi tak velké riziko krvaceni do svalu, coZ je nezadouci. ,,...velice
dulezité je vyhybat se aplikaci intramuskuldrnich injekci, protoze poskozuji tkan a je
U nich velké riziko krvdaceni do svalu.” (S2). ,,Nesmime aplikovat injekce do svalu,
protoze bychom mohli zpusobit celkem rozsahlé vnitrni krviceni.” (S3). ,,Kdyz sem
zaradim aplikaci injekci, tak jsou nevhodné i.m. injekce, které poskodi svalstvo a miize
do néj nastat krvdceni, coz je samozrejmé nezadouci. “ (S4). ,,...v souvislosti s aplikaci
injekci je specifikum, Ze nemiizeme podavat intramuskuldrni injekce, abychom

nezpusobili nezdadouci krvdceni do svalu. *“ (S5).
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5 Diskuze

V nasledujicich fadcich se budeme snazit nalézt odpovédi na dané cile a vyzkumné
otazky préce.

Prvni cast Setieni byla zaméfena na zodpovézeni vyzkumné otazky: Jaké specifické
potfeby maji lidé trpici hemofilii nejcastéji? Ke ziskani potiebnych dat byly pouzity
zodpovézené otazky respondentil, ale také sester. Nékteré otazky byly obdobné, ¢imz
Setfeni povazovana pravidelna aplikace koaula¢niho faktoru. Sakalova (2011) v knize
Klinickd hematologia uvadi, Ze si v rdmci profylaktické 1écby hemofilik aplikuje injekci
s koagulacnim faktorem v pravidelnych intervalech 2x - 3x tydné, aby se piedeslo
krvaceni a hladina faktoru byla udrzovana v optimélni hodnoté. Na stejnych casovych
intervalech se shoduji také vSichni respondenti, ktefi uvadi, Ze si koagulacni faktor
aplikuji dvakrat tydné. Z rozhovort se sestrami vyplynulo, Ze pokud stav hemofilika pti
hospitalizaci nevyZaduje preventivni podani faktoru, aplikace je klasicky dvakrat
v tydnu. V souvislosti s aplikaci faktoru jsme zjistovali, zdali jsou respondenti
v aplikaci samostatni nebo potiebuji asistenci druhé osoby. Respondenti jednozna¢né
uvedli, Ze se jedna o jejich zakladni dovednost, ktera je v jejich Zivoté nezbytné€ nutna,
a proto musi byt v tomto ohledu samostatni. Dale uvadéji, ze se samostatnosti v aplikaci
faktoru naudili jiz v détském veku, k ¢emuz jim napomohl kemp pro hemofiliky. Dle
mého néazoru je samostatnost pii aplikaci koagulaéniho faktoru pro osoby trpici
hemofilii mnohem lepsi, jelikoz si najdou sviij zplsob, ktery jim nejvice vyhovuje.

Dal$i zvySena potieba hemofilikil je potieba spanku. Jones (2007) v knize Zivot
s hemofilii uvadi, ze je u téchto osob zvySena tinava, a proto je nutné, aby sestra ucinila
uritd opatieni a zajistila tak klidny spanek a ulevu od bolesti. | samotné sestry se
s timto faktem shoduji. Uvadé&ji, ze je pacientovi nejdiive potiebné pomoci od bolesti
a poté pokud mozno zajistit neruseny spanek, a to z divodu, Ze jsou Casto bolesti
vysileni a po spanku se citi mnohem lépe. Z rozhovort respondentu je také ziejmé, Ze je
Unava nejcastéji vyvolana bolesti, ktera je pro né velice vyCerpavajici. Respondent R3

uvadi, Ze ho nékdy ovlivituje bolest takovym zplsobem, Ze ani radgji nevyleze
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z postele. Myslim si, Ze je potfeba spanku pro tyto osoby velice dulezita, protoze pfi
spanku nezatézuji jejich problémovy kloub (¢imz si ulevi od bolesti) a dal§im pozitivem
je jakasi psychicka relaxace

Z vyse uvedeného vyplyva, ze je dilezitou potfebou hemofilika tiSeni bolesti. Jones
(2007) v knize Zivot shemofilii uvadi, Ze je nutnad spoluprice mezi oSetfujicim
personalem a hemofilikem, aby mohl byt nalezen vhodny piipravek pro konkrétni
pouziti. Dale se zminuje o tom, ze je nejlepsSim lékem vcasné podand injekce
S odpovidajicim faktorem srazlivosti. VétSina respondentd se shoduje na tom, Ze
na bolest nejcastéji uzivaji Ibalgin. Respondenti R2 a R3 uvadéji, ze jim od bolesti
poméha také klid a nebo n&jaka c¢innost, ktera odvede jejich pozornost jinam.
Respondent R1 se se zbylymi respondenty neshoduje. Uvadi, Ze na bolest Zadné 1éky
nevyuziva a posta¢i mu, kdyz svij kotnik, ve kterém ma bolesti, stéhne kompresni
ponozkou. Neshodu je mozné opodstatnit tim, ze se jedna o jediného respondenta, ktery
ma hemofilii typu B stfedniho stupné zévaznosti. Dle mého nazoru je tiSeni bolesti
velice individualni zalezitosti, jelikoz kazdému vyhovuje néco jiného. Nékomu postaci
pouhy klid a ledovéni, nékomu pomuze od bolesti teprve uziti 1éku.

Dalsi potieba, ktera je u osob s hemofilii ¢asto narusena je potieba bezpeci a jistoty.
Rendl (2011) ve své praci Specifika oSetiovatelské péce u nemocného ditéte hemofilii
uvadi, Ze pficinou naruSeni miZe byt riziko vzniku Zivot ohrozujicich krvaceni. Coz
vyplyva také z odpovédi mého respondenta R3: ,Jednoduse feceno. Vi§, ze i kdyz
vSechno vypada skvéle, ve zlomku vtefiny se to mize zasadné¢ zménit.*.

Z uvedenych odpoveédi respondentii lze vyvodit, Ze je také naruSena potieba
seberealizace, coz vyplyva z odpovédi tykajicich se poruch hybnosti, které jsou casto
dusledkem opakujiciho se krvaceni. Arranze (2003) ve své knize Psychicka podpora pti
hemofilii zmifiuje vliv tohoto onemocnéni na estetickou télesnou potiebu, jelikoz
v disledku recidivujicich krvaceni dochazi Casto k deformitdm kloubu a atrofickym
zménam svalstva, coZz uvadi také Bure§ v knize Zaklady vnitiniho 1ékafstvi. Doegnes
(2001) v knize Kapesni privodce zdravotni sestry a Slezakova v knize OSetfovatelstvi
pro zdravotnické asistenty (2007) uvadeéji, ze je u hemofiliki riziku deficitu télesnych

tekutin. Toto riziko je opodstatnéné tim, ze pii krvacivé epizodé dokaze kloub pojmout

53



velké mnozstvi vypotku. Sestry, které se ucastnily vyzkumného Setfeni uvadéji, ze
museji  Castéji  kontrolovat otoky kloubli. Touto monitoraci mohou v piipadé
poc¢inajiciho krvaceni zamezit veétSi ztrat€¢ télesnych tekutin. Myslim si, ze by se
v zadném ptipad¢ nemélo podcenovat, pokud si pacient stézuje na bolest. Mohlo by tim
dojit k nev€asnému zachyceni rozvijejicich se komplikaci.

Jako posledni je zapotiebi zminit zvySenou potiebu, kterou uvadi Tesafova (2009)
ve své knize Jak peCovat o hemofilika. Jedna se o piijem bilkovin a Zeleza v potravé
a to predevsim pii1 opakovanych krvacivych epizodach. O zajistovani vhodné stravy se
vSak ani jedna dotazovana sestra v naSem vyzkumném Setfeni nezminila.

Druha ¢ast Setfeni byla zaméfena na zodpovézeni vyzkumné otazky: V jakych
oblastech aktivit denniho zivota je ovlivnéna osoba s hemofilii? Tato ¢ast se tedy tykala
vyhradné respondentli trpicich hemofilii. K této problematice se nevztahuje piilis

informaci uvadénych v literatufe, a proto zde neni umoznéno rozsahlejsi
porovnavani s odpovéd’'mi respondentii. Jako prvni oblast jsme zvolili aktivitu v bézném
zivoté. Jones v knize Zivot s hemofilii uvadi, Ze v pfipadé poranéni nastava vétsi riziko
krvaceni, ale i pfesto mohou vést hemofilici normalni kazdodenni Zivot a zapojovat se
témet do vSech télesnych aktivit. Jak ale uvadéji vSichni respondenti, existuji aktivity,
které¢ jsou pro né sohledem na charakter tohoto krvacivého onemocnéni piimo
nevhodné. Respondent R1 se ve své odpovédi zminil, Ze se jedna predev§im o kontaktni
a adrenalinové sporty. Ostatni respondenti uvedli shodnou odpovéd’. Jones (2007) déle
ve vySe zminéné knize uvadi, ze by se ale nem¢l prosazovat vylozené sedavi zpusob
Zivota, jelikoz $tihli svalnati hemofilici v dobré fyzické kondici krvaceji podstatné
méng, nez otyli jedinci s ochablymi svaly. VSichni respondenti se shodli na sportu, ktery
je podle jejich ndzoru vhodny. Jednoznaéné se shoduji na tom, ze se jedna o plavéni,
které nijak zvlast’ neptetézuje klouby a neni pii ném velké riziko Urazu. To samé uvadi
i Jones (2007) v knize Zivot s hemofilii, kde pise, Ze by se mé&lo podporovat plavani,
stolni tenis a chuze.

Dale jsme se zaméfili na oblast tykajici se vybéru zaméstnani. Jones (2007) se
v knize Zivot s hemofilii zmifiuje o volb& povolani. Pise, Ze vybér zaméstnani zavisi

na tizi onemocnéni, kdy jsou omezovéani hemofilici s t€Zkym stupném zavaznosti.
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Hemofiliky stfedniho typu nemusi jejich nemoc nikterak zvlast omezovat. Respondent
R1 ma hemofilii typu B stiedné tézkého typu. Jako jediny z mych respondentt uvedl, Ze
se ve vybéru zaméstnani nenechal svym onemocnénim ovlivnit. Tudiz miizeme fict,
ze zde nastala shoda svySe zminénou literaturou. Zbytek naSich respondenti byl
ve vybéru svého zaméstnani svym onemocnénim limitovéan a vybrali si zaméstnani, kde
neni velké riziko trazu. Jedna se o povolani jako je ufednik, vratny a fotograf. Dle
mého nazoru by meéla byt o tomto onemocnéni vefejnost mnohem vice informovana,
aby nedochézelo ze stran zaméstnavatell a spolupracovnikiim k mylnym predsudkiim.

Ve vyzkumném Setieni nasledovala kategorie zaméifena na vliv hemofilie
na cestovani. V8ichni respondenti se shodli, Ze je jejich onemocnéni v této oblasti nijak
zasadné neomezuje. VSichni klienti dale uvadégji, ze pokud maji naplanované cestovani
na del§i dobu, tak si museji zafidit, aby s sebou méli dostate¢cné mnozstvi faktoru.
Respondent R2 se zmifiuje o cestovani, kdy byl mimo Ceskou republiku 2 roky a nemél
s vydanim faktoru Zadny problém. Respondent R3 pocituje naopak v takto dlouhém
cestovani omezeni. Jako ptiklad uvedl Erasmus.

Ke zodpovézeni druhé vyzkumné otazky byla dale zvolena oblast tykajici se vlivu
hemofilie na psychiku. Arranz (2003) ve své knize Psychicka podpora pii hemofilii
zminuje, ze by mél oSetfujici personal myslet na to, Ze psychické faktory ovliviiuji
kvalitu zivota, ale mohou mit také vliv na biologické funkce a ze musi byt empatické
a vnimave. Sestra S3 se s timto tvrzenim ve své odpovédi shoduje. Uvadi, ze je dulezité,
aby byly sestry emfatické a védé€ly, co toto onemocnéni obnasi, aby mohly byt
psychickou oporou. V ¢emz se prakticky shoduje i s ostatnimi sestrami. Respondenti
R2, R3, R4, RS uvadi, ze je hemofilie po psychické strance ovlivituje. Jako pfi¢inu
téchto problému uvadéji bolest, ktera je pro né mnohdy limitujici v aktivitdch denniho
zivota. Respondent R1se po psychické strance ovlivnén svym onemocnéni neciti. Jedna
se o hemofilika stfedné tézkého stupné zédvaznosti, ktery ve svych odpovédich uvadi, ze
ho zasadnim zptisobem neomezuje v dennim zivoté ani bolest.

Tteti ¢ast vyzkumného Setfeni byla zaméfena na zodpovézeni nasledujici otazky:
Jaka jsou specifika v osetfovatelské péci o pacienty s hemofilii? Tato otazka se vztahuje

k odpovédim z rozhovoru, které byly ziskany od sester. VSechny z dotazovanych sester
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uvedly, ze je dilezitym specifikem aplikace koagulacniho faktoru, kterd je v priab&hu
hospitalizace, co se tyCe Casovych intervall, zménéna. Vzdy se sestry musi fidit
ordinace lékate. Dale se sestry shoduji, Ze se pied drobnéjSim vykonem aplikuje srazeci
faktor nejlépe pulhodinu nebo hodinu piedem. V ptipadé vykonu, kde je piedpokladana
veétsi krevni ztrata uvadéji, Zze se koagulacni faktor aplikuje naptiklad jiz dva dny
piredem. Jako dal$i shodu miizeme uvést podavani prevence po vykonu, kdy vSechny
sestry uvadéji, ze byva po 6 hodinach a poté po dobu tii dnti. Sestry S1 a S2 uvadéji, ze
je cilem castéjSitho podavani faktoru dosazeni optimalni hladiny a to zejména
Vv ptipadech, Ze je predpokladand vétsi krevni ztrata.

Specifikum oSetfovatelské péce o pacienty s hemofilii je také v oblasti podavani
1€ka tlumicich bolest. Marek a kolektiv ve své knize Farmakoterapie vnitinich nemoci
uvadéji, Ze jsou kratkodobé pouzivany piipravky tlumici bolest pyrazolonového typu,
jako je naptiklad Paracetamol. Kontraindikované jsou medikamenty obsahujici kyselinu
acetylsalicylovou. Medikamenty s obsahem této kyseliny negativné ovliviluji agregaci
krevnich destiek. Stejné specifikum uvadéji 1 vSechny sestry. Shoduji se, ze nejcastéji
pouzivaji Ibalgin nebo infuzi sobsahem paracetamolu. Jako kontraindikovany lék
uvadéji Acylpyrin.

Dale jsme zjiStovali, zdali sestry pouzivaji Vramci oSetfovatelské péce
0 hemofilické pacienty né&jaké specialni pomicky. Sestry se ve svych odpovédich
jednoznacné shodly, Ze Zadné vyloZené specifické pomicky nevyuZivaji. Jediné, co
vSechny z nich uvadéji, je vyuziti berli ¢i holi v ramci odlehCeni postizen¢ho kloubu.
Tyto klouby by nemély byt ptili§ namahany. Pro horni koncetinu sestry vyuZzivaji fixaci
Satkem ¢i obinadlem.

V oblasti hygienické péce, jak uvadi Slezdkova a kolektiv ve své knize
OsSetrovatelstvi pro zdravotnické asistenty, by sestra méla byt v pribéhu hygieny
vnimava ke znamkam krvaceni a méla by postupovat, s ohledem na bolest a riziko
krvaceni, opatrnéji. Na tomto faktu se shoduji i sestry, které uvadi, Ze musi brat casto
ohled na bolest kloubii a jejich ztuhlost. V tomto disledku casto provadéji hygienu

na lizku. V oblasti péce o dutinu Ustni se sestry nezmifiuji.
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Dale jsme se zabyvali fyzioterapii. Jones (2007) v knize Zivot s hemofilii uvadi,
zasadnim zpusobem, jelikoz vytvoii kolem kloubli pevnou ochrannou masu svalstva
astim spravné napéti. Z tohoto divodu k sestram smeéfovala otazka, zdali na jejich
oddéleni dochazi fyzioterapeut ¢i nikoliv. U vSech dotazovanych sester nastala shoda.
Sestry uvadély, ze je fyzioterapeuticky pracovnik k dispozici a obvykle dochazi jiz
druhy den hospitalizace. V souvislosti stouto oblasti bych chtéla zminit odpovédi
respondentl, kterych jsem se dotazovala na to, zdali pravidelné mimo hospitalizaci
dochazi alesponn na rehabilitace. Dostalo se mi vSak od vSech péti klienti
stejné negativni odpovédi, kdy uvedli, ze na rehabilitace nechodi. Z vétSiny odpovédi
vyplynulo, Ze je to kvilli ¢asové zaneprazdnénosti. Dle mého nazoru by si vSichni
hemofilici, zvlasté ti, ktefi pocituji velkou ztuhlost kloubli, méli vyhradit alesponl
néjaky Cas prave na rehabilitace. Myslim si, ze tuto zalezitost podcenuji.

Posledni a velice dulezita oblast, kterd ndm napomtize ke zodpovézeni nasi treti
vyzkumné otazky, se zamétuje na aplikaci intramuskularnich injekci. VSechny sestry se
shodly, Ze se jedn4 o kontraindikovany vykon. Jako divod uvadéji, Ze pti i.m. injekcei
dochézi k poskozeni tkané a hrozi tak krvaceni do svalu, coz uvadi i Penka (2014)
ve své knize Krvéaceni. Jones (2007) ve své knize Zivot s hemofilii uvadi, ze se z tohoto
duvodu léky prioritné podavaji i.v., kde je mensi riziko krvaceni a sestra delsi kompresi
mista vpichu mlZe ptedejit i tvorbé hematomu. Na del$i kompresi mista vpichu se
shoduji 1 vSechny dot4dzané sestry.

Tato prace by méla vést k lepsi informovanosti o oSetfovatelské péci tykajici se
hemofilickych pacientli a lepSi informovanosti S§ir§i vefejnosti o tomto vrozeném
krvacivém onemocnéni. Vysledky vyzkumného Setfeni nas pozitivne ptekvapily. I ptes
maly pocet hemofilickych pacienti mély sestry dostacujici a mnohdy 1 bohaté
informace tykajici se pravé hemofilie. Co se tyce naSich respondentii, odpovédi byly

velice obsahlé a pfinosné pro nase vyzkumné Setieni.
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6 Zavér

V teoretické ¢asti jsme se snazili komplexné shrnout problematiku vztahujici se
k vrozené koagulopatii, kterou je v tomto piipadé¢ hemofilie. Zabyvali jsme se definici
daného onemocnéni, stupni zavaznosti, pfi¢inami, projevy, diagnostikou, komplikacemi
a terapii. Dalsi oblasti, kterou nelze opomenout je oSetfovatelska péce, ktera s sebou
vzhledem k charakteru onemocnéni nese fadu specifik a zahrnuje komplexni péci, kam
Ize zafadit centra pro hemofiliky, Cesky svaz hemofiliki (dale jen ,,CSH*) a Svétovou
hemofilickou organizaci — World Federation of Hemofilia (dale jen ,,WFH®).

Empiricka ¢ast naSi bakalaiské prace byla zaméfena odkryvani specifik
oSetfovatelské péfe o pacienty s hemofilii véetné jejich potieb a dale také odkryvani
vlivu onemocnéni na rizné oblasti hemofilikovo zivota. Byly stanoveny tii cile. Prvni
cil byl soustiedén na specifické potieby lidi trpicich hemofilii. Druhy cil byl zaméten
na to, v jakych oblastech denniho Zivota je ovlivnéna osoba trpici hemofilii. Treti
a zarovenn posledni cil byl orientovan na specifika oSetfovatelské péce o pacienty
s hemofilii. Na zaklad¢ téchto cili byly stanoveny vyzkumné otazky.

V prubéhu vyzkumného Setieni se jsme se dozveédéli fadu specifik tkajicich se
oSetfovatelské péce o hemofilické pacienty vcetné jejich potieb. Otazky byly sméfovany
na monitoraci pacienta, tiSeni bolesti, specidlni pomicky, hygienickou péci, tnavu,
fyzioterapii, aplikaci koagulacniho faktoru, odbéry biologického materidlu a aplikaci
intramuskuladrnich injekci. U respondentii jsme zjistili v jakych oblastech jsou ovlivnéni
svym krvacivym onemocnénim. Dotazovali jsme se na oblasti tykajici se aktivity
Vv bézném 7Zivoté, problematiky cilového kloubu, aplikace faktoru, tiSeni bolesti,
dispenzarizace, vybéru zamé&stnani, vlivu hemofilie na psychiku a cestovani.

Z vysledkli vyzkumného Setfeni bylo zjisténo, ze vSechny sestry uvadéji jako
nejdulezitéjsi specifikum v oSetfovatelské péci o pacienty s hemofilii pravidelnou
aplikaci koagulacniho faktoru, kterd probihd zpravidla dvakrat tydné. Dale se vSak
zminuji, Ze je v prubéhu hospitalizace ve vétSin€é piipadit Casovy interval mezi
jednotlivymi aplikacemi mensi z divodu planovanych vykonii. Bylo zjiSténo, ze je
sohledem na charakter onemocnéni, jako je hemofilie, nutné pacienta castéji

kontrolovat na jeho pokoji a monitorovat krvaceni zréany, otoky, hematomy

58



a v neposledni fad€ bolest, kterd je mnohdy alarmujicim ptiznakem vnitiniho krvaceni.
Vsechny sestry uvadi, Ze ma pravé bolest velky vliv na unavu pacienta, jelikoZz ho
znacn¢ vycerpava, a proto maji tito pacienti vétsi potfebu spanku. Za velice zasadni
specifikum v osetfovatelské péci o hemofilické pacienty sestry uvadéji, ze se témto
pacientim nesmi aplikovat intramuskularni injekce z davodu velkého rizika krvaceni
do svalu. Jako dalsi kontraindikaci a tedy specifikum tykajici se hemofilickych pacienti
uvadéji, podavani 1éku s kyselinou acetylsalicylovou, kterd& ma negativni vliv
na agregaci krevnich desti¢ek, tedy hemostazu. VSechny sestry se shodly, Ze je nutné
brat ohled, vramci hygieny, na ztuhlost kloubi a jejich otoky, které jsou casto
doprovazeny silnou bolesti. Bolest také klienti ¢asto uvadéli jako faktor, ktery je velice
omezuje v bézném zivoté. Nejcastéji vSak klienti pocit'uji omezeni v oblasti aktivit
vV bézném zivoté. Shoduji se, Ze jsou pro né velice nevhodné kontaktni a adrenalinové
sporty, pii kterych je vysoké riziko vzniku trazu a nasledného otevieného nebo
skrytého krvéaceni. Déle klienti uvadéji, ze mnohdy pocit'uji omezeni pifi vybéru
zaméstnani, které musi vybirat s ohledem na jejich krvacivé onemocnéni.

Na zakladé vyzkumného Setieni byla vytvofena informaéni brozura (viz ptiloha 1).
Tato brozura mize byt pouzita jednak jako zdroj zakladnich informaci pro hemofiliky
a lidi z jejich blizkého okoli, ale také pro studenty zdravotnickych oboru.

Na zavér bych se také chtéla zminit o nedostatku literatury, kterd je zaméfena
na osetfovatelskou péci o osoby s hemofilii. Vétsina literatury obsahujici informace
0 tomto onemocnéni zahrnuje spiSe medicinské informace. I z tohoto divodu by nase

prace mohla byt jistym pfinosem ve formé shrnutych informaci 0 oSetfovatelské péci.

59



7 Seznam pouzitych zdroju

ANDEL, Michal, 2001. Vaitini [ékaistvi. 1. vyd. Praha: Galén. ISBN 80-726-2085-1.

ARRANZ, Pilar, 2003. Psychickd podpora pii hemofilii. 1. vyd . Praha: Cesky svaz
hemofilika. ISBN 80-239-3255-1.

BINDER, Tomés, P. SALAJ a B. VAVRINKOVA, 2004. Hematologické nemoci
a poruchy v porodnictvi a gynekologii: pro nelékarské zdravotnické obory. vyd. 1.

Praha: Triton. ISBN 80-7254-540-X.

BURES, Jan a Jiii HORACEK, 2003. Zdiklady vnitiniho lékarstvi. 1. vyd. Praha: Galén.
ISBN 80-7262-208-0.

CETKOVSKY, Petr, 2004. Intenzivni péce v hematologii. 1. vyd. Praha: Galén. ISBN
80-726-2255-2.

DOENGES, Marilynn E a Mary Frances MOORHOUSE, 2001. Kapesni priivodce
zdravotni sestry. 2., ptepr. a rozsit. vyd. Praha: Grada. ISBN 80-247-0242-8.

FUSEK, Martin, 2012. Biologickad léciva: teoretické zdklady a klinicka praxe. 1. vyd.
Praha: Grada. ISBN 978-80-247-3727-0.

INDRAK, Karel, 2014. Hematologie a transfuzni lékarstvi. v yd. 1. Praha: Triton. ISBN
978-807-3877-224.

JONES, Peter, 2007. Zivot s hemofilii. 1. &eské vyd. Praha: Cesky svaz hemofilikuL.
ISBN 978-802-3998-504.

60



KLENER, Pavel a Pavel KLENER, 2013. Principy systémové protinadorové [échy.
1. vyd.Praha: Grada. ISBN 978-802-4741-710.

KLENER, Pavel, 2006. Vnitrni lékarstvi. 3., piepr. a dopl. vyd. Praha: Karolinum.
ISBN 80-246-1252-6.

LEIFER, Gloria, 2004. Uvod do porodnického a pediatrického oSetiovatelstvi. 1. vyd.
Praha: Grada. ISBN 80-247-0668-7.

LEMONE, Priscilla a Karen BURKE, 2011. Medical-surgical nursing: critical thinking
in patient care. 5th ed. Boston: Pearson. ISBN 0132541807.

MAREK, Josef, 2010. Farmakoterapie vnitinich nemoci. 4., zcela pieprac. a dopl. vyd.
Praha: Grada. ISBN 978-802-4726-397.

MULDER, Kathy, 2009. Cviceni pro pacienty s hemofilii. 1. vyd. Praha : Cesky svaz

hemofilika. ISBN neuvedeno.

MUNTAU, Ania, 2009. Pediatrie. 1. ¢eské vyd. Praha: Grada. ISBN 978-802-4725-
253.

NAVRATIL, Leos, 2008. Vnitini lékarstvi: pro nelékaiské zdravotnické obory. 1. vyd.
Praha: Grada. ISBN 978-802-4723-198.

PAVELKA, Karel, 2010. Revmatologie. 2., pteprac. vyd. Praha: Galén. ISBN 978-807-
2626-885.

PAZDERA, Jindfich a Oldtich MAREK, 2005. Neodkladné situace ve stomatologii.
1. vyd. Praha: Grada. ISBN 80-247-0622-9.

61



PECKA, Miroslav, 2004.Laboratorni hematologie v prehledu: fyziologie
a patofyziologie hemostazy. 1. vyd. Cesky T&sin: Finidr. ISBN 80-86682-03-X.

PENKA, Miroslav, 2003. Diseminovand intravaskularni koagulace (DIC). 1. vyd.
Praha: Grada. ISBN 80-247-0341-6.

PENKA, Miroslav a Alena BULIKOVA, 2009. Neonkologicka hematologie. 2., dopl.
a zcela pieprac. vyd. Praha: Grada. ISBN 978-802-4722-993.

PENKA, Miroslav, 2014. Krvéaceni. 1. vyd. Praha: Grada. ISBN 978-802-4706-894.

REMES, Roman a Silvia TRNOVSKA, 2013. Praktickd prirucka prednemocnicni
urgentni mediciny. 1. vyd. Praha: Grada. ISBN 978-802-4745-305.

RENDL, Luka$, 2011 Specifika osetrovatelské péce u nemocného ditéte s hemofilii.
Ceské Budg&jovice. Bakalaiska prace. Zdravotnd socialni fakulta, Katedra

Osetrovatelstvi a porodni asistence.

ROZTOCIL, Ales, 2008. Moderni porodnictvi. 1. vyd. Praha: Grada. ISBN 978-80-247-
1941-2.

SAKALOVA, Adriena, 2011. Klinicka hematoldgia. 1. vyd. Martin: Osveta. ISBN 978-
80-8063-324-0.

SLEZAKOVA, Lenka a Alena BULIKOVA, 2007. Osetiovatelstvi pro zdravotnické
asistenty. 1. vyd. Praha: Grada. ISBN 978-802-4717-753.

SOUCEK, Miroslav, J. SPINAR a P. SVACINA, 2005. Vnitini lékaistvi pro
stomatology. 1. vyd. Praha: Grada. ISBN 80-247-1367-5.

62



STARY, Jan, 2005. Détskda hematologie. 1. vyd. Praha: Galén. ISBN 80-726-2327-3.

SAFRANKOVA, Alena, M. NEJEDLA a A. BULIKOVA, 2006. Interni
osetrovatelstvi. 1. vyd. Praha: Grada. ISBN 978-802-4717-777.

TESAROVA, Eva, 2009. Jak pecovat o hemofilika. 2. vyd. Praha: Triton. ISBN 978-80-
7387-270-0.

VOKURKA, Samuel, 2005. Osetiovatelské problémy a zdklady hemoterapie: ucebni

texty a oSetrovatelské intervence nejen pro sestry z oboru hematologie a onkologie.

1. vyd. Praha: Galén, 2005. ISBN 80-726-2299-4.

63



8 Ptilohy

8.1 Seznam Priloh

Piiloha 1: Informa¢ni materialy pro hemofiliky a 0soby s nelékafskym zaméfenim
P¥iloha 2: Zadost o povoleni vyzkumu

Piiloha 3: Navrh rozhovora s respondenty

Piiloha 4: Navrh rozhovort se sestrami

Priloha 5: Aplikace koagula¢niho faktoru

Priloha 6: Prikaz hemofilika

64



Priloha 1: Informac¢ni materialy pro hemofiliky a osoby s nelékarskym zaméfenim

L

Zdroj: Dostupny z WWW

< http://www.midwesthemophilia.org/about
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% / onemocnéni vazané na chromozom

Q* ‘7,0 X.  Krvécivymi  projevy jsou

3 e postizeni  muzi, Zeny  jsou
g / : prenaseCkami. Velice vzéacné se
g [ - vSak toto onemocnéni mize objevit

7 i u osob zenského pohlavi. V nasem

téle  dochdzi tedy k poruse
schopnosti vytvofit v misté
poranéni cévy (krvaceni) funkcni

krevni srazeninu. Geneticky defekt

Zdroj: Dostupny z WWW .- v e .
< http://www.hemofilie.cz/informace-pro-media pritomto onemocnent snizuje

aktivitu pfislusSného koagula¢niho
faktoru VIII nebo IX (Indrak, 2014). Vsechny typy jsou si geneticky, biologicky
a klinicky velice podobné (Binder, 2004). V piipadé hemofilie typu A se jedna o defekt
srazeciho faktoru VIII. U hemofilie typu B je defekt na faktoru IX (Navratil a kolektiv,
2008). V Ceské republice se toto onemocnéni tyké necelé tisicovky osob (Jones, 2007).
Hemofilie se dale déli dle stupni zavaznosti. U tézké formy je aktivita sraZeciho
faktoru mensi, nez jedno procento. Dominuje zde krvaceni i po minimalnich tirazech
(Andéel, 2001). Pii stfedné tézké hemofilii je aktivita koagulaéniho faktoru 5 - 10 %
(Safrankové, 2006). U lehké formy se pohybuje aktivita srazeciho faktoru v rozmezi
5 - 40 % (Penka, 2009).
Hlavnim projevem hemofilie je krvéaceni. V 90% krvacivych epizod se jedna
o krvaceni do kloubii a svali (Cetkovsky, 2004). Nejcastéji dochazi k poSkozeni
velkych kloubt hornich a dolnich koncetin. Postizeny kloub ma viditelnou znadmku
naplné (otok), je zdutely a bolestivi. V disledku opakujicich se krvaceni casto dochazi
K tuhnuti kloubu a zménam okolniho svalstva (Bures, 2003). Dale se mize vyskytnout

krvaceni do centralni nervové soustavy, do urogenitalniho traktu, dychaciho systému



a zazivaciho traktu. Dal$imi misty krvaceni mnohdy byva kiize a podkozi, kdy je
klinickym projevem tvorba hematomil a podlitin (Jones, 2007).

Dulezitou roli v diagnostice hemofilie hraje odebrani rodinné anamnézy.
Diagnostika dale vychazi z charakteru klinickych ptiznakd a z laboratornich testa
(Indrék, 2014).

Hlavnim cilem 1é¢ebnych postupil je nahrada faktoru, ktery je v plazmé hemofilika
faktoru VIII a IX (And¢l, 2001). Lécba zaméfend na pficinu tohoto onemocnéni
v soucasné dob¢ neexistuje. Podstatou terapie je dosazeni takové hladiny faktoru, aby
byla 0¢inna (Indrak, 2014). Hematolog vzdy stanovi program 1écby - aplikaci
koagulacniho faktoru. Jeho aplikace neni nutnd pouze pii krvacivé epizod¢, ale miize

byt pravidelna (Jones, 2007).



Aktivity kazdodenniho Zivota

e Pii volbé volnocasové aktivity myslete na charakter vaseho onemocnéni
e Vyhnéte se kontaktnim a adrenalinovym sportiim

e Vhodnou aktivitou je plavani, stolni tenis a chiize

e Pfi sportu noste ochranné pomtcky

e Pfi Uraze navstivte 1ékare

Aplikace koagula¢niho faktoru

e Pro dospélé¢ jedince je aplikace koagulacniho faktorti zdsadni dovednost

e Aplikace faktoru se uci jiz v détském véku

e Dospeli hemofilici si faktor aplikuji do zily sami

e Aplikace byva zpravidla 2x tydné

e Pokud je naplanovany n¢jaky 1ékaisky vykon, podava se prevence i nékolik dni
pfedem

e Pti aplikaci je dillezity asepticky ptistup

e Po aplikaci je potieba drzet misto vpichu delsi dobu, aby se tak piedeslo tvorbé

zbyte¢nych hematomu

TiSeni bolesti:

e Jedna se o velice dilezitou potiebu hemofilikd

e Mnohdy pomahéa pouze samotné ledovani

e Nejvice pomiize od bolesti v¢asna aplikace faktoru

e Musite si davat pozor na léky, které obsahuji kyselinu acetylsalicylovou, ktera
ma Spatny vliv na sraZeni krve

¢ Vhodny je naptiklad Ibalgin

e Nevhodnym Iékem je Aspirin a Acylpyrin

e TiSeni bolesti souvisi s Unavou - bolest hemofilika vysiluje



Unava

Je zapficinéna bolesti
Hemofilici maji vyssi potfebu spanku
Spanek mnohdy pomaha také od bolesti a vede k celkové lepSimu subjektivnimu

pocitu pacienta

Psychika
Hemofilie ma velky vliv na psychiku jedince
Je ovlivnéna predevsim tim, Ze jsou na téle viditelné deformity kloubd,
je viditelna ztuhlost, ktera zna¢né omezuje hemofilika v pohybu
Dalsim faktorem, ktery psychiku ovliviiuje je bolest
V neposledni fad¢ hraje svou roli fakt, Ze se jedna o chronické nevylécitelné

onemocnéni

Vybér zaméstnani

Je dobré brat zfetel na charakter onemocnéni jako je hemofilie

Vybér by mél sméfovat k zaméstnani pii kterém se ptili§ nezatéZuji klouby
a dale by méla byt zamétena pozornost na riziko Urazu

Nevhodné jsou tézké fyzické prace, prace v gastronomii, vrcholové sporty atd.

Vhodné zaméstnani je napiiklad pozice Ufednika, vratného, fotografa atd...

Cestovani

Hemofilie velky vliv na tuto oblast nema

Vzdy je potiebné mit s sebou dostate¢né mnozstvi koagulaéniho faktoru

Mensi problémy mohou nastat pti dlouhodobé&jsim pobytu v zahranici s ohledem

na vydej koagula¢niho faktoru



V ¢em se liSi oSetfovatelska péce o hemofiliky od ostatnich pacientt

e Castgjsi kontrola pacienta na pokoji

e Kontrola moznych krvacivych projevla

e Monitorace bolesti

e Nesmi se podcenovat subjektivni pocit pacienta

e Nepodavaji léky s kyselinou acetylsalicylovou

e Pfi hygienég se bere ohled na bolest

e Ddle se pti hygienické péci dba na opatrnost manipulace s pacientem

e Dba se na zvySenou potiebu spanku

e Pro odlehéeni hornich koncetin se vyuziva satek pro fixaci

e Pro odlehéeni dolnich koncetin se vyuzivaji berle ¢i hole

e Casové intervaly v aplikaci faktoru jsou mensi z divodu tGrazu nebo
ocekavaného vykonu

e Po aplikaci faktoru do Zily je potieba drzet misto vpichu stlac¢ené delsi dobu

e Krevni odbéry se délaji pouze pokud je to nutné a postupuje se dle ordinaci
1ékare

e Zasadnim specifikem oSetfovatelské péée o pacienty s hemofilii je
kontraindikace aplikace injekci do svalu, pii kterych dochazi k rozsahlejSimu
poskozeni tkané a hrozi tak krvéaceni do svalu

e Piiaplikaci I¢kt se dava prednost aplikaci do Zily



Vramci péfe o hemofilické pacienty je velice dulezita komunikace mezi
oSetfovatelskym persondlem a pacientem. Ob¢ strany by mély mit dostacujici
informovanost o tomto onemocnéni. Pokud jsou znalosti sestry nedostacujici, mohlo by
tak dojit k neamyslnému poskozeni pacienta. Ze strany hemofilika je dilezité, aby si

byli védomi charakteru svého onemocnéni a brali na n&j v pribchu Zivota ztetel.



Piiloha 2: Zadost o povoleni vyzkumu

Hlavni sestra

Megr. Monika Kyselovd, MBA
Nemocnice Ceské Budgjovice, a.s.
B. Némcové 585/54

370 01 Ceské Budé&jovice

Zadost o povoleni vyzkumného Setfeni v souvislosti s bakalarskou praci

ViéZend pani magistro,

touto cestou bych Vias cht€la pozadat o povoleni vyzkumného Setieni v nemocnici Ceské
Budgjovice, a.s., které je potiebné pro mou zdvérecnou bakaldiskou préci na téma Specifika
ofetfovatelské péfe o pacienty s hemofilii. Jsem studentkou 3. ro¢niku oboru VSeobecnd
sestra na Zdravotng& socidlni fakult& Jihoteské univerzity v Ceskych Budé&jovicich. Vysledky
tohoto vyzkumného $etfeni budou pouZity pouze pro tcéely mé bakalaiské préce.

Dékuji za ochotu a spoluprici
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gr. Monika Kyselova, MBA

Némés(ky_né pro osetfovatelskou péci
Nemocnice Ceské Budgjovice, a.s.




Piiloha 3: Navrh rozhovoru s respondenty

Otéazky pro respondenty:

1.
2.
3.

8.
9.

Informacni tidaje (vek, typ hemofilie)

V kolika letech Vam byla hemofilie diagnostikovana?

Jaké jsou ve vaSem Zzivoté aktivity, kterych byste se m¢l s ohledem na hemofilii
vyvarovat?

Existuji néjakd bezpecnostni pravidla, na kterd byste mé¢l v kazdodennim zivoté
dbéat?

Jakym zptsobem vas ovlivnila hemofilie po psychické strance?

Ovlivnila hemofilie vybér vaseho zaméstnani?

Jste pii aplikaci srazeciho faktoru samostatny nebo vyzadujete pomoc od druhé
osoby?

Do jaké miry Vés ovlivituje chronicka bolest?

Ovliviluje Vas hemofilie v oblasti cestovani?

10. Jste spokojen s osetiovatelskou pééi, ktera je poskytovana hemofilikiim v CR?

11. Vyuzivate spoluprace s hemofilickymi centry a Ceskym svazem hemofiliki?



Priloha 4: Navrh rozhovoru se sestrami

Otéazky pro sestry:

1. Informacni udaje (vzdélani, praxe)

2. Maji hemofilici n&jaké potieby lisici se od potieb pacientli bez krvacivého
onemocnéni?

3. V em je rozdilnad oSetfovatelska péCe o hemofiliky od potieb pacientli bez
koagulopatii?

4. Jak vypada osetfovatelska péce o hemofilicky na vasem oddéleni?

5. Jaké pomucky pouzivate v rdmci oSetfovatelské péce nejcasteji?

6. Co je dle VaSeho nazoru v poskytovani péfe hemofilickym pacientim
nejdilezité)si?

7. Provadite u hemofilikii Castéji nabéry biologického materiadlu, nezli u jinych
pacienti?

8. Dochazi na vase oddé¢leni za hemofiliky fyzioterapeuticky pracovnik?

9. Jakym zpusobem nej¢astéji tlumite bolest u hemofilického pacienta?

10. Je néco, co byste chtéla v osetfovatelské péci o hemofiliky zlepsit nebo zménit?



Priloha 5: Aplikace koagula¢niho faktoru

Pomucky ptipravené k aplikaci

Zdroj: Vlastni



Aplikace
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Zdroj: Vlastni



Priloha 6: Prukaz hemofilika

Pfedni strana

CESKY SVAZ
HEMOFILIKO

((Z.) Bayer HealthCare
Bayer Schering Pharma

Jméno a pfijmeni Datum narozeni
122l 1982
Diagnoza Hemofilis Krevni skupina At

Hemofilické centrum
Nemocnice Na Bulovce, Praha

Telefon e-mail
123 456 789 hemo@nnb.cz
Zadni strana

. Hemofilik je ohrozen zévaznym spontannim krvacenim!
Person with haemophilia is endagered by severe spontaneous
bleeding!

. Pri podezreni na krvaceni okamzité aplikovat koncentrat koagula¢niho
faktoru! In case of any, even suspicious, bleeding administer the clotting
factor immediately!

. Nepodavejte zadné intramuskularni injekce! No intramuscular injections!

. Nepodavejte Zadné léky obsahujicich kyselinu acetylsalicylovou (ASA)!
No medication contatining acetylsalicylic acid (ASA)!

. V pfipadé nutnosti kontaktujte neprodlené hemofilické centrum!

In case of emergency, please contact the Hemophilia
Treatment Centre as soon as possible!

Zdroj: Dostupny z WWW
< http://www.hemodfilici.cz/index.php/cs/dokumenty/category/5-prukaz-hemofilika



