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Specifics of Nursing Care for a Child with Haemophiia

This thesis deals with care nursing for childrethiiaemophilia. Haemophilia
iIs a bleeding disorder that is classified as coitgemroagulopathy. In the Czech
Republic there are about 780 hemophiliacs, aboQtd&3hem are hemophiliacs aged
0-18 years. Bleeding episodes are caused by theolaithe complete absence of one of
coagulation factors VIII, IX and Xl, each of whighlays an important role in the
process of coagulation and its deficiency or comeplabsence interferes with the
clotting cascade. In the theoretical part, thesifesition of haemophilia according to
types and stages, all types of the disease maatifas$, the distinctive inheritance
pattern of the disease, which causes the disea@serence only in boys, are mentioned.
From a nursing perspective, this thesis deals psythological and social problems in
these patients, the specific needs of haemophdigeqts and the resulting specific
nursing care. The thesis also presents a veryfgpbeaemophilia treatment according to
the most modern methods and the comparison of appes and treatment of
hemophilia with other states.

To conduct the practical part of this qualitativedy, a quantitative survey
was used, which was divided into two parts and weasied out in the period from
January to April 2011. The aim was to determine llmgvcooperation between medical
institutions and families of children with hemopailis materialized. The research
survey was carried out by using anonymous non-stalimed interviews with four
families with a child suffering from haemophiliacatwo nurses caring for heamophylic
patients. Another objective was to identify theafies of nursing care for a child with
haemophilia. To meet this objective, anonymous d&tetized interviews with four
nurses working in the children's ward of haematotogy were conducted and
guestionnaires for nurses and students of non rakefikdds were used. 12 nurses and
49 students took part in the questionnaire suriiée information received from the
guestionnaires has been processed into graphs.

In the practical part of this thesis it has beesntdied how the cooperation
between a medical facility and a family with a dhivho suffers from haemophilia



works, the importance of a good approach taken rofepsional medical personnel
especially in the early stages, when a family isflamted with the disease the first time,
is referred to, and it has been found out that lkalth care workers™ approach
influences the disease acceptance. Specific featfrenursing care for a child with

haemophilia have been identified, the most speasicconsidered dealing with

coagulation factors preparates that are used &b tine disease. It includes dilution and
the subsequent intravenous administration of tlepamate, but also the hemophiliac’s
family education on this issue. Structured educaiio this area contributes to the
quality improvement of the life of haemophyliacslaheir families so that the patients
could be shifted to home treatment. The resultshisf thesis may contribute to the
improvement of nursing care for children with ha@mbta. The practical outcome is

a booklet designed for children with haemophiliaakihcan be used to teaching how to

dilute coagulation factors preparates and the sulese self-administration of the
preparates.
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Uvod

Nemoc je pratloveka vzdy zatZzovou situaci, kterd dokaze¢nit chod Zivota
onemocgléeho, zvlast kdyz se jedna o onemaari chronické. Takovym onemog&mm
je i hemofilie. Hemofilie je krvacivé onemasmi, které postihuje vyhradrchlapce diky
své gonozomalkh recesivni ddi¢nosti s vazbou na X chromozém, kdy Zeny jsou
pienaSeéky a u mui nastanou klinické projevy. Toto oneménhseradi do vrozenych
koagulopatii. Z nazvu jiz vyplyva, Zefipinou krvacivych situaci je porucha
plazmatickych koagutamich faktofi. Hlavni roli zde sehravaji koagudts faktor VI
(deficit tohoto faktoru zfisobuje hemofilii A), faktor 1X (hemofilie B) a také nico
mensi roli faktor X1 (hemofilie C). Jiz zmény deficit jednoho z faktdrdokaze narusit
hemostatickou kaskadu natolik, zeigpbi spontanni krvaceni a to ¢ejtji do kloubi
a sval, ale bohuzel i do traviciho Ustroji a centralnitervového systémuCastost
a tize krvaceni je podmina dalSim velmi dlezitym aspektem u hemofilika a to, jestli
se jedna o hemofilii lehkého razujestre t¢Zkou hemofilii ¢i téZkou hemofilii. Tyto
potize misobi nevratné zémy, a proto je velmi dlezité cilenou prevenci, dbou
a oSetovatelskou pé& tyto stavy korigovat.

V Ceské republice existuje celkem osm hemofilickycimtee kde je kazdy
diagnostikovany hemofilik dispenzarizovan. Zde&ima plnit svou Ulohu nejen léka
ktery se zabyva vyhradnhemofilickou problematikou, ale i sestra, kterdsimmanat
veSkera rizika hemofilie a stavy s hemofilii sp@esesterska prace jé Bontaktech
s hemofiliky a jejich rodinami velice utkzita, protoZe je to &Sinou sestra, ktera
pomoci cilené edukace agkolikanasobného nécviku n&urodinu nebo fimo
samotného hemofilika aplikaci krevnich derivaUmeénim této samoaplikace seiae
odstartovat domaci déa, ktera je dlezitym meznikem v Zivét hemofilického
pacienta.

Hemofilie je dle mého nazoru néls znamé, ale velmi zajimavé oneméch
s bohatou minulosti a s vyraznym postupem if&dp v l€bé. Tyto faktory byly
davodem, prd jsem si toto téma zvolil pro zpracovani baks#& prace.

Cilem bakalgske prace je zjistit jakou ulohu plni sestfagedi o takto nemocné

déti a jejich rodiny a dale prozkoumat spolupraci medravotnickym z#izenim



a rodinou hemofilika a jeji vliv na vyvoj této nenioPrace ma také poukazat na

specifické pateby hemofiliki a jejich rodin.



1. Sowasny stav

Hemofilie je geneticky podména krvacivA choroba, kterou trpi €eské
republice kolem 800 lidi, z toho jeditvrtina jsou @ti a mladi do 19 let. Hemofilie se
dle chykgjiciho srazlivého faktorudi na hemofilii A — chybi faktor VIII a na hemofili
B — chybi faktor IX, ale existuji jeStdalsi meén casté formy této nemoci. Eba této

choroby spoivéa v substituci chydjiciho faktoru (25, 28).

1.1 Hemostaza

Hemostéza je jednim z mechanisrktery udrzuje integritu vnihiho prostedi.
Jejim Ukolem je udrZet ichodné cévnfetisté a [i jeho poruSeni ihned zahdjit akci
nazvanou ,,zastava krvaceni“, nebdgkghod krve z kapalného do tuhého stavu a vznik
krevni srazeniny (koagula). Jinymi slovy lze tailéi, Ze jde o zakladni obranny
mechanismus organismu, ktery chrani lidske pred vykrvacenim (11, 17).

Fyziologicky chod hemostazy je zavisly na spravrg@mdni ukoli zejménafii
systéni — cévni stny, krevnich destek a koagulénich faktofi.

Cévni stna ma za ukol zaji®vat nesmévost a produkci hemostaticky
aktivnich latek, které se dohromady podileji naidipgickém pfitoku krve cévni
sttnou. DileZitou Ulohu dale cévni &ta sehrdva vifpac, Ze dojde kjeji poruse.
Vlivem vegetativniho nervového systému dojde ke&esta hladké svaloviny v mist
porareéni cévy neboli k vazokonstrikci, ktera je prvotaakci v systému hemostazy (11,
17, 24).

Druhou navazujici reakci jgnnost krevnich desiek. Ty se v mist poraréni
cévy dostavaji do kontaktu s kolagennimi vlaknyz ceede k elektrochemickym
zménam ve siné destéek a stavaji se tak ,lepivé“. Takto &miné trombocyty
vytvareji prvotni zatku, e&kdy téZz nazvanou ,bily trombus”, kter4d sice omezu;
krvaceni, ale na jeho Uplné zastaveni riégld, 17, 24).

Treti a posledni fazi hemostazy je vlastni hemokeagyl kde febiraji
odpowdnost koaguléni faktory. \EtSina jich je tvéena v jatrech adkteré potebuji ke
své syntéze vitamin K. Koagulai faktory jsou také obsazeny v plagnale ve velmi



nizkych koncentracich. Mezinarodni komise pro nalowd koagul&nich faktoi
sjednotila jejich nazvy tak, Ze jsou vzdy ozoanyiimskymicisly. Hemokoagulace je
dale rozdlovana na systém viiiti a zevni (11, 16, 17, 24).

Hlavnim pedstavitelem zevniho systému je itkay faktor. Jednd se
o lipoprotein, ktery je tomny ve ¥tSirg tkani, zejména v mozku, placénplicich, ale
i v endotelovych bikach a monocytech. {lezité je, Ze tvti komplex s faktorem ViIi
a spolu s nim aktivuje faktor IX. Fufikost tohoto systému lze & vySetenim
tromboplastinovéhoasu (Quick test) (11, 16, 17, 19).

Oproti tomu vnitni systém obsahuje plazmatické koagniafaktory a jejich
¢innost je aktivovana kontaktem se sima@u plochou, respektive&innost prvniho
z nich, ktery celou kaskadu odstartovava. Cilemo tédaskady je vytvieni
nerozpustného fibrinu a nasleédiyv. fibrinové si¢, kde se jiZ mohou zachytavat krevni
bunky a tvait krevni sraZeninu neboli tzv. stabilni fibrinovaatku. K vytvdgeni
nerozpustného fibrinu je ale zapeti faktor VI, ktery tomuto &i musi napomahat.
Funknost tohoto systému Ize &wt vySetenim aktivovaného parcialniho
tromboplastinovéhodasu (APTT) (11, 17, 19, 24).

Oba systémy samigme pracuji sodasre a jsou na sabzavislé. Ghkazem toho
je faktor X, ktery hraje v celém koagutdm systému k&iovou roli, nachazi se verstiu
koagul&ni kaskady a jeho aktivace si vyZzaduje gjSiho systému faktor VII
a z vnitniho systému faktor IX, VIII a dale kalciové ioraykrevni destky.

Nyni se je&t vratime k mistu, kde jiz byl téthcely & dokonan a to ke stabilni
fibrinové zatce. Ta je vlivem krevnich deéstk stahovana a spolu s ni i okraje rany (11,
16, 17, 24).

1.2 Definice onemocéni

Hemofilie je ,,vrozené @iSinou @&dicné) onemockni se zvySenou krvacivosti
na zaklad porusSené krevni srazlivosti (koagulopati®) medostatené tvort# jednoho
z koagulénich faktofi (Vokurka, s. 340)".

Nazev tohoto onemoéni vznikl zteckého haima = krev a filia = naklonnost.

Jedna se o vzacné, chronické onemsntnvzacnost tohoto onemaan je dana velmi



nizkym vyskytem, v satasnosti Zije \Ceské republice s timto onemeaim asi 780
lidi, z nichz 230 jsou hemofilici ve¢ku O — 18 let. Toto onemoéni se vyskytuje ve
vSech populacich se stejnou frekvenci (7, 13, 17).

Za norméalnich hemostatickych okolnosti, které byyynezeny v kapitole 1.1,
dojde ke sraZeni krve zakolik malo minut a rana seihe z&it hojit. U osob, které
trpi hemofilii je tento & velice zkomplikovan. U jakéhokoliv typu a stuphemofilie
naststi neni proces srazeni krve zcela znerwozrje ale o mnoho pomalejsi
a vysledkem je nepevna sraZenina, ktera neni sehogolat tlaku unikajici krve. Tize

téchto hemostatickych komplikaci zavisi na stupni of#ie. (10, 17).

1.2.1 Typy hemofilie

Jiz od padesatych let minulého stoleti je henmofitizé&lovana dle chygiciho
koagul&niho faktoru na hemofili A a hemofili B. Wlovéka s hemofilii A je
zaznamenan uity deficit koagul&niho faktoru VIl a u¢lovéka s hemofilii B deficit
faktoru IX. Jak jiz vime, kazdy Z¢hto faktofi zaujima jiné misto v hemostatické
kaskad, ale u obou typ dochazi k naruSeni této kaskady, proto jsou Kiigiznaky
velmi podobné. Hemofilie A jéastjSi nezli hemofilie B, pesrgji hemofilie A tvai asi
jeden pipad na 10 000 obyvatel, u hemofilie B je to jeg&ipad na 60 000 obyvatel (3,
10, 13, 17).

1.2.2 Stupg hemofilie

Tize nebo také stupehemofilie se stanovuje podle mnozstvi deficitniho
koagul&niho faktoru. Mnozstvi koagulaich faktofi v krvi Ize n¥fit v mezinarodnich
jednotkach nebo také v procentech. Procentudlradigmi je starSi, igsto se stale
pouziva ve ¥tSi mie, neZli vyjadeni v mezinarodnich jednotkach. RozliSujeme tedy
lehkou formu hemofilie Ai B, kdy je faktor VIII¢i IX zastoupen v krvi ve vice jak 5%
(pti vyjadieni v mezinarodnich jednotkach je to vice jak 0l@ml), sttedni formu, kdy
je mnozstvi danych faktdrv rozmezi mezi 1-5% (0,01-0,05 1U/ml) a nakong&tkou
formu, kdy jsou koagutmi faktory v mnoZzstvi do 1% (mérak 0,01 1U/ml). MiZze se



ale vyskytovat i Uplnd absence onoho faktoru. Mahw s &mito stupni jsou
samozejn¥ i klinické projevy. Hemofilik lehké formy bude m@ mnoho mé& a take
o mnoho slabsi krvaceni nezli hemofili&Zké formy. Pro srovnani, normalni rozmezi
aktivity faktoru VIII ¢i IX je 50-200%, picemzZ pimérnd hodnota u lidské populace
jako celku je 100%. Existuji i stavy, kdy je hladigchto faktofi nad 200% a tim je
tehotenstvi (3, 5, 10, 13, 17).

Stanoveni hladiny faktoru u hemofilika je velicéleFité pro stanoveni i@y.
Tato hladina je f dispenzarizénich prohlidkach pravidetnkontrolovana klasickym
odkérem krve. Je velicetdezité, aby sestra vedla zaznamychto hladinach, protoze
bylo zjiS&€no, Ze tyto hladiny nejsou stalé. Dale je veliéde#dité, aby sam hemofilik
védel nejen jaky typ hemofilie ma, ale také jakou madihu chyljiciho faktoru. Proto
by sestra rla tyto aktualni informace poskytovat nejen tadn ditte, ale
i samotnému hemofilikovi a Zmé si owiit, zdali di€ tyto informace ma. Kazdy
hemofilik by mel u sebe nosit fikaz hemofilika, ktery ziska ve svém hemofilickém
centru, kde je dispenzarizovan. Je ale nutné, dby semocny a jeho rodinaéhn

informace o typu a stupni hemofilie (10).

1.3 Historie

NejstarSi zminka o nezvyklém krvaceni pochazi telga stoleti naSeho
letopaitu z Talmudu, kde rabi Judah zakaZe proveésizkb u tetiho syna Zeny, jejiz
prvni dva synové po ni vykrvaceli. DalSi popis §idtrvacivé poruchy ffichazi na
pielomu jedenactého a dvanactého stoleti v dile kéhioslékde Albukasise v dnes
Spartlské Cordob, ktery se ve svém dile zimije o smrti chlapce vykrvdcenim po
banélnim drazu (6, 10, 16, 28).

Hemofilie je nazyvana kralovskou nemoci diky krak®Wiktorii, ktera porodila
syna Leopolda. Leopold ®@p hemofilii, kterd& mu byla v jeho jedrateti letech
osudnou, zetiel na krvdceni do mozku. Viktorie éha také d¢ dcery, které byly
pienasSéky hemofilie a penesly onemoami na Spagisky, rémecky a rusky kralovsky
dwar (7, 10, 12).



NejznangjSim se stal Pbéh ruské carské rodiny, kam sdivplala vnéka
kralovny Viktorie Alexandra Fjodorovna. Uzala siatek s MikulaSem II. a ati spolu
syna Alexeje, ktery byk¥ky hemofilik. Alexej n&l velmi ¢asté adzké krvaceni, které
mu znemo#ovalo normalni Zivot. # vzniku jednoho z velmiégkych krvaceni byl na
carsky dwvir prizvan mnich Grigorij Novik, zvany Rasputin. Tvrdidl solg, Ze ma
lécitelské schopnosti a byl tak pro Alexeje a jehoimadedinou moznosti k ulévod
bolesti. Rasputinovo snazenglm ale nulovy pinos, rkdo ho dokonce ozkaval za
podvodnika, ktery se touto cestou &thpouze dostat na carsky itv Alexejovi ale
paradox® nebyla jeho &ka hemofilie osudnou, po ruské revoluci v roce 8l9¥la
totiz celd carska rodina vyvradwa (7, 10, 12).

O prvni moderni znalosti a vyzkum tohoto onentoén se zaslouzil
v devatenactém stoleti (1803) americky iédahn Conrad Otto z Philadelphie, ktery
toto onemocé#éni ozn&uje jako krvacivé a vSima si jeh@dicnosti, fenosu pes Zzeny
a vzniku klinickych projest u mu#i. Jiz tehdy oznauje jako nejtypitéjSi projev tohoto
onemockni krvaceni do kloul a vS§ima si, Ze se objevuje zejména v ranétat\d.
Pojem ,,hemofilie* viak poprvé pouzil roku 1828 8aryHopff (7, 10, 16, 28).

DalSim dilezitym datem pro hemofilii byl rok 1937, kdy Pai@K aylor dokézali
z krevni plazmy izolovat antihemofilicky globulinAKIG). Na tento objev navazal
Pavlovsky na konci 40. let 20. stoleti svymi hygaid@i, Ze hemofilie neni uniformni
onemockni, Ze se jedna o vice tymemoci. Tyto hypotézy se v 50. letech potvrdily
fadou studii a prvni typ, jeho#iginou byl nedostatek AHG (pogjl faktor VIII), byl
pojmenovan hemofilie A. Hemofilie B na sebe nené&lddouhocekat. Zaslouzila se o
to roku 1952 Rosemary Biggsova a spol., ktera gapsakou rodinu s odliSnym typem
onemockni a dle jména rodiny ji pojmenovala Christmasowebierobou, pozgi byl
tento typ hemofilie pojmenovan hemofilie B. V dal$iletech se vyzkum zatil na
objasréni genetické podstaty onemaeom a postupé bylo zjiS€no, Zze se oba typy
hemofilie dédi stejre, avSak hemofilie A se vyskytuje v mnohertsim nefitku, nezli
hemofilie B a dale bylo zji8ho, Ze tiZze klinickych fiznaki souvisi se zachovanym
mnozstvim chygiciho koagul&niho faktoru a hemofilie mohla byt raddna do dnes
jiz znamych tech stuga (7, 10, 16, 28).



Konec 50. a z#tek 60. let 20. stoletifimesl naprosty zvrat v &é hemofilie,
po nepilis zdailych pokusech zvladat hemofilii krevnimi transfaze(1840) nebo
o neco zddilejSich pokusech pouzivat krevni plazmu.c@a vyroba koncentrét
koagul&nich faktofi, které jsou od 70. let vyrdby kome&né. Tyto koncentraty
mohou byt skladovany v normalni lednici, coZz odstalo domaci l&bu, ktera
znamena pozitivni zvrat v zivothemofilika. VCeské republice se dostupnoéthto
koncentrai bohuzel posunula az ktéh 90. vlivem tehdejSiho socialistického rezimu,
coz se neblaze podepsalo na celkovém zdravotnivu stemofiliki, kteri tuto dobu
zazili. Vyroba #¥chto koncentrdt se neustale zdokonalovala az k dneSnim
rekombinantnim prepairién, které jsou vyramy od z&atku 90. let (7, 10, 16, 28).

Nepilis vzdalena historie byla pro hemofiliky ve znarhéragédie. Pod touto
trageédii se skryvaipnos HIV (virus ziskaného imunodeficitu) a HCV (&@rhepatitidy
C) v 80. letech 20. stoleti, kdy tyto infekce dasadly vrcholi. K prenosu dochazelo
praw pres koncentraty koaguaich faktofi, které byly vyrobeny z infikované plazmy,
protozZe testovani darkrve a plazmy v té da@mnebylo iliS dokonalé (10, 16, 28).

1.4 Dédiénost

Jak jiz bylo vySe uvedeno, hemofilie je chorobaosthant@ recesivni
dédi¢nosti. Toto ozng&ni pod sebou skryva fakt, Ze je vazana na pohlgwaimozom
X, na kterém jsou lokalizovany geny zodpdumé za syntézu faktorVIll a IX.
Chorobou tedy onemocni muzi, jejichz gonosomy j3owa Y, tudiz @i postizeni
jediného X chromozomu nema onen muz Zzadny jiny mesmus, ktery by ulohu
postizeného X chromozomu vzal na sebe. KdeZto Zsmystanou ignaSeékami
a choroba se u nich neprojevi, Zena totizppstizeni jednoho X chromozomu hemofilii
ma jest druhy X chromozom, ktery postizeny chromozom agsioRenaséky mohou
sice mit v jisté nie snizenou hladinu faktoru VI&i 1X, hladina faktoru u nich kolisa
ve velkém rozmezi 2 — 200%,upnérna hodnota se dle velkych studii pohybuje okolo
50% hladiny faktoru VIIIGi IX, proto wtSinou nedochazi ke krvacivym komplikacim.
Nicmére kazda penasSeka by také mila byt dispenzarizovana (3, 7, 10, 12, 16, 28).
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Toto dosavadni poznani bude v praxi znamenat, 7& hemofilik (X'Y)

a zdrava Zena (XX) budou mit vSechny syny zdravé) (X vSechny dceryipnasSéky
(X"X). Zena penaseka (X'X) a zdravy muz (XY) budou mit 50% syredravych
(XY) a 50% hemofiliki (X"Y), dale 50% dcer zdravych (XX) a 50% dcéemaséek
(X"X) (ptiloha 1). Teoreticky ri#e nastat fipad Zeny, kter4 budergnasekou
a zarové bude mit hemofili (XX"), pokud bude dcerou otce hemofilika (¥
a prenaseky (XMX), tento fFipad se ale na¥ti dosud nevyskytl. Asi u jednéetiny
piipadi je rodinnd anamnéza negativni, tudiZz jde oénwezniklou mutaci nebo je
postiZzeni po generacégmaseno pouze Zzenami (10, 12, 16, 25, 28).

Co se tykd oS#wvatelské p& o hemofiliky a jejich rodiny v otazkach
genetickych, je zde nutné podotknoutilefitost rozhovoru s Zenskyméleny
hemofilickych rodin¢i matkami hemofiliki zejména v doky kdy jeSE neni znamo, zda
jsou ¢i nejsou penasSeékami.Vyswtleni tchto genetickych zakonitosti je v rukou
|ékare, nicmér z pohledu poskytovani profesionalni adeatelské pé&e, je nutné, aby
I sestra mla zakladni pehled o této problematice. V problematiceqnasestvi by
sestra mla veédét, Ze Zena je jistou fpnasékou, pokud je biologickou dcerou
hemofilika, biologickou matkou vice nez jednoho a&ym hemofilii nebo pokud je
biologickou matkou jednoho syna s hemofilii a jejpmkrevnim pibuznym je dalSi
hemofilik. A naopak by sestrada znat a urt vyswitlit situace, kdy Zena tize, ale
nemusi byt fenaseékou a to pokud je biologickou matkou jednoho syreemofilii,
pokud je sestrou hemofilika, pokud je tetou, i#sti nebo neté¢ postizeného muze
v rodirgé ze strany matky nebo pokud je biologickou Bkbu hemofilika. Déle je nutno
vychazet z toho, Zeckoliv ma Zena fenaSeéka pravapodobnost, Ze se ji narodi
hemofilik 50:50, neznamena to, Ze kdyz se jiz hékofarodil, nentize se
v nasledujicim&hotenstvi narodit afh. Otazka potencionalnihagdnasestvi by néla
byt nejlépe vieSena v doh) nez zane tato Zena Zit pohlavnim zivotem. (10, 16, 28).

V piipac, Ze je Zena diagnostikovana jakiemasSéka, je nutné aby ziskala od
zdravotnického personalu adekvatni informace daoiasti a vSeobe@no hemofilii
a pak je pouze na ni a na jejim partnerovi, jestlrozhodnou ifes tato rizika péit
dit¢, nebo vyuZiji jednu z modegj$ich technik tzv. in vitro fertilizaci, kde je uygito
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vajicko od zdravé darkyn Také je nutno pamatovat na moznost adopce, &edpse
par rozhodne éhotnét normalnim zpsobem a porodit tak, potencionalniho hemofilika,
je nutno toto rozhodnuti respektovat. U této protaeky nastava jest jeden

z probléni a to v gipact, Ze se hemofilik rozhodne zaloZit rodinu. Ma gistotu, Ze
vSichni jeho synové budou zdravi, ale ipgact dcer genaSéek bude tato choroba
pienesena do dalSi generace. Toto Ize potigdko u Zeny vieSit pomoci modernich
technik, napiklad pouziti artificialni inseminace, kdy partnarkhemofilika bude
oplodrena darovanym spermatem zdravého muze. A &@nezde je moznost adopce
zdravého dite (16, 28).

1.5 Klinické projevy

Pokud bychom chli tuto kapitolu velice zjednoduSit, dalo by sé&i, ze
hemofilie disponuje pouze jedinym projevem, a tkijeaceni, protoZze vesSkeré dalSi
projevy tohoto onemoeni jsou nasledkem jiz zminého hlavniho projevu. Problém je
ale vtom, Ze ono krvaceniude vzniknout kdykoliv a kdekoliv, tudiZz seiieme na
jedné stra#é setkat s ,,banalnimi“ krvdcenimi rtédgad do kloubu na&lanku prstu a na
straré druhé sdzkymi krvacenimi do CNS, které mohou kKdnaz smrti. Jak jiz bylo
vySe uvedeno, tiZze &astost krvaceni je v souladu s hladinou zachovariéktmru
u nemocného, kdyétkym hemofilikim je velice dobe zndmé spontanni krvaceni
zejména do kloub a svaii, u stedre tézkych hemofiliki ke krvaceni dojde nappo
drobnych traumatech Zbné pohybové aktivity a u lehkych hemofililse krvaceni
objevi WtSinou az @ vétSich traumatech a chirurgickych zakrocichekdly vsak
dochazi ke zvySenému krvaceni navzdory laboratormyisiedkim. Prokazané je
napiklad castjSi krvaceni na j@& a na podzim — tzv. sezonni krvaceni a dale je

prokazan negativni vliv stresu na krvacivost hetikafi(5, 10, 16, 25, 28).

1.5.1 Krvaceni do kloub

Jedna se o n&gstjSi projev tohoto onemoéni a nefastji postihuje kolenni

a loketni klouby, kuli jejich relativni nestabilit a kombinované rotaé — ahlové zatZi
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a také hlezenni klouby, které nesou celou véha tJ ctti se s timto typem krvaceni
setkavame &tsSinou od pedskolniho ¥ku. Fi nastupu tohoto krvaceni p@aji mnozi
pacienti prodromalni ffiznaky ve fornd pociti tepla, napti ¢i mravergeni v daném
kloubu. Diky €mto prodronim lIze krvaceni zastavit jiz v patku podanim substituce
koagul&niho faktoru. Velmi tomu napoméaha domacibkg, kdy si tento derivat e
aplikovat sam hemofiliki jeho rodina ihned ip prvnich pocitech krvaceni a tim se
v dnesni dob velice lepsi stavy hemofilickych kloib Pokud je vSak krvaceni jiz
rozvinuté, kloub je zrimé otekly, postaveny v semiflexi a pacienti stzatji na silnou
bolest. Diagnostika nitrokloubniho krvaceni jSinou jasna na prvni pohled a pozna to
s jistotou i sdm pacient pakolika proctlanych krvacenich, takze nendt§inou nutny
rentgenci magnetickéa rezonance, kde by bylo krvaceni tak@aoznatelné. Jako cenné
je v8ak povazovano sonografické vysef, které nam ukazetrgsnou lokalizaci
krvaceni a stav synovie (3, 5, 16, 17, 25, 28).

S kazdym nitrokloubnim krvacenim bohuZzel ale nagt&meny onoho kloubu,
které vedou ke stale se opakujicim krvacenim dottokloubu a vznika tzv. cilovy
kloub. Jedn&a se zejména o synovialni hypertrofbatiezbytréni synovialni kloubni
vystelky, kterd fispiva k recidivdm krvaceni a vznikéa tak bludny tkrikrvaceni —
synovitis — krvaceni a tyto stale se opakujici qubyivice a vice kloub poSkozuji, az
dochéazi k jeho deformitam ve smyslu hemofilickéragatie. Hemofilicka artropatie
nejvice postihuje kolenni klouby (68% paci@nthlezenni klouby (56% paci€nt
a klouby loketni (53% pacieijt Tize znén na €chto kloubech je iimo Umérna wku
a tizi hemofilie u pacienta. i€srEji, jiz zminéné znmény kloubu mé na sdomi
chronicka sinovitis, ktera #igobuje hyperémii synovie a tim hypertrofii epifyzgolu
s urychlenim dstu kosti do délky. Toto vSe jefipinou prodlouzeni kaofetiny, jiz
zmirénych deformit a na&navazujici ochabnuti svalstva a nestabilita klo(Bfiloha
2a a 2b). Co se tyka terapie u takto probihaji&lolbnich zngn, je hlavnim cilem
pieruSeni bludného kruhu pomoci dlouhodobé profydalkti substitani &by
a systematické fyzioterapie. Dale je nutno zklidratet, kdy mohou byt kratkodab
podany kortikosteroidy. Vijpads, Zze se nepodatento stav zvladnout konzervatiyn
musi nastoupit chirurgické feSeni  (synovektomie) nebo chemickéeSeni
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(synoviorthesa), kdy je do kloubu vpravena radinaktlatka. Zde je nutno zminit
dulezitost rehabilitace, ktera byda byt zandtena na zlepSeni rozsahu pohybu, velmi
vhodné jsou maséazni a protahovaci techniky a zgjmédol€ba (3, 5, 10, 16, 17, 28).
Uloha sestry v souvislosti s@iéo pacienta s nitrokloubnim krvacenim jesop
znana. A diagnostika krvaceniifsluSi Iékai, je velice giinosné, kdyZz sestra toto
krvaceni dokaze rozpoznat & se sama neiiie rozhodnout o aplikaci krevniho
derivatu, niize u pacienta zahajit klidova rezimova dpat a nafiklad pilozit led na

krvacejici kloub a tim zmirnit tizi i nasledky koeni.

1.5.2 Krvaceni do sval

Svaly jsou druhym néasgjSim mistem pro vznik hemofilického krvaceni.
Postihuje spiSe hemofilikgzké formy a tvéi az 30% krvacivych epizod. Sanfepné
0 jak zavazna #asta krvaceni se bude jednatiomzhoduje tize hemofilie (5, 10, 16,
28).

Tento stav #tSinou gFichazi posttraumaticky, iieme se ale také setkat se
spontannimi nitrosvalovymi krvacenimi a s krvacanipp emocionalnim stresu.
Vzacnosti neni vznik krvaceni po aplikaci intramuakni injekce, proto je aplikace
intramuskularnich injekci u hemofilikzakdzana a jettezité, aby o tomto byly sestry
dostatén¢ informovany. Pacient s timto typem krvaceni g¢gje na bolest, omezeni
pohybu pilehlého kloubu a na zdeni v postizené oblasti. Pod@bieko je tomu
u nitrokloubnich krvaceni, kde tthe byt postizen jakykoliv kloukita, zde nize byt
postizen jakykoliv svaléta, wtSina jich ale probiha vSeobeécpod stejnym klinickym
obrazem. Mirnou vyjimkou a také jistym diagnostickpotrapenim rize byt krvaceni
do musculus ileopsoas, zvl&§tli lokalizovano na pravé strankdy pak dokaze svymi
piiznaky dokonale imitovat akutni apendicitisiizdaky tohoto krvaceni pétsinou
jsou bolest viisle az biSe, semiflexe v kili s typickym pokeenym postojem a bederni
hyperlord6za (3, 5, 10, 16, 17, 28).

V z&vazny problém d¥e vyvrcholit Gtlak nervoycévnich svazk kterym je
krvaceni do sval powtSinou doprovazeno, tento Utlakabe totiz zfsobit az tzv.

compartment syndrom, kdy dochazi ke kompresi vdikgév a nervovych svaik
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a hrozi ischemicka nekréza svalové tkafiznych velikosti. Pokud nastane ischémie
svalstva pedlokti, wtSinou po opakovanych krvacenich dahto mist, nize dojit

k tzv. Volkmano¥ kontraktue, ktera je charakteristicka svym drapovitym positém
prsti. Tyto stavy jsou laboratogn potvrditelné vzestupem svalovych enZym
(kreatinkinazy, laktdtdehydrogenazy, aminotrangfead aldoldzy), coz nastava jako
reakce na jiz zmiémou ischémii. Takto vystufpvana krvaceni jsou v dnesni dob
naststi vzacnosti (5, 10, 16, 28).

Nasesti jeSt vétSi vzacnosti je vznik tzv. pseudotumoru neboli bfinke
pseudocysty. Jedna se o cystickéieduve svalu, které se postédpnétSuje a pacient
do rgj opakovag krvaci. Ricinou miZze byt hluboky svalovy hematom uzemy mezi
fascii a aponeur6zou nebo krvaceni mezi periosost. BBolest ¥tSinou gichazi az
v okamziku, kdy dojde k patologické fraktunebo k Utlaku cév a nérvcoz mize
nastat az po #sicich az letech postupnéhatBovani pseudotumoru. Stale sétdujici
dutina miZe byt napadena infekci, coZibe mit fatalni nasledky (5, 10, 16, 28).

Krvaceni do svdl obvykle nefisobi diagnostické potize, pouze ipadech
krvaceni do sval biicha, retroperitoneatnumisenych sval a jiz zmirgny musculus
ileopsoas (bedrokelni sval), v&chto gipadech je nejcerdjsi diagnostickou metodou
monografie a déle CT a NMR. Terapie nitrosvalovylaftaceni spéivd v podani
substituce koaguéaiho faktoru, lokalnim chlazeni, znehypm postizeného svalu
a tiSeni bolesti (5, 10, 16, 28).

1.5.3 Krvéceni do traviciho Ustroji

Tento typ krvaceni celk@évneni moccasty, navic pokud se jedna o vyskyt
u ckti. Vzacre se tedy mzeme setkat s krvacenim doesii stny, jehoZ pi¢cinou mize
byt Uraz Bicha, ot ale miZze tento stav nastat sponténi®rojevi se prudkou bolesti
a znamkami ileu. Zde jeékdy velkym ungnim odliSit toto krvaceni od akutni
apendicitis, akutni cholecystitis, perforace pd@tim wedu atd. K diagnostice se
nejvice pouziva sonografické a CT vysei (5, 10, 16, 25, 28).
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1.5.4 Krvaceni do nervového systému

Hovarime zejména o intrakranialnim krvaceni, které jelsps krvacenim do
dychacich cest nej{8i hrozbou pro pacienty s hemofilii. Potvrzuje fakt, Ze
i vdneSni dob adekvatni l&y vytva&i vysokou mortalitu, ktera se u despch
pacienti pohybuje mezi 30 a 40 %. Progndéza tohoto krvaceditském wku je
v détském wku je dan pedevSim casgjSimi pady a Urazy do hlavy fip hie
a sportu, pesto jako u vSechipdeSlych krvaceni se i totoude objevit nahle bez
Zjevné pic¢iny a to az u poloviny vzniklychifpadi. ZvlaStnosti nitrolebniho krvaceni
v souvislosti s &skym wkem je, Ze mze vzniknout jako nasledek hokg pii béznych
respir&nich infektech (10, 16, 25, 28).

Intrakranialni  krvaceni  obvykle vznika v subduféin prostoru,
subarachnoidealnim prostoru neldnm v mozkové tkani. Pokud dochazi k adaeani
mozku, z&nou se objevovat varovn&ipnaky ve fornd intenzivnich bolesti hlavy,
podrazdnosti, citlivosti na denni $tlo, nevolnosti, zvraceni, ospalosti, poruch zraku
a sluchuc¢i potizemi s pohyblivosti gkterych ¢asti €la. Zhruba u 15% pacieit
zanechava intrakranialni krvaceni nasledky v pe¢defileptickych keci a asi u 20%
piipadi dochazi k recidi& krvaceni ve stejném méstproto je po progani tohoto
krvaceni ¥tSinou po witou dobu ponechavano profylaktické podavani studsti
terapie (5, 10, 16, 25, 28).

Pro tento typ krvaceni je velicéldzita obeketnost, se kterou je nutno k tomuto
stavu pistupovat. Jakykoliv Uraz hlavy je nutno zabedpsubstiténi terapii, i kdyz
pacient nevykazuje Zadné neurologické postizenikaiy Graz hlavy nebo jen na
podezeni na tento Uraz je nutno pohliZzet jako na inaaié&ini krviceni. Ke spravné
diagnostice zde lIékam pomaha CT a NMR. Hlavnim Ukolem sestry ¢ipetakového
pacienta je sledovani vznikii rozvoje neurologickychifznalki a samoiejmeé véasna
a spravna aplikace substitich derivat dle ordinace 1éka (5, 10, 16, 25, 28).

Krvaceni do nervového systému dale zahrnuje knidde paténiho kanalu, jde
vSak o stav vzacny. @pvznika po traumatech nebdstava picina nezjis¢na. Tento

stav ma dramaticky pbeh, ktery je ¥tSinou nepiznivy acasto vyZaduje chirurgickou
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lécbu se zaji¥nim dokonalé hemostazy. iMe se projevovat krutymi bolestmi
v zadech, obrnami, senzorickymi poruchafinretenci mdi. CT a NMR ukaze misto
krvaceni (16, 28).

1.5.5 Krvaceni do urogenitalniho traktu

Hematurie je u hemofilie velndastym piznakem a to zejména ¥tdkém ku,
negasgji se vyskytuje u 12 — 21 letych chlapcDle dostupnych zdrdj postihne
hematurie Bkdy v Zivot az 60 % hemofilil, u €Zkych hemofiliki je tomu az v 90 %.
VétSinou ichazi zcela spontasnbez doprovodnych ffznaki, ale nasisti také
v poklidu vymizi, neléena za 2-3 dny, po nasazeni substituce jiz po #kath.
Problémovou se hematurie stava pouze u pacemthibitorem, kdy Spatnreaguje na
lécbu a niiZze dojit touto cestou k velkym ztratam krvéi prvotnim objeveni tohoto
symptomu je samdegjmé nutné vylodit obecné piciny hematurie, jako urolitiazu,
traumatické poskozeni ledvin a dowych cest, pyelonefritis a infekce towych cest,
v téchto pipadech by se jednalo o zavagn stav. K tomu léka pomize zejména
sonografické vyséeni (10, 16, 25, 28).

Zde je pro sestru atezité wdét o kontraindikaci antifibrinolytik s timto
krvacenim. Antifibrinolytika (nap PAMBA) mohou zfsobit tvorbu sraZzenin
v macovych cestach a tim obstrukci sowych cest s postupnym rozvojem ledvinné
koliky (3, 5, 10, 16, 25, 28).

1.5.6 Krvaceni v dutidstni

Jedna se o velmiasty projev hemofilie, zejménaitdkého ¥ku. MuZzeme se
setkat s kousnutim do jazyka, sliznicerer@ebo rtu¢astji vSak tento problénteSime
pii vypadavani mléné dentice. Spoluprace hematologa se stomatologezdg velmi
dulezitd. Ztraty zub se feSi nésledowh kronm¢ substiténi I&by bere pacient
antifibrinolytika (zejm. Exacyl) fied stomatologickymi vykony. Davkovanicudékar.
Dale je nutno pacienta a jeho rodiniippavit na to, Ze po vlastni extrakci zubu bude na

celé patro, kde se zub nachazel, nasazena tz\ankila destka po dobu tydi az
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mesial, z¢ehoz vyplyva nutnostimu kaSovité stravy. Tato desta minimalizuje
vznik krvaceni. Pro dplnost o$eni se pkladaji studené obklady. Tyto informace by

mel znat kazdy pacient s hemofilii, tudiz i sestrigr& ma za ukol jerpdavat. (16, 28).

1.5.7 Krvéceni do dychacich cest

Jak jiz bylo zmiano vySe, jednd se o0 jeden z nejza¥@ioh pgiznaki
hemofilie, naStsti dalSi z fivlastki tohoto krvaceni je nejvzagsi. Je velkou hrozbou
zejména pro riziko duSeni, které bk pmto krvdceni mohlo vzniknout. W&d muze

k tomuto krvaceni dojitipangirg a jinych zastlivych procesech nasofaryngu (16, 28).

1.6 Diagnéza

P¥i diagnostice tohoto onemosmi jsou velmi cenné anamnestické Udaje,
zejména pokud jimi je zji8ha pitomnost hemofilie v rodih matky (otec, bratr,
dédeiek, strycéi bratranec), pak je diagn6za hemofilie velmi prgpatiobna. BohuZel
mnohdy i v gipadech rodinné z&te touto nemoci mnoho cennych informaci
neziskame, respektive ziskame informace nedflmpochybnitelné. Co se tyka osobni
anamnézy, patrdme po klinickychéiznacich, které jsou zpracovany itegchozi
kapitole, krvaceni po Urazecht&nych odbornych zékrocich (16, 25, 28).

Ze strany fyzikalniho vySini si vSimame vSech krvacivych prajedeformit
kloubi, rozsali kloubd, svalovych atrofiti kontraktur (16, 28).

Koneiné se dostavdme Kk nejcefji meto@d diagnostiky hemofilie a to
k hemokoaguléenimu vySeteni. Pati sem zprvu tromboplastinowas (APTT), jeZ je
u hemofiliki razré prodlouzen a to vifpact, Ze je hladina faktoru u hemofilika nizsi
nez 25-30%. Pokud se bude jednat o hemofilika Siviyiadinou faktoru, tento test jej
nezachyti. Jeréba si ug¢domit, Zze dalSi znamé hemokoagula vySeteni jako je
krvacivost a protrombinov§i trombinovyéas (Quick) byvaji tSinou v nornd. Jednim
Z nejspeciftt¢jSich vyseteni pro hemofilii a to je vlastni stanoveni hladfaitoru VIII
a faktoru IX. Toto vySéeni nam ukaze nejerfippmnost hemofilie, ale i jeji tizi. Dale

se u podezni na hemofilii vySétje antigen von Willebrandova faktoru (VWf:Ag),
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protoZe je nutné v ramci diferencialni diagnostiytvrdit, Ze nejde o morbus von
Willebrand, coz je choroba velmi podobného charakt&udiz u hemofilik se bude
tento antigen pohybovat v refeteich mezich (1, 3, 5, 16, 28).

Déle je nutno do diagnostiky hemofilieradit molekulars genetické vySéeni.
Cilem €chto vySeteni je utit, zdali se jedna o mutaci a poslézegm lokalizovat
mutaci na onom genu. AZ u 30 % pacerochazi totiz k tomuto onemasnr
v disledku spontannich (de novo) mutaci s negativninnmdi anamnézou. Kmto
vySetenim se pouziva mnoho modernich metod, z nichmaejgSi je polymerazova
fettzova reakce (PCR) (3, 16, 25, 28).

DalSimi cennymi metody diagnostiky jsou metodgnatélni diagnostiky, které
maji sva rizika, ale mnohdy dosahuji cennych &jistPati sem ultrazvukové vySeni,
odker choriovych klki, amniocentéza a fetoskopie s &aim pupeénikové krve (16,
28).

DalSimi doprovodnymi vySggnimi @i diagnéze hemofilie rize byt krevni
obraz s diferencialnim rozpem, sedimentace erytro@yt biochemické vySéeni
zantiené na jaterni testy, zakladni imunologické \igsdt rekteré virovée markery
(zejm. HbsAg, anti-HCV, anti-HAV) a u paciéns kloubnim a svalovym postiZzenim
ortopedické, rehabilitani, eventuel& neurologické vyséeni (16, 28).

1.7 Terapie

Lécba hemofilie je komplexni zalezitost, kter4 v pdslieh letech dosahla
obrovského pokroku a vyragntak zlepSila a stale zlepSuje Zivot hemofilickych

pacienfi. Substiténi l&ba je jen jednou sloZzkou débného komplexu, je vSak

Mrivriw s

1.7.1 Substiteéni terapie

Hlavni I&ebnou metodou tohoto onem@ai je substituce chyiciho faktoru
pomoci koncentrétvyrobenych z lidské plazmy a v dnesni &8gid také vyrobenych

rekombinantni technologii. Vznik koncentrdtoagul&nich faktofi znamenal revoluci
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v [&Ebé hemofilie a absolutni zvrat v Zivotéchto pacient. Jedinou nevyhodowdhto
preparai je jejich vysoka cena, ktera se jegvySuje s rozvojem v jejich vyrébproto
bohuZel ne vSechny staty si mohou dovolit zajigptib své hemofilické pacienty
adekvatni substituni 1&bu (5, 16, 28) .

MnozZstvi koncentratu, které je nutno hemofilikgyddat, zavisi na mnoha
okolnostech, jako je hladina faktoru VIti IX pred podanim fpravku, zavaznost
krvaceni nebo chirurgického zakroku, lokalizace &eni, pitomnost inhibitoru,
télesna hmotnost, biologicky palas pouzitého preparatu, eventwelrdalSi
hemostatické poruchy. Obecse ale i vypoctu davky vychazi z poznatku, ze 1 IU
FVIIl podana na 1 kgétesné hmotnosti zvySi hladinu FVIII v pacientgiazne o 1,5
— 2 %, u FIX je tomu 0 0,8 — 1 %iipemZ za dinnou hemostazu povazujeme hladinu
FVIII minimalné 30 % a FIX minimala 20 %. Pokud je hemofilik aktualreatizen
krvacenim, davky je samiigme¢ nutno zvySit. B lehkych krvacenich, kantadime
vétSi podkozni vyrony, svalova a kloubni krvaceni &iea rozsahu atd., je nutno
dosahnout hladiny FVIII 40 % a FIX 20-30 %. Uesire t¢Zkych krvaceni, kamadime
rozsahla svalova a kloubni krvacen¢tSi poragni ¢i drobné chirurgické zakroky, je
tieba dosahnout hladiny FVIII 60 % a FIX 40 %. d2kych krvaceni jako ndfklad
krvaceni do CNS, dychacich cest a kmiith orgah ¢i velké chirurgické zakroky se
pozadovana hladina faktoru zvySuje na 80-100 % IF&160-80 % FIX. K vypotu
mnozZstvi preparatu, ktery je nutno aplikovat fegauziva vzorec: ptgbny pdéet 1U
FVIIl = (poZzadovana hladina v % x hmotnost v k@), fx¥icemz vypdet pro FIX se liSi
pouze ve jmenovateli, kde je mistisla 2¢islo 1. Rozdily v poZadovanych hladinach
FVIII a FIX jsou dany rozdilnymi pol&asy rozpadu, FVIII ma potas rozpadu 8-12
hodin a FIX 12-24 hodin, g&hoz se odviji intervaly podavani substituci. Tamalosti
a z nich vyplyvajici ordinace jsou sice na liékale sestra by je &a také znat pro
piipad urgentni situace, kde sé&Za ocitnou i bez ffitomnosti |ékée (3, 5, 10, 16, 25,
28).

Ac vyroba koncentrétplazmatickych koagutmich faktofi dnes podléhaifsné
kontrole, neustale existuje rizikdggmosu chorob jako n&glad hepatitidy, viry Epstein
Barrové, cytomegaloviry, parvoviry a dalSi. Rrax €chto divodi byly vyvinuty
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rekombinantni preparaty, které jsou vysmap umeéle, bez pitomnosti lidské krevni
plazmy. Dnes je jiz ale vyroba plazmatickych koaduich faktofi na tak dobré urovni,
Ze jsou zrovna tak bezfre jako preparaty rekombinantni, ale pokud se wbaau
objevi nova krvi penosna nemoc, kterou nedokazemi wyrobé koncentrai
plazmatickych koagutaich faktofi testovat, mze dojit k podobné tragédii, jako byl
pienos HIV v 80. letech 20. stoleti. Zde tedy tkvbbaovska vyhoda rekombinantnich
preparai, Zze diky své urié vyrob: nemohou penést pipadré now vzniklé neznamé
choroby. Tyto preparaty ale maji také sva negadikémi jsou zejména jejich vysoka
cena a bohuzel také vyssi vyskyt inhibitoru (4.@&, 25, 28).

V sowasné dob je na trhu veliké mnoZstvi firem, které vy&fbkoncentraty
koagul&nich faktofi jak plazmatickych, tak rekombinantnich. Baleni ¢@mtrat se liSi
nepatr@, obvykle ale obsahuji vSe pebné k nitrozilni aplikaci #oha 3), ¥tSinou je
to lahvicka s preparatem v praskové fagmlahvicka s rozpougtlem, antisepticky
prostedek, oboustrannargpoustci jehla k pestiknuti rozpousdtdla do lahviky
s preparatem, injeki stikacka 10 ml, filtr ges ktery se nasaje jiZz rozp&dy
koncentrat do sikacky a kon€né injekéni jehla, ¥tSinou se jedna o jehlu stjdgélky*

a hadékou, ktera se nazyva ,,motylek" a svym tvarentitomnosti hadiky umozuje
hemofilikovi samoaplikaci preparatu, kterou byé&iou jehlou &Zko zvladal. Vyroba
téchto koncentrdi je jiZ nastavena tak, Ze je Ize ponechavappkojové teplat az pil
roku, coz velmi usnadaije skladovani v domacich podminkach. Olseale plati, ze
nejoptimaljSi teplota pro tyto preparaty €@ — &C (10, 16, 25, 28).

1.7.2 Domaci a preventivni terapie

U hemofiliki t¢Zké formy je velmi¢asto indikovana dlouhodoba preventivni
terapie, tzv. primarni profylaxe, jejimz cilem jdriovat Zadouci hladinu chgjiciho
koagul&niho faktoru z dvodu minimalizace krvaceni a minimalizace vzniku
hemofilickych artropatii, zahajuje se protdive, nez nize dochazet k vazsim
poskozenim klouly tj. ve wku do 2 let a pokkaije minimél® do 20 let ¥ku, nskdy
i déle. Pro hemofilika to znamend nitroZilni aptikkoncentratu koaguaiho faktoru
2 — 3 X tyd®, piicemz davku upravuje lékav souvislosti s nicim se w¢kem,

hmotnosti, situaci atd., jak jiz bylo popsano vy&ky se taktaiasta nitrozilni aplikace
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mohla obejit bez n&wdty nemocniniho z&izeni, je pacient uz od utléhosku
piipravovan na fechod na domacidbu. Hematolog u kazdého hemofilika individugln
zhodnoti, jestli je vhodny pro tazeni do programu domaciclhy ¢i nikoliv. Aby
pacient mohl byt Zazen do programu domackid, musi jeho rodina nebo Iépe on
sam zvladat intravenozni aplikaci & rozpoznavat krvaceni a sprége ke krvaceni
postavit. Rodina a hlagnsam hemofilik musi kazdé krvacenici#adécit co nejdive,
dokonce i kdyZ ma pouze poderi na krvaceni, dopotuje se, aby si ragl ihned
koncentrat aplikoval. Bkdy se bohuzel stava, Ze si rodina neni jista,i zkaljedna

o krvaceni, ale neaplikuji ihned preparéat, abynsi nieplytvali. Dopousti se timto
zasadni chyby, protoZzeiasné podani Iéku naopak znamena usporu, jelikoadosk
opravdu o krvaceni bude jednat a necha se rozKrvagetebuje se na &bu tohoto
krvaceni o mnoho vice koncentranezli @i véasném podani. Dale je nutné, aby
o vSech aplikacich a krvacenich vedla rodina hdikafipodrobné zaznamy, ty se
vétSinou pisSi do formula, které rodina dostane v hemofilickém centru. Bohto
formul&u se po¥tSinou zapisuje datum &s podani koncentratunebdy pro podani
(profylaxe nebo krvaceni, ptipact podrobny popis krvaceni), nazev koncentratu, jeho
mnozstvi,¢éislo Sarze a jakékoliv vedlejsiiaky. Pokud je rodina toto vSe schopna
zvladdnout a pokud nenastava zadny vyrazny probléhndi pacient pouze na
dispenzarizéni prohlidky do hemofilického centra¢téinou 1x za fl roku a chodi si
vyzvedavat preparaty na stejné misto ifjmgE na transfluzni stanici v mébydlisg
(10, 16, 28).

Zde pIni vyznamnou roli sestra, jejimz hlavnim léko nyni je, aby naiila
intravenozni aplikaci il nekoho z rodiny nebo nejlépe samotného hemofilikaudida
dit¢ takto €zky ukon neni jednoduché a z velk@sti to zavisi na dobrych edukéch
schopnostech sestry. Sestra i pacient si musidamit, jak schopnost samoaplikace
pomiZe nejen v I&b¢ hemofilie, ale i po psychické strancegtSina dti zaina
s nitrozZilni aplikaci po desatém roce Zivota, jsbe i taci, co to zvladnou jiz v Sesti
letech. Zvladnuti samoaplikace velntizgmivé prispivaji Letni hemofilické tabory, kde
za lékdského dohledu vyuka samoaplikace probihdldipa 4). Pro &t je vétSinou
velkou motivaci, kdyz &ktery z kamaradu si jiz sdm derivaty aplikuje anggxiklad
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jes€ mladsi, proto nagthto rekondinich pobytech pro hemofiliky pokioswij strach

z injekce i ti nejustrasejsi, ktei to nedokazali v hemofilickém centru (10).

1.7.3 Podgrna lé&ba

V této kapitole pd&t na prvni misto antifibrinolytickd &ba, ktera se
u hemofiliki hojné pouziva pi krvaceni v dutig Ustni nebo jako prevencéegd trhdnim
zubi atd. U lehkych forem hemofilie se tatoch@ pouziva celkay kdy Sefi
koncentraty koagutmich faktofi. Jak jiz vtéto praci bylo zméno, je tato léba
naprosto kontraindikovanariphematurii, kdy nize zpisobit blokddu m&ovych cest
a také pi nitrokloubnim krvaceni, kdy zpomaluje febavani hematomu. Nejzngj$i
antifibrinolytické Iéky pouzivané v ¢ hemofilie jsou Pamba a Exacyl (10, 16, 17, 22,
25, 28).

U lehkeé formy hemofilie Ize pouzit také analogéidinretického hormonu, tzv.
vazopresin — DDAVP. Podava se v davce 4ug/kg hnstitvacca 20 minutoveé infazi.
Tento 1ék dokazZe kratkodslzvednout hladinu FVIII az o trojnasobek (10, 18, 22,
25, 28).

DalSi, spiSe teoretickou moznosti jsou kortikasthyr, jelikoz bylo zjiSéno, Ze
podavani kortikosteroid u lidi zvySuje hladinu cirkulujiciho FVIII. Probié je ale
v tom, Ze paebné davky kortikosteroidby byly tak vysoké, Ze by vyvolaly velké
mnoZstvi nezadoucicktika a vysledny efekt by byl iesto nepatrny (16, 28).

Posledni lekovou moznosti jsou fibrinova lepidiiera se zejména pouzivaji p
stomatochirurgickych a jinych chirurgickych vykohedkdy vyrazg snizuji krvaceni
a urychluji hojeni opetai rany a tim snizuji naklady na subsiitul&bu (9, 15, 24,
26).

Nedilnou sotéasti pée o hemofiliky je také rehabilitai a lazéska l€ba.
Rehabilitace je pro furidkost hemofilickych kloub velmi dilezitd. Kazdy hemofilik by
mél znat alespd z&kladni cviky pro své klouby a je nutné, akkgddl, Ze s rehabilitaci
krvacejiciho kloubu rize z&it ihned po zastavkrvaceni, ne vSakitve (10, 16, 28).

23



1.7.4 Rozvoj by hemofilie v mezinarodninenitku

Lécba hemofilie, kterd je popsana kedchozich iech podkapitolach, je dnes
platna proCeskou republiku. Tato adekvatnété je ale bohuZel dostupna jen pro 25 %
swtove hemofilické populace, zbylé ttvrtiny nemaji k dispozici bdi vabec Zadnou,
nebo jen minimalni Eebnou péi. Uvadi se, Zeied zavedenim substéni terapie byl
pramérny vek hemofilika niz8i nez 30 let, dnes se diky tomahlyovskému posunu
v l&cbé hemofilik dozZiva normalniho pmérného ¥ku. Toto ale bohuZel plati jen pro
vyspilé zeng, kde je I€ba dostupnd. V zavislosti na hrubém doméacim pradglet
v jednotlivych statech také rozliSuje typcldy hemofilie. Tam, kde HDP ipvySuje
10 000 dolak na obyvatele, je cca 30 % hemofilikk¢eno rekombinantnimi preparaty
a cca 70 % hemofilik preparaty plazmatickymi a v zemich, kde HDPiaepSi 10 000
dolafi na obyvatele, jsou spiSe pouZivany plazmatickéglieani faktory. Ceska
republika spada do skupiny, kde je HDP nizsi ne@d®dolaét na obyvatele. Naprosto
odli$na situace je v zemich jako je Velka Britanisko, Danskaii Svédsko. V&chto
zemich je nejen @é dostupnda pro vSechny hemofiliky, ale dokonce jgodi vSichni
léceni rekombinantnimi preparaty, protoZe &htpro své pacienty zajistit tu

Zajimavé je porovnafeskou republiku s Irskou republikou. Tyto dva stéugji
podobnou rozlohu (rozdil 7 tisic Kins tiznou hustotou osidleni — Irska republik&
oproti nam pouze 4 miliony obyvatelfigemz je zajimave, Ze pet hemofiliki je
srovnatelny s nasi zemi. Co se tyk&ep® hemofiliky, je v Irsku také rozkkna do
n¢kolika center, ficemz Narodni centrum pro pacienty s poruchou koagulg
v Dublinu. Centra jsou d@ena na centra pro dodp a pro dti, ale ol skupiny
pracovi§ Uzce spolupracuiji, jak je tomu i u nas. Stgako u nas je hophindikovana
domaci Iéba. Irska republika ale oproti nam disponuje orgacii hemofilickych center,
ktera odpovida standamh swtové hemofilické federace (WFH) pro tzv.
Comprehensive Care Centres (CCC), coz je @amiapro centra s komplexnim
piistupem k lébé¢ hemofilie. V €chto centrech je specializovana hemofilicka sestra,
ktera se v podstatstara o cely chod hemofilického centra. Ma vicavpmoci a vice

povinnosti neZadové sestry a je v neustaléem kontaktu s paciengjich rodinami.
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U nas tomuto standardu pro CCC vyhovuji pouzé abntra a to prazské a Bnské.
Irska republika ma vice fingnich prostedki, tudiz si n@ize dovolit |€bu pouze
rekombinantnimi preparaty, jinak lze ale s klideongtatovat, Zze gé o hemofilicke

pacienty je \Ceské republice srovnatelna s Irskou republikold 83,

1.8 Komplikace

Do komplikaci hemofilitadime infekci HIV, o které bylo jiz pojednano vySe.
Tato infekce zpisobila ged rokem 1985 u hemofilikepidemii svym penosem fes
plazmatické koncentraty. Dnes je moznogenosu nagsti minimalni. Obdobh je
tomu i u viru hepatitidy C, bylo tomu rovh pred rokem 1985, kdy ji préthlo 100 %
pacienti substituovanych plazmatickymi koncentraty. Bohufab infekce ucasti
hemofilika vedla ke chronické hepatitida jaternimu selhani. DalSi komplikaci
hemofilie je genos lidského parvoviru B19, tento virus je @matermorezistentni,
takZe jej nelze inaktivaimi metodami zrit v koncentratech faktoru VIIEi faktoru
IX, tudiz je wtSina hemofiliki Iécenych plazmatickymi koagulaimi faktory pozitivni,
proto je velmi zvlastni, Ze nebyl dosud popséan emySvyskyt aplastické anémie
u tchto pacient. Prenos vesSkerych infekcitgs plazmatické koagulai faktory jiz
dnes neni hrozbou, jelikoZz testovani daptazmy je na vyborné arovni, problém by
nastal, jak jiz bylo zmimno vySe, p vyskytu nového, dosud neznamého onemdntn
(16, 28).

Zavaznou komplikaci, kterou dn&sSime je inhibitor koagutaiho faktoru VIII
nebo IX. Jde o reakci imunitniho systému na podamcentrat koagutaiho faktoru,
kdy aloprotilatka typu 1gG se véaZze na cizorody ¢akVIll nebo IX podany doda
a znemotuje tak jeho funkci v gib¢hu srazeni krve, jeho funkci zcela rusi, neboli
inhibuje a tento podany koncentrat se stane zeal&Ermym (9, 16, 18, 28).

Vyskytuje se zejména wiké formy hemofilie a to nejvice u typu A, kde vysk
dosahuje zhruba 20 %, teZci hemofilici typu B shithrem ¢itaji 10-15 %. Dosud neni
zcela jasné, proinhibitor vznika, rkteré zakonitosti uz vSak vysledovany byly, ale
protoZze toho velmi malo vime o inhibitoru faktoiX, Iplati spiSe pro faktor VIII. Bylo

zjisténo, Ze je vznik inhibitoru omezen na prvnich 1004 dezivani preparét
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koagul&niho faktoru, picemz nejastji vznika mezi 10 — 20. dnem aplikace. DalSim
rizikovym faktorem je typ genetického defektu, kajvyssi riziko vznika f mutacich

s uplnym chybnim faktoru VIII. Déale riziko zvySuje vyskyt inhitdru v rodiré nebo
jiné genetické zrny mimo gen pro hemofilii; typ podavaného koncetir&dy byl
zjisten vysSi vyskyt u aplikace rekombinantnich prepardtasné prvni podani
koncentratu — byl zjigh vySSi vyskyt u podani koncentratieg 6. - 12. résicem
Zivota; typ podani, ixemz byl zaznamenan vyssi vyskyt u aplikace kontmuafuzi
nezli jednorazo¥, pravdEpodobre také vyssi riziko u aplikacetbem infekce, gkovani

¢i pri uzivani lék ovliviwjicich imunitu a nakonec je zvlastnosti vySSi wysk
u negroidni rasy (9, 16, 18, 25, 28).

Diagnostika inhibitoru prvoth spaiva vtom, Ze si sestra a lékaSimnou
zmeény reakce na koncentraty. Takto vznikne padeiz na jehoz zakladnecha leka
nabrat krev na hladinu inhibitoru, kterd se staj@wutzv. Bethesda jednotkach (BU).
Dle hladiny inhibitoru a dle odp&di na podani faktoru VIIEi IX pak rozliSujeme d¥
skupiny paciernt, tzv. low responders (= nizky odpovidatel), tktenaji hladinu
inhibitoru do 5 BU a na podani faktoru VI& IX reaguji pomalym a nevyraznym
zvySenim, a pak tzv. high responders (= vysoky witladel), kt¢i maji hladinu
inhibitoru nad 10 BU a na podani faktoru V&I IX reaguji rychlym zvySenim.
V mnoha pipadech dosahuji hladiny inhibitoru az tisicovychlihot (9, 15, 17, 24, 27).

Lécba tchto pacient je velmi problematicka, zejména u high respofider
Zanx¥tuje se jednak na zastavu akutniho krvaceni a @datevalé odstraini inhibitoru.

U low responder powtSinou k zastay akutniho krvaceni sta zvySit davky
koagul&niho faktoru na 100 a vice IU na kg hmotnosti, ifjmgcE pouzit preparaty
s tzv. bypassing aktivitou, které maji schopnodivakat faktor X bez fitomnosti
faktoru VIII nebo IX, pati sem koncentraty protrombinového komplexu tn&IBA)
nebo lze pouzit rekombinantni faktor VIl (dfapNovo Seven), ktery (sobi pouze
v misg porargni s gitomnosti tkéoveho faktoru, nema tedy systémoweéniay. Drive
se je& pouzivaly koncentraty vépveho faktoru VIII (nap HYATE:C), ty se ale
piestaly vyrabt. Dale se |ékd sousteduji na trvalou eliminaci inhibitoru neboli
navozeni imunotolerance. To se provadinda zpisoby: dle tzv. Bonnského protokolu,
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ktery se snazi odstranit inhibitor pomoci vysokg@dvek faktoru VIII¢i IX po dobu az
n¢kolika let, po dosazeni imunotolerance se ponechsiastituce 3x tydh jako
prevence recidivy inhibitoru. A dale dle tzv. Malngrotokolu, ktery kombinuje
imunotoleranci s imunosupresitiggmz snaha o imunosupresi se provadi podavanim
cyklofosfamidu. Pokud i Ié¢b¢ dle Bonnskéhaii Malmo protokolu vznikne akutni
krvaceni, je léeno rekombinantnim faktorem VII nebo koncentratgtfmmbinového
komplexu (9, 16, 18, 25, 28).

1.9 Psychologicka a socialni problematika

Lécba hemofilie je tedy, jak jiz vime, dnes na velrabté Urovni, coz umdilije
o mnoho snazSi Zkenéni tchto pacient do spolénosti atd., ale i f@sto se neustale
jednad o chronické onemosmi, které ¢lovéka doprovazi cely Zivot afipasSi tak
psychosocialni problémy (2, 7, 10, 28).

Zde je nutno zikaznit, Ze sziti se afipeti této choroby od p@tku nejvice
ovliviuje rodina. Tato diagnoza je pro réelivelkou z&tZovou situaci, se kterou se
nejdiive musi vypeddat oni sami, aby poté mohli spréwychovévat své specifické
dité. Velkou pomniickou do &chto pa&atka je kniha Psychicka podpordi fnemofilii od
P. Arranze, ktera by &a byt rodéam poskytnuta nebo alespaopor&ena kazdym
hemofilickym centrem. V této knize jsou mimo jing@arsoveny rizikové faktory, které
mohou narusit duSevni élesnou pohodu dite s hemofilii. Autor tyto rizika rozduje
na osobni a rodinna. Mezi osobni rizikedi n€innost z dvodu strachu ze zré&ni
a izolaci od ostatnich, omezeny okruh z@jdittte nebo naopakc¢ast na rizikovych
hrach, které nejsou vhodné pro hemofilickéé¢ dit jako posledni z osobnich rizik
podcdiovani sebe sama. Druhym okruhem jsou rodinnd rixi&en autofadi iliSnou
starostlivost o d& nadnérnou toleranci, slabé vychovné zasady nebo naopak
obvinovani a trestani die, které nize vést az k zatajovani krvacivych epizodmio
vSem rizikim by se nila rodina hemofilika vyvarovat. Ve vychéditéte s hemofilii je
nutno nalézt tzv. zlatouistdni cestu, zejména co se tyka zaékazpovoleni, aby se dit
postup@ samo natilo dohbre vnimat své vlastniélo a nadilo se k mu sprave

chovat. Di¢ zpaiatku bude chtit &lat veSker&innosti jako jeho vrstevnici agkdy je
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velmi ®Zké se rozhodnout, zdali maji ro€ipustit svého syna s hemofilii hrat se
»zdravymi“ déitmi fotbal ¢i nikoliv. Dfive by na toto tégt kazdy hematologekl, Ze

v Zzadném fpac, hemofilikim byly veSkeré tyto namahavé@nnosti zakazovany
a jejich svalovy aparat byl ve velmi Spatném stawygosledni dob se nadisti postoj

k ¢cinnostem, které hemofilici mohati nemohou dlat, podstatd zmenil, nyni je spiSe
zantrem procvéovat svalovy aparat, ktery poté vice chrani kloabkrvaceni vznika

o to mér a také to znamenda velky psychickyinms. Dit se neciti byt odlisSné
a socializace ize probihat firozenym zg@sobem. O #HvéjSi obrovské odliSnosti lidi
trpicich hemofilii od ,,zdravych* &d¢i vyrok kralovny Viktorie po smrti svého
hemofilického syna Leopolda:.,pro samotného drahého Leopolda gigame truchlit.
Bylo v em tolik neustalé touhy po tom, co nemohl mit. @4a,se, spiSe rostla, nezli by
se zmenSovaldDvorackova, s. 37). Dnes by tedy byl hematolog prgwablobré
svolny stim, aby hemofilik s &itou opatrnosti hral fotbal. Kazdé d&lits touto
diagnézou se musi samo kdujaké ¢innosti zvlada bez krvaceni a jaké ne &ime
déle necha krvaceni probihat, tim vice a déle té pode bolet. Také bylo dokazano, ze
psychika dokaze ovlivnit biologické funkce atigad hemofilie i vznik krvaceni (2, 7,
10, 28).

Na psychiku ditte s hemofilii a jeho rodiny velmi negativpisobi bolest, ktera
hemofilika mnohdy doprovazi celym Zivotem. Nezédiosgje do faze, kdy bolest
zvlada samo a nalezne siugzpisob zvladani bolesti, je vhodné odvgozornost
dittte od bolesti &im, co di¢ opravdu zaujme, zndméa &iriné je terapie hrou
a v neposlednifacdt arteterapie. U vSechédhto technik je nutno zajistit vhodné
prostedi. Pokud je dét hospitalizovano, tak je sanmi@m¢ na sese, aby nafiklad
témito technikami dokézala d@ft ulevit od bolesti (23).

Je nutné aby hemofilik a jeho rodingdjgdi hemofilii jako nengnny fakt, s jehoz
projevy se musi nd&it zit. V ditti by se nglo vytvéret zdravé sebé&domi a dobré
minéni o své vlastni os@éb Hemofilik by nel také byt vybaven velkou Skalou zajm
nezavislosti a schopnosti postarat se sam o sgibes vesSkeré dobré podminky, které
jsou hemofilikim utv&eny, a rady, které byly zde popsanykadly tato choroba isobi
nacloveéka psychicky tak neblaze, Zetgobi aZz psychiatricka onemdaan. Zajimava je
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studie, ktera byla na téma ,Psychiatrické poruchyacgient s hemofilii“ zpracovana
v Iranském Tabrizu, v hematologicko onkologickémrmtog Shahid Ghazi Tabatabai.
Dle této studie trpi 6% hemofilickych pacierit Uzkostnymi stavy, 6@6 depresi, 606
projevuje agresivni sklony, 7% obsedant&i kompulzivni poruchy, 7% ma rysy

psychiatrického poskozeni, z toho %@2se somatickymi projevy (7).

1.10 Specifické p@eby pacieni s hemofilii

Poteby pacient s hemofilii jsou #Zasti spoléné potebam vSech ostatnich
pacienti, ale z velkécasti jsou zcela specifické. Ob&nemoc nini poteby ditte,
chronicka nemoc ve smyslu hemofilie ustdtzneni i jeho hodnotovy systém, ktery jde
ruku v ruce s uspokojovanim peb. | malé di, které je takto nemocné,&e posouvat
hodnotu zdravi naipdni mista svého hodnotového #&ku. Nemocné &i prestanou
vyslovovat gani o hraky atd., zéinaji si at byt pdad zdravé a bez obtizi (21).

K zakladim p&e o dti s hemofilii, zvlast o ty s €Zkou formou hemofilie, péit
substituce koagutamiho faktoru intravenoznim podanim, které je zejadgmo dit
velmi negfijemné. Zde nardzime na nutnost dobrého stavuhdilsystému, proto je
hemofilikim nékdy dopordovano posilovani rukou, po kterém se zlepSi sténihio
systému. U paciefit kterym se obtizh aplikuji intravendzni injekce je ékdy
indikovano zavedeni portu. V souvislosti s nutnestioZilni substituce koagutaich
faktori narazime na dalSi specifickou fediu a to pedchéazeni vzniku infekce, ktera je
u tchto pacient velkou hrozbou (10, 20, 27).

Do této skupiny paeb u tchto pacient Ize také z#gadit zvySeny fisun tekutin
a to zejména vijgpadech, kdy probih&jakeé vnitni krvaceni. Krevni ztraty mohou byt
zejména u &i znané, napiklad dtsky kloub dokaze nashromazdikt$i mnozstvi
vypotku, nezli kloub dosieho ¢loveka, je to dano rozdilnou anatomickou strukturou.
Proto je nutné pamatovat na daptani tekutin (6, 27).

DalSim charakteristickymifznakem je jiz zmi&na bolest, specifickou p@bou

se tedy pro tyto pacienty stavéedchazeni bolesti, posléze jeji spravriddé Jedna se
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vétSinou o bolest akutni v souvislosti s krvacenine také o bolest chronickou
v pripact rozvinuté hemofilické artropatie (10, 20, 26, 27).

Velice ¢asto tyto pacienty trapi poruSena pohyblivost, &texnika nejastji
z davodu nitrokloubnich krvaceni, ktera vyr&omezuji rozsah pohybu v kloubu. Tyto
projevy si vyzaduji specifickou péo cely pohybovy aparat. Stav hemofilikovych
kloubi je sledovan pravideth ortopedem, ktery mnohdy indikuje specificka
antirevmatika (naip Condrosulf) pro zlepSeni stavu kldula zmirgni chronicke
artropatické bolesti. @ezité pro hemofilické klouby je také rehabititd cviceni.
Hemofilik by ¢as od¢asu nél dochazet na rehabilitai pracovi&, kdy bude procwien
na profesionalni Urovni a kde ho @gyak si ma cuit doma. Kazdy &ky hemofilik,
ktery cas od¢asu zazivaetké nitrokloubni krvaceni by ¢hbyt vybaven francouzskymi
holemi pogipact invalidnim vozikem, jeli navic jeho cilovym kloubekloub kyelni,
kolenni¢i hlezenni (10, 20, 27).

Typickym projevem hemofilie je Unava #wbdu ¢astych krvaceni a bojovani
s nimi, proto je dalSi vyraznou pebou ¥chto pacient zvySena pdeba spanku
a odp@inku (27).

Hemofilie bezpochyby také ovilwje lidskou psychiku, tedy sféru
psychosocialnich ptgb. Specifickou pdebou hemofilického pacienta a celé jeho
rodiny je zvySena ptg¢ba informaci. Zvladani tohoto onemérihpo psychické strance
si vyzaduje pevny rodinny zéklad, ktery dokaze wgkenzovat potencionan
naruSenou péebu bezpd a jistoty a také ndjklad potebu lasky a sounalezitosti. Bit
s hemofilii miva tedy specificky zvySenou feliu lasky a sounalezitosti. Chovani
rodicu k diteti trpicimu hemofilii je velmiasto ovlivigno strachem ze vzniku krvaceni,
¢imz mize byt velmi snadno naruSena psychik&tditV extrémnich fspadech nmze
dochazet aZz k sociélni izolaci &#, proto je nutné brat v ivahu pravo tohotétdina
neodliSovani od druhych. Tato nemodéza velmi neblaze ovlivnit seb&domi ditte,
coz si vyZaduje peebu zvySené motivace. Zejména v obdobi pubeniyenrodina
s hemofilii zaznamenat naruSeni estetickychigiotl v €chto gipadech je @lezité dbat
na posilovani seb&lomi a zvySenou motivaci. Do specifickych fjett pacient
s hemofilii 1ze z#adit psychoterapii rodiny hemofilika, kterd pomapidimat toto
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onemocgni a sprava se k gmu sta¥t. Vyborre také misobi komunitni p&e ve smyslu
setkavani rodin s hemofilii, které GR organizuje obanské sdruzeni Hemojunior

zalozené rodinami hemofilikz jejich vlastni iniciativy (6, 10, 20, 28).

1.11 OSetovatelska pée u pacien& s hemofilii

Jak jiz bylo zmiano, hrozi u d&chto pacient vznik infekce a to zejména
u pacient s pravidelnou intravendzni aplikaci koaguiigh faktofi. Sestra se musi
chovat tak, aby infekci fpdchazela a svymi o$etvatelskymi postupy infekci
nezapicinila. P redni derivai musi mitcisté ruce a musi postupovat stefjlmlle
navodu na fibalovém letaku derivatu koagudtdho faktoru. RestoZe toto sestra
dodrzuje, ndla by si vSimat zn na Kizi v mis€ vpichu intravendzni injekcei
intravendzni kanyly. Pokud bude mit sestégké podeeni na vznikajici infekci, je
povinna vse hlasit I€Ka(6).

Pokud vime, Ze pacient krvaci, je nutno dbat ngemwy @ijem tekutin, protoze
krevni ztraty mohou byt u viitich krvaceni znmé i u dtského pacienta. Pacienta je
tedy nutno pravidek vazit a to vzdy za stejnych okolnosti a hodnativskozniho
turgoru. Sestra by si v souvislosti s rizikem défictekutin néla vSimat zmin
fyziologickych paramefr (nagF. ortostaticka hypotenze, tachykardie, ltkeg a znén
laboratornich vysledk zejména hodnot hemoglobinu, hematokritu, eleitiiplurey
a kreatininu. Dale je mozno sledovat rovnovahu npgiimem a vydejem tekutin (6,
27).

Znanou zatzi pro dtského pacienta s hemofilii je bolest. Sestra bffam
provadt dukladné posouzeni bolesttetns lokalizace, charakterdastosti, zavaznosti
a zhorSujicich faktdr U détského pacienta je toto posuzovaskay obtizné, pro lepSi
posouzeni zavaznosti bolesti u &étBt poslouzi visualni analogova Skala bolesti
s obrazky, pro snazSidaemi lokalizace lze pouzit plySovych bek. Sestra vSechny tyto
vlastnosti bolesti sleduje po celou dobu trvanibbla vede zaznam do d®statelské
dokumentace. Sestra byélam pacientovo beni bolesti akceptovat a také si vSimat
neverbalnich projav bolesti, sama je pak schopna zhodnotit, zdali eeembalni
projevy s verbalnimi lisi. Sestra dale¢pg o klidné prosedi, uklichujici zangstnani,

které bude odpoutavat pozornost od bolesti, pohweltiocného, kdy zejména poméaha
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nalézt ulevovou polohu napkrvacejiciho kloubu a ffklada studené obklady na
krvacejici kloub. V neposlednfad sestra podava analgetika dle ordinace Héka
a sleduje jejich &inky na pacientovi (6, 10, 27).

V ramci oSetovatelské p& o hemofilického pacienta s porusenou pohyblivosti
by sestra nejdve nela ucrit stupei nepohyblivosti a zpozorovat, jak se pacient
pohybuje, aniz vi, Ze je sledovan. Pokud se jednZn@nou nepohyblivost dané
korcetiny, Ize pouzitiznych polohovacich a ortopedickych porek (nap. polStée,
opery, podlozky, specialni obuv). Velicéasto je nutné tyto pacienty ngtuchazi
o francouzskych holich, pouzivani zamé hrazdy a dalSich pdoek usnatlujicich
pohyb naiZku. Ri vSech &chto postupech musi sestra zvySeivat na bezgmost
pacienta. PoruSena pohyblivost u této specifickénawe si velmi ¢casto vyzaduje
zkontaktovani fyzioterapeuta (6, 27).

Déle sestra pomaha&nito pacienim bojovat s Unavou, ktera vznika &p
v souvislosti s krvacenim spolu s bolesti, coz wyjes v naruSovani spanku. Sestra
takovému pacientovi velice pdide tim, Ze si naplanuje fiétak, aby ndl pacient
dostatek casu k neruSenému odpoku behem dne. Pacient je totiz k bolesti
nejvnimavjSi pra¥ v noci, je tedy odkdzan na dopim sil kthem dne a vtom mu
sestra mnohdy fize pomoci. JelikoZ je Unava téfhwvzdy zapicinéna onou bolesti,
plati zde oSébvatelské postupy jakorippédi o hemofilického pacienta s bolesti, které
jsou popsany vyse (6, 27).

Co se tyka vyprazmbvani u &chto pacient, je sestra povinna sledovat
enteroragiici melénu ve stolici, ktera poukazuje na nitiidhi krvaceni, které tize byt
velice zavazné.Ptomto zjiS€ni musi neprodleghinformovat Iékée. Sestra by si éa
vSimat i mai, zdali neobsahujeifmeés krve (6, 27).

Sestra nesmi také zapominatqet o psychosocialni petby €chto pacient
a celé rodiny. Zakladem je zde pomoc v uspokojovanisené paeby informaciCim
lépe je sestra schopna poskytovat adekvatni infoeméim vice je tato pieba
uspokojovana. OS&tvatelska p& by ntla také byt zamrena na zjigni aktualnich
psychosocialnich problémhemofilika a jeho rodiny, k tomu sestra i@iituje ungt
spravre vést rozhovor. Diky cilenému rozhovoru sestra dek#odnotit psychicky stav
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ditéte i celé rodiny. Sestra by&a svym chovanim a jednanim s hemofilikem a jeho
rodinou posilovat sebédomi a motivovat. Pokud si to situace vyZadujemj@zné
rodiné nabidnout psychoterapiéi setkani s jinymi rodinami, které se potykaji
s hemofilii (6, 27).

1.12 Edukace

V piipadt pacient s hemofilii a jejich rodinami znamena edukace aigki
informaci zejména o chordhléche, rezimovych opaenich a prognéze (10).

Prvni informace o nemoci poskytuje pacientovi dim® léka:. Casto je nutné
tyto informace pacientovi a rodini vicekrat zopakovat. Zdravotnik byémumet
zhodnotit, v jakém duSevnim rozpoloZeni se paarachazi a jestli je to stav vhodny
pro sdcleni danych informaci. JeukbZzité, aby si léka k rodine a k samotnému
pacientovi ziskal @ivéru, protoZze sedtSinou jedna o hematologa, ktery bude ditit
az do jeho dosfosti (10, 26).

Postupemcasu je ¥tSinou rodig nabidnuta doméaci dba a zde zaujima
nenahraditelné misto sestra, kdy ma za ukotihaodinu nebo samotného hemofilika
fed®ni derivatu a aplikaci intravendznich injekci. &ejistym meznikem, po jehoz
pieklenuti je Zivot hemofilika ve znameni samostaindstéto fazi keni je ogt velmi
dulezité ziskani sidvéry, dikazem toho je ippad, kdy hemofilicka sestra v centru ve
FN Motol si musela sama napichnout Zilu, abytdétok&zala, Ze to neni nic hrozného
a Ze to lze dokazat. Nejmenovany pacient si osbbd @plikuje derivaty sam a tvrdi, Ze
se mu v tu chvili, diky této sést ktera ho to natla, znenil cely jeho Zivot, z Zivota
zavislého na nemocnici se stal Zivot nezavislytradsy nela pro tuto edukaci @éveé
vybrat vhodné misto &as, nemila by na pacient&i jeho rodinu naléhat. Vhodné je
pouziti pomiicek jako undlé Zily atd., kde si to f¥e dtsky pacient a jeho rotk
vyzkouSet tzv. nargsto. Sestra by také ¢ta byt schopna posoudit, zdali je paciént
rodina dostain¢ pripravena na &eni se tak problematického dkolu. Znovu je zde
nutno zdiraznit, Ze jednou z nejvho&8ich metod pro ¢eni se samoaplikaci derivéat
je pobyt na Letnim hemofilickém take kde je pitomen nejen léka ale i hemofilicka
sestra (7, 10, 26).
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Déle sestra edukuje rodinu a hemofilika o jiz vy¥eintném vedeni zapis
o krvacenich a preventivnich aplikacich derivate nutné, aby sestra rogivyswtlila
dulezitost €chto zapié pro dalsi vyvoj Iéby hemofilika (10).

Sestra by dale #&a byt schopna poskytnout rodim hemofilikovi potebnou
literaturu o tomto onemoéni a také dopogtt setkavani hemofilickych rodin
organizované Hemojunijorem, kde se rodin&edoz¥dét velmi cenné informace od

téch nejrohodrgjSich osob, od samotnych hemofilik jejich rodin (26, 28).
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2. Cile prace, hypotézy a vyzkumné otazky

2.1 Cile prace

Cil 1: zjistit specifika oS@ébvatelské pé&e u ditte s hemofilii.
Cil 2: zjistit, jak probih& spoluprace mezi zdraniokym z&izenim a rodinou dite

s hemofilii.

2.2 Hypotézy
H1: Sestry znaji specifika o$evatelské p& u dti s hemofilii.

H2: Studenti nelékakych oboii maji znalosti o problematice hemofilie étid

2.3 Vyzkumné otazky

1. Jaké specifika v oS@tvatelské p& se vyskytuji u dti s hemofilii?
2. Jakym zjisobem probiha spoluprace mezi zdravotnickyifizeaim a rodinou

ditéte s hemofilii?
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3. Metodika
Empiricka ¢ast prace byla zpracovana jako kvalitativkvantitativni Sateni,
které bylo rozdleno do dvouwésti. Seteni probihalo od ledna do dubna 2011.

3.1 Metodika prvni¢asti Sekeni

Prvni c¢ast Seaeni byla zamiena na spolupraci rodin s hemofilii
a zdravotnického z&eni. Technikou siu dat byl rozhovor, ktery probihal u rodin
s hemofilii a hemofilickych sester. Rozhovory bylgstandardizované a do prace byly
zpracovany bez formalnich Uprav. Okruhy otazek pdiny s hemofilii se tykaly
spokojenosti se zdravotnickym personalem hemoglick centra,castosti a kvality
dispenzarizénich prohlidek, fisunu informaci od hemofilického centra a kvaligtito
informaci a domaci &y. Rozhovory s hemofilickymi sestrami byly zémny na
stejnou problematiku, ale z pohledu sestry. Skladbehto otazek vychazela
z predeSlého pozorovani chodu hemofilického centra lk@kmemocnice Motol

dispenzarizénich prohlidkach.

3.1.1 Vyzkumny soubor prwisti Seteni

Zkoumany soubor tétaiasti Seteni tvdily 4 vybrané rodiny s hemofilii
z raiznych ¢asti Ceské republiky, které byly vybrany a zkontaktovarsg pomoci
Ceského svazu hemofilik Dale to byly 2 hemofilické sestry z hemofilickébentra
Fakultni nemocnice Motol a Fakultni nemocnice BrHontakty na tyto sestry byly

ziskany za pomoci misttgrisedyCeského svazu hemofilik

3.2 Metodika druh&*asti Sekeni

Druhacast Sateni byla zardrena na zjigini specifik oSébvatelské pé&e u ditte
s hemofilii. Technikou siu dat byl rozhovor a dotaznik. Rozhovory byly
nestandardizované a byly provedeny u sester, ki@@uji na dtské hematoonkologii.
Okruhy otazek pro tyto sestry se tykaly diagnostitgmofilie, projew hemofilie,

oSetovatelskych postup pii nowe vzniklém krvaceni, krevnich odtii u diagnozy
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hemofilie a rozdil v p&i o déti s hemofilii oproti dtem s jinou diagndézou. Skladba
otazek vychazela ze studia odborné literatury a&tmlao pozorovani choductdke
lazkové ¢asti hematoonkologického o#ldni Fakultni nemocnice Motol. Pro dopin
informaci a zji&ni znalosti byl pouZzit kratky dotaznik o 18 otazkéktery byl uten
studentm nelékaskych oboi a sestram. Dotaznik obsahovaldemostni otazky
tykajici se hemofilie a spravné o$etatelské p& o hemofilického pacienta a také
otazky zamifené na pdeby €chto pacient a specifika oSébvatelské p&e o tyto
pacienty. Pevazna wtSina otazek byla uzé&nych s jednou spravnou odgdy, u dvou

otazek bylo mozno ozwd vice moznosti a jedna otazka byla dgena.

3.2.1 Vyzkumny soubor drubiésti Seteni

Zkoumany soubor zde tiity 4 sestry, které pracuji naidkové casti dtské
hematoonkologie Fakultni nemocnice Motol a 61 reseofi, ktefi se @&astnili
dotaznikového S&ni. Mezi &¢mito respondenty bylo 49 studémelékadskych oboil

a 12 sester pracujicich na standardnimelechd.
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4. Vysledky

4.1 Rozhovory s rodinami s hemofilii

Rozhovor s rodinod. 1

Rodina¢.1 ma 2 syny, z toho jeden jgky hemofilik typu A, kterému je nyni
12 let. Hemofilie mu byla diagnostikovana ve 2 ¢bitgpo €2ko zvladnutelné epistaxi.
Jedna se o prvni vyskyt hemofilie v jejich Sir&irg, o chorols tedy ne¥déli zpocatku
nic. Nyni nav&tvuji hemofilické centrum Fakultni nemocnice Mot®¥lroce 2006 se
otec této rodiny naiil nitroZilni aplikaci derival koagul&nich faktofi svému synovi,
tak byla rodina indikovana k domactig. V roce 2009 se jejich syn naluna Letnim
hemofilickém tabte aplikovat si derivat koaguwaiho faktoru sam. Rozhovor byl
uskuté&nén s celou rodinou, pro osloveni chlapce s hemofilflo pouzito fiktivni
jméno Marek.

V jakém hemofilickém centru je vas syfete?

Navstvujeme Hematologické odténi v Praze v Motole

Jak se k vam v tomto centru chova zdravotnickyopei8
Vzdy perfektr! Sesticka VeronikaCepelakova i pan Komrska jsou mili, ochotni,

vstiicni...

Je vam tam poskytovan dostatek informaciZiZ@dfe porovnat i co se tykd vaSich
aplnych zaatki s hemofilii - co je to za chorobu atd.)

Vzdy ndm byly zodpatzeny vSechny dotazy v klidu, s #wvosti - zvIas€ na z&éatku,
kdy jsme mivali s sebou i "tahak", abychom ramnezapom#li. V dob¢, kdy nam
hemofilii zjistili, bylo zaloZzeno no¥ sdruzeni Hemojunior, kde pré&v Veronika

pusobi, takze i spousta informaci proudila gravohoto zdroje. Hned na&ku jsme
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obdrzeli broZzurku - Co je to hemofiliegdicnost, druhy, léeni ... apod., kde jsme
ziskali prvni zakladni informace. Podotykam, Zesto tdolé jsme jest nentli pocitad
a pistup k informacim na internetu, takze pro nas &gdidemna "brozura" byla velmi

cenna.

Pokud byste tedy di zhodnotit ten pisun informaci, jednalo se o automatickonost
od zdravotnického personalu?

Ano, nemusela jsem se nikoho prosit, na co jsemeptala, na to jsem dostala odpdv
a musimrici, Ze centrum v Motoledkolikrat kontaktovala i naSestskéd pani doktorka,
kdyZ si s 8¢im nebyla jista a dostalo se ji vzdy profesionédaly.

Tak to je vyborné, Ze jste se opravdu setkali ledséte s takovym pozitivnimigtupem.
Dokazi si gedstavit, jak v takové situaci jsou tyto informdgkezité.
Myslim, Ze my mame to &ti, Ze spadame pod Motol, protoze z rozhdwwijinymi

rodici vime, Ze pée, kterou mame, neni saniegnost.

Pokud byste @i hodnotit spokojenost se zdravotnickym personaleen vaSem
hemofilickém centru, jste spokojennikoliv?

Ano, jsme velice spokojeni!

Jakcasto jste zvani na pravidelné prohlidky?
4 x do roka - pokud nengtsi problém.

Sta’i vam k vyeSeni vaSich probléincastost échto prohlidek nebo jste nuceni
kontaktovat centrum i mime@?a

Nyni vSe ¥tSinou vyeSime v ramci prohlidek. KdyZz byl syn menSi, tadnjsolias
volala na konzultaci. V ifpadt urazu (ndli jsme pad z kola), jsem byla v kontaktu

s prim&em Komrskou.
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Marku, jak zvladas ty pravidelné prohlidky, na ktemusis jezdit do nemocnice?
UplIné v pohod. Docela se ¢kdy i t¢3im. Akorat né nebavi, kdyZ tam musintekat.
Matka: Marek je uplav klidu, nijak to néesi.

Cekate ve vasem hemofilickém centru dlouh@s, Ze jste objednani?

Nebyvame objednaniiesré nacas, nasSe doba byva kolem 12 hod - to uz s nano takt
pacitaji. Musim k tomu dodat, Ze se tam setkavamensenymi, takze nam &eaka
chvilka ¢ekani nevadi. Ale ekame dlouho! JeStmozna - pokud mame i dalSi

vySeteni (zubni, ortoped), tak se to troSku protahreezate byvame braniqunosts.

Dobre. Dale by m zajimalo, jestli jsou vam poskytovany aktualniedlsy Markovych
vySeteni?

Dostaneme vzdy zpravu z aktualni prohlidky a pokuddlaji odkeéry, tak vysledky
dostanemeipdalSi kontrole - jednou pro nas a jednou pro déSkou pani doktorku.

Odebirate derivaty ve vasem hemofilickém centrw meljiném mist?

Derivaty dostavame na hematologickém &edi v Motole.

Vznikl vam ekdy problém se ziskanim dostai&ho mnozstvi derivé?
Zatim se nam to nestalo. Mame prevenci 3x ¢ydakze je spdeba docela velka, ale

vzdy dostaneme piabné mnoZstvi.

Omezuje vas hematolog Markovjaké sportovni aktivity nebénnosti?

Neomezuje. SpiSe nedopouje. Samoejm¢ urcité aktivity nejsou ubec vhodné.
Naopak sport jako takovy je v Motole podporovanrékgezdi 2x tyds do plaveckého
oddilu, jinak jezdime na kole, dokonce letos grzkusil i éZky...
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Tak to je skdé!...Stalo se festo rwkdy, Ze by vam hematolef sestra @co rekdy
vytykali?

Nestalo se nam to. Myslim, Ze jsme natolik rozurabichom ¥d¢li, co smi a co ne.
V pripac nejistoty to konzultujeme a pokud jsmékde "na vazkach", tak to zkusime
a kdyZz mu to nevadi, nekrvaci a je v pohaddk pr@ ne. Musim teda jeSpodotknout,
Ze pestoze je MarekeéEky hemofilik, je na tom velice déb - myslime, Ze pr&vdiky
sportu - samaejme, Ze to nelze brat takto na vSechny hemofiliky. iBp@t mize asi

také hods diky té prevenci. Ono se to vzajetraolre dophuje.

Dobre. Poreboval bych jegt vedet, jestli mivate skdy problém s vypbvanim
formul&-z o prokehlych krvacenich?
Nemame, je toighledné, jednoduché. Marek, kdyz si pichne, tda& s i sam vypini.

(pri prevenci)

Uz mam asi posledni otazku, kterou to tak trochuneshe: Je #co, co byste chli
znenit, co se tykd komunikace a spoluprace mezi hkohgm centrem a vami?
Vazre asi nic. Jsme spokojeni a jsme radi, Ze je v Motakovy lidsky pistup. A jsme
za Motol radi, protoZe vime, Ze v mnohych centm@eti problém.

Vyborre, mnohokrat dkuji za vascas. Moc jste mi pomohli./8ji vam vSem hlavn

hodre zdravi.
Neni vibec z&, radi jsme Vam pomohli.
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Rozhovor s rodinod. 2

Rodina¢. 2 ma jednoho 1l-letého syna, ktery gk hemofilik typu A
a 8-letou dceru, o které zatim nevi, zdali jger@aSeékou hemofilie. Syn byl
diagnostikovan jiz f narozeni na zakl&dt¢zkého poporodniho krvaceni, je prvnim
piipadem hemofilie v jejich rodé NavsEvuji hemofilické centrum Fakultni
nemocnice PlzaeLochotin. Od roku 2007 jsou v domacéhé. Ok déti jezdi kazdym
rokem na Letni hemofilické tabory, kde se syn dgilasamoaplikaci derivdit a dcera
ziskala mnoho cennych informaci o bratroghorokk. Rozhovor byl uskutsén
zejména s matkou, pro chlapce hemofilika bylo pmuftktivni jméno Lubos.

V jakém hemofilickém centru je V&S syfeh&
Syn je I&€en v hemofilickém centru FN Pligé.ochotin.

Jak se k Vam v tomto centru chova zdravotnickyopeil®
Prevazrt vlidné, nentli jsme nikdy zavazny problém v komunikaci nebcedlnéni se

zdravotnim personaletii [€kari.

Je Vam poskytovan dostatek informaci Vasim heuoigfiti centrem?
Nemyslim, Ze by informace z hemofilického centrdyb¥00% dostat&né, ale p
dotazu ndm bylo vzdy odpé&xeno. Hodwd informaci ziskAvame na pravidelnych

setkanich sdruzeni Hemojunior.

Jsou Vam informace poskytovany automaticky nebasimusite zadat?
Nékteré informace jsou gtbny automaticky, &teré po naSem dotéazani.

Na co se napklad musite dotazovat?

Nap‘iklad pra je nutné dlat toci ono vySeteni a tak dale.
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Byly Vam poskytnutyejaké materialy o této chor@B

Kdyz synovi diagnostikovali hemofilii, byla nanitgqelana brozurka, kde byla tato nemoc
popsana a byl nam dodan kontakt na sdruzeni HakiofBohuzel z tohoto sdruzeni se
nédm nikdo neozval, n&gly Zadné informace. Poté jsme ziskali kontakHeanojunior

a pravidelnymi setk&dnimi jsme ziskali spoustu cehrigiformaci.

Byly Vam @akdy nabidnuty ¢&jaké pobytyi besedy s rodinami se stejnymi problémy?
Po zapojeni do sdruzeni Hemojunior se pravitlektkavame se spoustou rodin, které
maji doma hemofiliky. Do té doby, nam z naSeho Héitkého centra nebyl nabidnut

Zzadny kontakt na podobnou rodinu.

Pokud byste #ti hodnotit spokojenost se zdravotnickym personalegn Vasem
hemofilickém centru, jste spokojennikoliv?

Jelikoz nav&vujeme hemofilické centrum pravidélna v minulosti byl zde Lubo$
n¢kolikrat hospitalizovan, tak nas zdravotnicky pe&o dolfe zna a proto je

komunikace jednodussi. \tipadt potreby nam vysli |€ka vstric.
V jaky intervalech jste zvani na prohlidky do Vaskamofilického centra?
Jezdime na pravidelné preventivni prohlidky spojsr@evnimi naéry vzdy 2x do

roka, po il roce.

Stavaji se e&kdy pro Vasgi Vaseho syna pravidelné prohlidky &hijicimi?

Rozhodr ne, mame zajemedet, jaky je aktualni zdravotni stav LuboSe.

Lubosi, vadi ti, Ze musi$ jezdit na prohlidky dmoenice?
Ne, nemusim do Skoly a je to takovekpéj vylet.
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Sta’i k vyeSeni vaSich aktudlnich problénpravidelné prohlidky nebo jste nuceni
kontaktovat hemofilické centrum i mimo tyto prokyiel

V souwasné dob nam stai pravidelné prohlidky, aleitve jsme ®kolikrat musel

s LuboSem fijet k vySeteni kwali aktualnimu problému, nebo jsmeékolikrat
konzultovali postup by po telefonu s hematologem z hematologickéhaoraent

Jsou Vam poskytovany aktualni vysledky vggépiseméinebo Gste?
VSechny vysledky krevnich vydenhi a vSechny zpravy tykajici se hospitalizace

v hemofilickém centru jsme vzdy obdrzZeli pisémn

Nastala @kdy situace, Ze by vam po vasgjaké chyld (napiklad v lebe nekterého
krvaceni) lékaci sestra @co vytykali?

Nepamatuji se, Zze by ndm byléao vytykano ve zfsobu I€by, jen si vzpominam, ze
se nam parkrét stalo, Ze se v nemocnici diviliuzgsme si zasefieli pro injekce, asi
Ze mame velkou sp@bu?! BohuZel sygasto krvacel a to ifps to, Ze nesportoval

a i presto, Ze ré prevenci.

Omezuje V&S hematolog VaSeho synacktemych sportovnich aktivitachi jinych
cinnostech?

Kdyz byl syn malinky, bylo nam staleuczreé kladeno, aby nebyl moc aktivni a moc
nekehal, neskakal atd. Na prevenci jsme nebyli, takrnovlastg moc neslo, protoze
casto krvacel do kotnik Prevenci jsme #ti od 1,5 roku do asi 5 let a pak az asi
v 8 (nevim te’ presr€) do tel’, kdyZz uz nam bylo zji8ho zn&né poskozeni levého
kotniku na magnetické rezonanci. Takze je uz zhathizi a ,bchu”, Ze kotnik neni

aplré v paradku.

Mate pocit, Ze se Vam Vas hematolog i sestra sig¥vstic?
Myslim, Ze se nam snaZzi vychazetiiest- nap. jsme se dohodli, Ze misto pravidelné
rehabilitace v hematologickém centru v Plzni, shsadizujeme rehabilitaci v mist

naseho bydligt dale pak v fipac pofreby derival, sestra je ochotnd nam jéagravit
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kdykoli k odkEru po gedchozim zavolani +#dba i na jiném oddeni, kde jsou delSi

ordinani hodiny.

Dobre. Cekate ve Vasem hemofilickém centru dlouhéesio Ze jste objednani?

VétSinoucekdme do 20 min.

Odebirate derivaty ve Vasem hemofilickém centro naiis¢ bydlise?

Pro derivaty si bohuzel musime dogédo hemofilického centra FN Pizé.ochotin.

Mate rekdy problém se ziskanim dostaigho mnozstvi derivié?
Diive jsme museli dojizd pro 10 ks derivdt pfi preventivni aplikaci 3 x tydf
v sowasné dob si jezdime pro 20 ksippreventivni aplikaci 2 x tydh

Mivate rekdy problém s vypbvanim formulé: o prokehlém krvaceni?

Nemame, to pro nas neni zadny problém.
Vyborre, to je tedy ode mne vSe. Mockrat Vé&tkuji za rozhovor, moc jste mi pomohla.

Ar se vam dé a hlavre preji hodre zdravi.

Jsem rada, Ze jsem mohla pomoct. | Vaseadai.
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Rozhovor s rodinod.3

Rodina¢. 3 ma dva syny vee¢ku 9 a 11 let, mladSi syn je zdrav, starSi syn ma
stredre téZzkou hemofilii typu A. Hemofilie byla u tohoto hoghdiagnostikovana jiz
pied narozenim diky prenatalni diagnostice, pteldzvzeslo z rodinné zffte — otec
matky trpi hemofilii. Nav&vuji hemofilické centrum ve Fakultni nemocnici Qs
Od roku 2006 jsou v domacicle&. Rozhovor byl uskutaén s celou rodinou, nejvice

informaci bylo ziskano od rafi.

V jakém hemofilickém centru je vas syfere

Ve Fakultni nemocnici Ostrava na hemato-onkologitkélcleni.

Jak se k Vam v tomto centru chova zdravotnickyopéi8

Setkavame se vzdy s vlidnym a ochotnym jedn&nim.

Jakcasto jste zvani v Ostravna prohlidky?
Na pravidelné prohlidky s odty jsme jezdili jednou zadp roku, ale v tomto Skolnim
roce syn zahdjil pravidelnou profilaxi 2x tyima sportovni aktivity a proto nyni

priblizné po dvou ndsicich jezdime na prohlidku a pro faktory.
Stavaiji se ekdy pravidelné prohlidky pro vas @bujicimi?
Prohlidky nas neoBkuji, diky chapavémuifstupu naSich za#stnavatel i pedagog.

Ani synovi to nevadi, s panem doktorem si vzdycliggvida o vSem mozném.

Cekate ve vasi nemocnici dlouho"epto, Ze jste objednani?
Cekavali jsme vzdy miniméainhodinu a vice, ale trodku se to v poslednisddbp3uije.

46



Je vam ve vasSem centru poskytovan dostatek inféPhato otazku vezte teba i na
dobu, kdy jste se poprvé setkali s hemofilii, kaywaseho syna byla zji#ia a i na
sowasnost.

V Ostraw nam poskytli spiSe jen zakladni informace, vicegse doz&déli hlavné na
hemofilickém tabte a na rekreaci u nm® pro hemofiliky nebo z publikaci vydanych
Svazem hemofilik. Praktické informace pro zkvaliti Zivota jsme se dozdéli hlavné

od ostatnich hemofilik

Dobre...informace, které vam byly poskytnuty v nemagcwém byly poskytovany
automaticky nebo jste si @ museli Zadat a na vSechno se ptat?

Dost informaci nam bylo poskytnuto automaticky, ake réco jsme se ptali sami,
zvlase na to, co jsme se doakli od jinud. Pan doktor nam vzdy na naSe otazky

ochotré odpovida a u#la si pro nas dosiasu.

Pokud byste tedy din hodnotit spokojenost se zdravotnickym personalenvasem
hemofilickém centru, jste spokojeénnikoliv?

Ano, jsme spokojeni s persondlem na hematologiy &ijemni a maji dobry ifistup
k détem.

Byly vam poskytnuty vasim hemofilickym centrejakg materialy o hemofilii?
Nevzpominadme si Updpresre, ale asi nam nemocnice Zadné materidly neposlegla,
jsme je sha#i jinde.

Byly vam nabidnuty daké besedyci pobyty pro lidi se stejnymi problémy vasi
nemocnici?

V nemocnici ndm nic podobného nenabidli a dost m&rmohykElo. V Hemofilickém
zpravodaji, ktery odebira manzel tatinek - také hemofilik - jsme se deédli

o rekreaci pro hemofiliky u nfe a gihlasili se tam. Tam jsme se d&zkli dalSi

informace o Letnich tdborech pro hemofiliky.
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Jsou vam poskytovany aktualni vysledky vgaé?

Ano, vysledky odbri nam gijdou postou Bhem par di od vySeteni.

Nastala rkdy situace, kdy jste byli pokarani léken ¢i sestrou za ¢akou chybu
(napfiklad v l&be nekterého krvaceni)?
Nekolikrat nas Iéka upozornil, Ze jsme mohlifpet diive, ale nebylo to nic moc

zavazného a nezlobil se na nas, spis nas vylsideraame strachiipet diiv.

Omezuje vaS hematolog vaSeho syna &ktemych sportovnich aktivitach nebo
cinnostech?

V teélesné vychow ve Skole v prvniifdé nejdive cviil bez omezeni, ale pakdn
opakovas krvaceni do kotniku a od druhiédy doctvrté na doporéeni |ékde necvéil
vibec, jen se zfastoval plaveckého vycviku. & v péaté tidé nam navrhl vySe
zmirgnou profilaxi 2x tyd@ ve dnech, kdy ma ve Skolélésnou vychovu a jest
odpoledne krouzek florbalu, kde je brahkiaro syna je to velkyimnos, Ze ma dostatek

sportovniho vyziti.

Vyborre,prijde vam tedy, Ze vam vychazi vas hematolog aasesic ¢i nikoliv?
V souwasné dobano. Ale o profilaxi jsme s nim mluvilékolikrat diive a nabidl nam ji
tak po dvou letech, az se &@stnil konference, kde tuto ¢ldu pro hemofiliky

doporwovali.

Odebirate derivaty také v nemocnici v Ostrawzdy tomu tak bylo?

Ano, vzdy.

Mate nebo @i jste rekdy problém se ziskanim dostst&ho mnozZstvi derivatpro
doméci Iébu?

Diive jsme ndli doma pouze jeden derivat pro akutniipbu a druhy den jsme museli
hned do nemocnice. Nyni na profilaxi mame domavdéyi iblizn¢ na dva nisice.

V souwtasné dob nemame problémy.
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Mivéate rekdy problém s vypbvanim formul&: o prokehlém krvaceni?Jestli je tedy po
vas vasSe nemocnice chce, abyste jeoyalli.
Formul& nemame, piSeme jen stny zadznam s datem a@wbdem aplikace a nalepime

Stitek sgislem Sarze derivatu.

Vyborre...tak mam na vas asi posledni otazku: Co byste rawnili ¢i vylepsili

v komunikaci se zdravotnickym/zenim. Nemusite to vztahovat pouze na vasi situaci
mizete myslet i na né\prichozi hemofilicky a jejich rodiny.

Nowv¢ piichozim hemofilikim bychom pali to, o ¢em jsme se uz bavili - dostatek
informaci vyd¢Senym roditim, kontatky na vSechny organizace, které pro hdikyfi
pracuji (Svaz hemofilik, Hemo-junior ...), lepSi propojenost hematologierpedii

a rehabilitaci - to se nam v Ostéaadalo nedostateé @i problémech s kotnikem.
Vyborre!Tak to je ode mne vSe. Hlavhych vam clet straSre moc podkovat, moc jste

mi pomohli

Neni z&, radi jsme Vam pomohli.
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Rozhovor s rodinod. 4

Rodinac. 4 ma 2 syny, mladSiho veéku 19 let a mladSiho vesku 15 let. Oba
trpi stedrg téZkou formou hemofilie B. U prvniho syna byla tatdhomba
diagnostikovana po vyrazném poporodnim krvaceninladSiho syna jiz prenat&ln
Navsevuji hemofilické centrum Fakultni nemocnice v Og&aStarSi ze syin byl jiz
piedan do hemofilického centra pro dégp pacienty, mladsi nawstuje dtské
hemofilické centrum, proto byl rozhovor uskiénén prevazié s nim, rodie pouze
dophiovali rékteré jeho vypodi. Pro tento rozhovor chlapci bylaigeleno fiktivni

jméno David.

V jakém hemofilickém centru seik?

Ve Fakultni nemocnici Ostrava.

Jsi spokojeny s tim, jak k ks nemocnici fistupuji a jak se k tabchovaji?

Akorat sestry jsou néfjemné, ale dokt® mi vychazi vstic a nikdy jsem s nima nein
Zadny problém. Sestry si myslely, Ze vi vSechntimajty nevis nic. Jakmile se objevil
doktor tak zmlkly a daly jako by se nic nedo a ctlaly ze sebe nejhodjsi sesticky

na s\wte.

Pokud jsi pateboval a potebujes informace souvisejici s hemofilii, je temiofilickém
centru adekvathodpowzeno?

No podle toho jaké informace.rdba o taborech pro hemofiliky, kde jsem se toho
dozwdél nejvic, mi nikdy nic n&gkli. O €chhle taborech jsem se deézél ndhodou od
znéamé.

Otazka na rode: Byly vam poskytnuty informace zejmériavaSem prvnim seznadmeni

s touto chorobou, coz bylo tedy u vaseho prvniha3y
Ano, informace nam poskytnuty byly, ale spiSe tgadni. Vypadalo to asi tak, Ze nam

zhruba vys¥tlili, o co se jednda, dali nam broZurku o hemofdiitim to haslo, coz pro
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nas v &h prvnich Sokovych chvilich bylo mélo. Ale jinak & nAm chovali vzdy

celkem hezky.

Informace, které vam centrum poskytujgcipazi automaticky?
Jak se to vezme, ale celkolrychomiekli, Ze moc ne. ¥Sinou se musime ptat a na co
se nezeptame, to nevime. Dnes uZ nas to nijakpiekdyZ uz jsme nadei, ale v &ch

prvnich chvilich to mohlo byt oéoo profesional&si.

Byly vdm krom broZurky, o které jste mluvili, nabidnuty i jiné#eanativy ziskani
informaci? Napiklad besedyi setkani s rodinami se stejnym problémem?

Tak to vibec ne a je pravda, Ze to bychom uvitali pigjvic. Jak uZikal syn, i o &ch

taborech, které pro nas vSechny byly a jsou velkyimosem, jsme se doali az od

zZnamé.

Davide, jakcasto jezdiS na pravidelné prohlidky?

Jednou za rok, kdy mi vzdycky i odeberou krev.

Sta’i k vyeSeni tvych aktualnich problému pravidelné prolflidekbo musite s raodi
nekdy zajet do centra i mezi nimi?

Tim, Ze jsem gedre t¢Zky hemofilik nemam tolik krvaceni, ale &5 se gaké objevi

a uz mnohokrat jsme museli M takovému ¥tSimu krvaceni do nemocnice i mimo
prohlidky. Hlavré, kdyZz jsem byl mensi, tak to jinak neSlo, protgZme nenili
derivaty doma , dnes uz dom&aké mam pro fipad nouze, ale na profylaxi nejsem.
A vlastre donedavna by mi je doma ani nikdo nepichl, protséen to jedt neuntl

a rodte to neuntli nikdy. Po mém prvnim hemofilickém takmjsem u ostatnich kluk
vidél, jak si dokazi pichnout derivat sami, ale §gSem si to tam netroufl vyzkousSet. Po
piijezdu z tabora jsem na moji dalSi pravidelné pdakl poprosil sestrufané to taky
nawi, abych tam nemusel jezdit, kdyZ se it stane a ona mi odp&éla, Ze to unit

nemusim. Na dalsim hemofilickém té&bgsem se to n&il a dnes se citim svobogai.
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Je perfektni, Ze ses nenechal nijak odradit. Jsquo ttech prohlidkach poskytovany
vysledky vySeeni?
Musel sem si ki#li nim sam volat, kdyZz sem je ¢htvédét, po case mi vzdycky dali

zpravu pro praktickou doktorku, ze které sem stajn nevyetl.

Vysledky krevnich vygeni jsi dostaval pisemnou formou?

Jen pro praktického léka

Stava se ti, Zze¢fpravidelné prohlidky obEuji?
Ne, ukité ne. VZzdycky se taky proberou problémy, které jsenten rok mil, za coz

jsem rekdy rad, Ze mi je objagno jejichieSeni

Cekas v centru dlouho, i'psto, Ze jsi objednany?
Jo, i 3 hodiny neZ midbec vezmou krev, tam se totiz neobjednéava i nanpdile

pouze na den.

Zlobil se rkdy na tebe % hematolog nebo sestra, kdyz jsicladl nejakou chybu
Vv [&cbe”
Jo a ne jednou. Pouze sestry, ddkio brali stylem ,,udlal jsi chybu, ale nic se n&e,

vSe se hoji spravfi.

Omezujed tviij hematolog v gakych sportovnich aktivitach jinych ¢cinnostech?
Né&co jo, nejvic mi to fislo, kdyz jsem byl malej a pad mi bylo kco zakazovano, ale
ted’ uz mi to tak nefijde. NaSel jsem si takové sporty a aktivity, ktevdadam a nevadi

mi a je to ku spokojenosti vSech.
Odebiras derivaty v hemofilickym centru nebo tigeaji jinde?

Diive jsem je doma nethvibec a se vSim jsem musel do nemocnice, dlesi®kias

n¢jaké beru dom a davaj mi je normaénv centru.
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Mél jsi nekdy problém se ziskanim derivat
Ne, ja jich zas tolik nespi@buju, takze nikdy nebyl Zzadnej problém, ale vim od

ostatnich kluk, Ze se #kdy néco takového objevilo.

Mas rekdy problém s vypbvanim formulé: o prokehlych krvacenich?

Ja zadny nevypisuju, pry to na moje minimum krvacemi poiteba.

Dobre, takZze uz mam na tebe asi posledni otazkuecke whemofilickém centru, co ti
vyloZew vadi a co bys nejrag§l zmenil?
Kdyz jsem se nad timdetak zamyslel, tak ¢kdy ta komunikace, ale jinak to tam neni

Spatné. Vesks jsou na ré hodni.

Moc vam vSemadiuiji. Velice jste mi pomohli! #se ti, Davide, dé a vam taky!

Neni z&, radi jsme si s vami promluvili.
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4.2 Rozhovory s hemofilickymi sestrami

Rozhovor s hemofilickou sestréul

Hemofilické sese ¢. 1 je 38 let. Vystudovala igdni Skolu v oboru Eiska
sestra, poté jiz ip praci usgsre dokortila vysSi odbornou Skolu dalkového studia.
Ve svych 18-letech nastoupila n&tgké oddleni Fakultni nemocnice Motol a jest
téhoz roku se ndhodrdostala k praci s hemofiliky a targs &ast na prvnim letnim
hemofilickém tabege pro dti, ktery pdadala dtska hematoonkologie Fakultni
nemocnice Motol. Prace &ito pacienty se ji natolik zalibila, Ze neodmigka stat

hemofilickou sestrou, kterou jiz je 20 let.

V jakych intervalech si zvetectd s hemofilii a jejich rodiny na dispenzariza
prohlidky?

To zalezi na okolnostech. Klasicky stoprocénjednou do roka, ale podle tize
hemofilie a problém chodi také po dvoujdch, ¢tyfech ngsicich. Zalezi, jestli jsou
nebo nejsou na prevenci, jaksto krvaceji, jak spolupracuji, jestli dodrzujirgzimy

a jestli maj nebo nemaj inhibitor.

Dodrzuji rodiny s hemofilii dispenzariza prohlidky?

My tfeba z &ch 85 dti, ktery v sodasny dob mame, tak za lskej rok, protoze my si

v prvnim¢étvrtleti dalSiho roku projdem vSechny karty, zjiséi kdo nebyl a pozvem je,
takZe za laskej rok jsme takhle obesilali 5 rodinig@mz z tohou jsou ay kt&i jsou
chroniti nechodti a ktai uz tam majieba étyti pozvanky za sebou a neozvou se,
negijdou a je jim to celkem jedno. Pravda je, Ze jsouehky hemofilici, aletas od
¢asu pijdou s réjakym problémem a t¥@j se, Ze je to vSechno vigdku. Ale je jich

naststi malo.
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Mate pocit, Ze seétbti pacienti s hemofilii boji vaSich pravidelnymtohlidek?
Tak diti se nejvice bojej n&bi. VétSinou neni problém gikyma hemofilikama, ktery
téch pichant uz neli tolik, Ze je to nerozhodi, horsi je to&rta leRRima, pro &z je

naker porad bolest a strach. KdyZ uz jsou pak nabrany, ¥gkau zase spokojeny.

Kolik casu zhruba mate na jednoho hemofilika a jeho rodliKwlik pacient mate
zhruba objednano na jeden den?

Optimalni je tak pt az Sest &i, protoZze se pak e ¢lovék tém lidem wnovat
a ndikat si u toho posledniho ,,uz aby odeSel“. Jed&da jsou prohlidky, ktery
pozveme planovan jenze pak se k tomuridaji ti, ktefi maji problém a fijit musi,

takze se riize stat, ze jich ve vysledku je dvakrat tolik, bgio planovano.

Stava se vam i¢asto, Ze se pet pacient v jeden den naijiklad i zdvojnasobi?
Ne, dnes uz ne.ilive jsme mdli ambulanci pouze jeden den v tydnu, ale dnes mame

dva, takze uz se to tolik nestava.

Mate problém s planovanim dispenzatizizh prohlidek?
Nékdy ano. Opravdu je toékdy nar@ny.

S jakymi problémy négstji prichazeji @tsti pacienti s hemofilii?

To je faizny od ¥kovy kategorie. Maly é&i chodj i s modinami, protoZe rodie jeS¢
nevi a nemaji zkuSenosti, jestli je to zavazny medyaak radsSiidou. V dok& vymeny
zubi chodtj se zubany, v dabchripek zase s krvacenim z nostekla bych, Ze jako
akutre s krvacenim do kloubu moc neckpdle to tim, Ze uéth hemofiliki , co maj
¢asto ty nitrokloubni krvaceni, je naSi snahou, sbyungli pichat sami a to se nam
naststi wtSinou dai, takze ¥tSina jich si umi krvaceni do kloubu i@git sama. SpiSe
pievazuji ty podkozni krvaceni, protodeh maj ty maly dti vic a u &ch velkejch jsou

to taky potom urazy.
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Zéadaji po vas rodie a dti ¢asto informace o hemofilii a problémech s ni spéfen
Nektefi pouze pijdou, Ze se tdmhledoo daetli a cheji pouze ®co oswtlit a vic wdét
nechtji, nckterym davame veskeré informace od jadra problérauotiz velky rozdil

v téch pozadavcich o informace u rodin, kde se hereofilt kdysi v SirSi rodin
objevila a to pibuzenstvo si mezi seboueua informace, zkuSenosti atd. a naopak
u now diagnostikovanych rodin, kde je nutno opravdu plon@aopatrg ty informace

piedavat.

Poskytujete rodinamémké materialy o hemofilii?

Ano, vSem nov diagnostikovanym ihned davame celou sadu knizekra@ur

o hemofilii, poskytujeme jim rovnou i ty ktery siel) zatim netykaj (najklad brozury

pro starSi &ti), protoZe se jich tykat budou a oni si tak molSe dopedu prostudovat

a my mame jistotu, Zze jsme jim dali vSechno.

Poskytujete rodinam s hemofili¢§jaké spoléné pobytyi besedy?

Ano, uz mnoho let existuje Weské republiceCesky svaz hemofilik, ktery pdada
Letni hemofilické tabory prodti za pomoci nasi nemocnice a FN Brno a mé nelo m
by poskytovat dm rodindm také dostatek informaci o hemofilii,ra thle byli mnozi
nespokojeni a tak id rodéu nekterych hemofiliki byla Zizena dalSi organizace
s ndzvem Hemojunior, ktera se orientuje jen ®tskd hemofiliky a jejich rodiny
a pré¢ pravidelrt porddé spolené vikendy a i delSi pobyty pro rodiny s hemofilii
a v ramci &ch pobyfi je vzdy gipravena odbornaipdnaska, kde setbe kdokoliv na

cokoliv zeptat a myslim, Ze je to pro ty rodinyigelginosny.

Vznikaji vam ekdy problémy s vydavanim deriv&toagulanich faktor;?

Zatim nikdy nenastal vaZj$i problém. Rozhodnse nikdy nestalo, Ze bych pr&akou
rodinu nendla preparaty. Pokud jeéfaky mesic ten vydej vySSi a je s tim problém,
domluvim se s Prazskymi rodinami, které sem molapet kdykoliv bez probléiy aby

si vyzvedli rekolik preparat (nagiklad na 14 dni) a dalSirig®, jinak pokud to jde,
davame preparaty i né tnésice.
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Méate rekdy problém s vypbvanim formuléi o prokehlém krvaceni?

Ano, problém vtom smyslu, Ze to rodinsasto vyphuji Spaté nebo to spiSe
zanedbéavajCasto fijdou s prazdnym papirem a nez mi to daknou, Ze tam musi
dopsat ty data, zeptam se jich, jestli tedieam krvaceli, oni ¥tSinou odpovi, Ze jo, ale
uz si nepamatuji ostatni okolnosti, kdy to bylo.a&lava se to ifes opakované
instrukce, jak to maj vygbvat. Oni to unyj vyplinovat, ale jsou liny. Ne sami@me

vSichni, WtSinou jsou to stale stejni lidé.

Jakym zpsobem sélujete rodindm vysledky vygehi?

Oni ten den, kdy jdou na kontrolu se ty vysledkgo®vi, pokud nenidakej aktualini
davod je tu zdrzet nap kvali vysledkam krevniho obrazu ip n¢jakym velkym
krvaceni, ale to je minimadn protoZe pokud uz&kdo rejaky velky krvaceni ma, tak si

sem jde stefalehnout. Vysledky jim tedyé&tSinou posilame poStou dém

To je ode mivSe, takze mnohokragkliji, velice jste mi pomohla.

Neni z&, hezky se mi s Vami povidalo.
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Rozhovor s hemofilickou sestréu?2

Hemofilické seske ¢. 2 je 33 let, vystudovalaisdni Skolu oboru Eiska sestra,
poté uspsSné dokortila bakaldsky obor VSeobecna sestra dalkového studia. fedrst
Skole pracovala 5 let nastdkém oddleni Fakultni nemocnice Lochotin, poté poznala
praci z hemofiliky a dnes pracuje 9. rokem jako b#icka sestra Fakultni nemocnice

Lochaotin.

V jakych intervalech si zveteétd s hemofilii a jejich rodiny na dispenzarizd
prohlidky?
VétSinou je to po fil roce, ale zalezi na tom, jalasto pacienti krvaceji a jaké maji

problémy. Napiklad lehci hemofilici, kt& ténmei nekrvaceji, chodi jen jednou za rok.

Dodrzuji rodiny s hemofilii dispenzariza prohlidky?

VétSinou ano, oni vi, Ze nas pebuji, tak si nedovoli se na to vykaslat. Safepzx se
stane, Zze do terminuékomu reéco vstoupi, ale i tak seét&inou rodiny ozvou
a preobjednaji se. A pokud se namcab stane, Zereci jen rkdo zapomene, tak to
vétSinou je lehky hemofilik, ktery protoZe nema peahly zapomd prijit na prohlidku.

Mate pocit, Ze sedtiti pacienti s hemofilii boji vaSich pravidelnymiohlidek?

Tak samoiejmé nemocnini z&izeni neni tért pro Zadného pacient&ijpmné, pesto
se kupodivu i u malychati setkhvame s tim, Ze se na nés.tTedy dokud ho nejdeme
nabirat. To je préavto, co se mi na praci s hemofiliky libi, Ze tenalzsestra-pacient je

zde je& o mnoho bliZ8i a tak se na néSit ty ckti, které jinak nemocnici nemaji radi.

Kolik pacient; méate zhruba objednano na jeden den?
VeétSinou tak ¢tyti az @t pacienti. Néekdy se samadzjm¢ stane, Ze iiildou rgjaci
pacienti s akutnim problémem, takZe séitho navysi, aleigsto to ¥tSinou byvadch

pét pacient.
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Kolik casu mate na jednoho pacienta?
Nejvicecasu rodiny samdejme stravi u leékée, se mnou wWzuji formul&e o tom, jak
krvaceli, jestli potebuji derivaty a &Sinou provedeme odhy. U Iékae jsou ¥tSinou

okolo pil hodiny, takze jedna rodina nam zabere skoro hodin

Méate problém s planovanim dispenzatizigh prohlidek?

Ani ne, nemame zas az tolik pacienabychom je nemohli ,,vecpat* dcogjakého

terminu. Nkdy se samaejm¢ stane, Ze je na jeden terminfebia lidi vice, na jiny zas
mére pacienti, ale vzdy jsme se stoéi onou rodinou Bjak domluvili a termin

posunuli, aby to vyhovovalo éma stranam.

S jakymi problémy négstji prichazeji @tsti pacienti s hemofilii?

U téch hodr malych jsou to népsgji epistaxe, které doma nezvladli a mnohdy se také
rodice polekaji velkych podkoZnich hematiymkteré si ¥tSinou zmisobi pady

a bouchnutimi. A ti $tSi hemofilici gichazeji nejastji po Urazech, &kdy s réjakym

rozsahlym krvacenim do kloubu, které doma nezviadaj

Zéadaji po vas rodie a dti ¢asto informace o hemofilii a problémech s ni spéfen
Rekla bych Ze ano. Tedy spiSe jim ty informace ptagkyne automaticky, uz co se&y
prvniho seznami s touhle nemoci, kdy jim odatleu Fedavame obecné informace

o chorol az po pravidelné vysledky vygeni.

Poskytujete rodinamémké materialy o hemofilii?
Mame tu kdispozici knihy a brozury o hemofilii, eké davame vSem név
diagnostikovanym.Rikame jim také, Ze hodninformaci najdou na internetu na

www.hemofilici.cz a www.hemojunior.cz.
Poskytujete rodinam s hemofilié§jaké spoléné pobytyi besedy?

SpiSe jimiikame, kde se ty pobyty a besedy konaji a jak sinkdostanou. Existuje
totiz letni hemofilicky tabor prodti, ktery pdada Fakultni nemocnice Motol, Fakultni
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nemocnice Brno &esky svaz hemofilik. Na tento tabor jezdi jensti s hemofilii
a jejich kamaradi, tedy bez radi Pak ale také existuji pobyty pro celé rodiny réte

porada sdruzeni Hemojunior a v ramigh pobyfti probihaji i besedy.

Méate rekdy problém s vypbvanim formuléi o prokehlém krvaceni?

Nu spiSe skteré rodiny to moc s\domit nevyphuiji.

Vznikaji vam ekdy problémy s vydavanim deriv&toagula‘nich faktor?

Nékdy ano, pokud gktery mesic gesahneme dity limit, coz ja se dozvim od vrchni
sestry, musim rodinam davat derivdéreé a oni si je muséastji vyzvedavat, coz je
negijemné zejmeéna pro ty, kienejsou pimo odsud, ale neda se nidat. Samorejmeé
se snazime vyjit vt zejménadm, ktai nejsou odsud, protoze pi&i se tu snadno

zastavi.
Jakym zpisobem sélujete rodinam vysledky vygeni?
VétSinou je posilame doimpoStou, pouze pokud k nam jezdi hédmasto, tak jim

vysledky gedame fimo.

To je ode mivSe, takze mnohokragkliji, velice jste mi pomohla.
Neni z&. Ja takeé &kuiji.
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4.3 Rozhovory se sestrami &tské hematoonkologie

Tabulka 1 Sumérni vysledky k otazce ,,Jakymispbem je nepstji hemofilie

diagnostikovana?*

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Krevni odkEry na hladinu
4 X X X X
koagul&nich faktofi (faktor VIII a IX)
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Na prvni otazce ,,Jakym agobem je n€épstji hemofilie diagnostikovana“ se vSechny
Ctyii sestry shodly svymi odpeédi, ze kterych vyplynulo, Ze definitivni diagnéza
hemofilie se stanovi pomoci krevnich édbna koagulani faktory, nejasgji faktor
VIl a IX.

Tabulka 2 Sumarni vysledky k otazce ,,V kolika ¢btebyva nejaseji hemofilie

diagnostikovana?“

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Novorozenecké obdobi 1 X
Kojenecké obdobi 1 X
Batoleci obdobi 2 X X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Na druhou otazku, ktera pojednavala &kavém obdobi, kdy je hemofilie rejst;ji
diagnostikovana, odpédely 2 sestry, Ze néastji v batolecim obdobi, 1 sestra

v kojeneckém obdobi a 1 sestra v novorozeneckéralobd
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Tabulka 3 Sumarni vysledky k otazce ,,Jaké proj@moci maji dti s hemofilii?*

S = sestra Sowet| Sl1 S2 S3 S4
Krvaceni do kloub 4 X X X X
Krvaceni do svdil 4 X X X X
Krvaceni z dutiny ustni 2 X X
Zvysena tvorba hematam 2 X X
Krvéaceni z nosu 2 X X
Omezeni hybnosti kloub 1 X
Celkovy vyskyt 15 5 4 3 3

Tabulka 3 obsahuje vSechny projevy, které byly &gty sestrami ip otazce ,,Jaké
projevy nemoci maji &i s hemofilii“. Krvaceni do klouid a sval odpowdély vSechny
dotazované sestry, takZze celkovycgbodpo¥di u tchto projevi ¢ini 4. Krvaceni
z dutiny astni, zvySena tvorba hemafora krvaceni z nosu bylo uvedeno 2krét.

Omezeni hybnosti klodibbylo uvedeno 1krat.

Tabulka 4 Sumarni vysledky k otazce ,,LiSi se tytojevy od projew u dosglych

hemofilika?*

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Ne 4 X X X X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

U ¢tvrté otazky se vSechny 4 dotazované sestry shalypm, Ze se projevyetskych
a dosplych hemofiliki neliSi, 1 sestra dodala, Zze se v dtisgti niekdy snizicetnost

krvaceni, ale projevy jsou stejné.
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Tabulka 5 Sumarni vysledky k otazce ,,Mivate pnoitylés dodrZzovanim rezimovych

opateni u hemofiliki?*

S = sestra Sowet| Sl1 S2 S3 S4
Obcas ano 3 X X X
SpisSe ne 1 X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Tabulka 5 ukazuje odpédi sester na otadzku, majili problémy s dodrzovanim

rezimovych opaeni, ficemz 3 sestry odp@dély, Ze olias ano a 1 sestra, Ze spise ne.

Tabulka 6 Sumarni vysledky k otadzce ,,Jak postipyp nové zjisSttném krvaceni

nebo i zhorSeni jiz vzniklého krvaceni?“

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Fyzikalni vySeteni Iékadem 3 X X X
Aplikace derivatu koaguémiho
faktoru dle ordinace léka : § § § §
Zobrazovaci vySéeni (magneticka 1 y
rezonance, CT, sonografie)
Prilozeni ledového obkladu 3 X X X
Krevni odkEry (krevni obraz) 1 X
Konziliarni vySeteni (ortoped, 1 X
stomatolog...)
Celkovy vyskyt 13 4 3 4 2

Tabulka 6 obsahuje poZadované intervence, kter§ lyiSttny otédzkou ,,Jak
postupujete  now zjiSttném krvaceni neboftipzhorSeni jiz vzniklého krvaceni?*
Fyzikalni vySeteni Iékaem bylo uvedeno 3krat, stéjjako pilozeni ledového obkladu,
aplikace derivatu koaguiaiho faktoru dle ordinace léka4krat, zobrazovaci vyseni,

krevni odiry a konziliarni vySeeni 1kréat.
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Tabulka 7 Sumarni vysledky k otdzce ,,Setkavateskdy s tim, Ze by déts hemofilii

nebo jeho rodina krvaceni tajilo?"

S = sestra Sowet| Sl1 S2 S3 S4
Obcas ano 2 X X
SpisSe ne 2 X X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Tabulka 7 ukazuje, Ze na poloZenou otazku odidy 2 sestry obas ano a 2 sestry

spise ne.

Tabulka 8 Sumarni vysledky k otazce ,,Matesfigoititomnost rodit ditéte s hemofilii

u provaani bolestivych oSeébvatelskych ukot?*

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Individualré dle konkrétniho pacienta 3 X X X
Ne 1 X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Tabulka 8 ukazuje, Ze na poloZenou otazku 3 sestppwdély, Ze je to individualni

dle konkrétniho pacienta a 1 sestra ne.

Tabulka 9 Sumarni vysledky k otazce ,,Jasto kontrolujete hladinu deficitniho
faktoru u diagn6zy hemofilie?*

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Dle ordinace |ékie 4 X X X X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Tabulka 9 ukazuje, Ze na poloZzenou otazku od&gh#ly vSechny 4 sestry dle ordinace

lekare.
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Tabulka 10 Sumarni vysledky k otazce ,,Jakyiisppem tento odip provadite?

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Zilni odbsr (koagul&ni zkumavka) 3 X X X X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Tabulka 10 ukazuje, Ze na poloZenou otazku oéliby vSechny 4 sestry, Ze se jedna

o Zilni odiEr do koagulani zkumavky.

Tabulka 11 Sumarni vysledky k otazkam ¢am vidite rozdily v p& o déti s hemofilii

oproti cétem s jinou diagnézou?* a , d&m vidite specitinost pée o dti s hemofilii?*

S = sestra Sowet| Sl1 S2 S3 S4
Nevidim rozdily 1 X
Nacvik samoaplikace derivat

3 X X X

koagul&nich faktofi
Pé&e o celou rodinu 1 X
Prevence Uraz 1 X
Celkovy vyskyt 6 1 1 2 2

Tabulka 11 obsahuje odp&li na d¥ poloZzené otazky. 1 sestra uvedla, Ze nevidi rozdil
v p&i o pacienty s hemofilii oproti pacigmh s jinou chronickou diagnézou, 3 sestry
ozna&ily za specifické nacvik samoaplikace derivdtoagul&nich faktofi, z nich

1 sestra dodala, Ze se jedna ¢imecelou rodinu a 1 sestra ozila jako specificky

zvySeny draz na prevenci Uréz

Tabulka 12 Sumarni vysledky k otazce ,,Libi se \phéte s hemofiliky?*

S = sestra Sowet| S1 S2 S3 S4
Ano 4 X X X X
Celkovy vyskyt 4 1 1 1 1

Tabulka 12 ukazuje, Ze na poloZenou otazku o#iby vSechny sestry ano.
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4.4 Dotazniky pro studenty nelékskych obo#n a sestry

Graf 1
Respondenti

90% 1
80% - —
70% 1
60% 1 —
50% - —
40%
30%
20% 1
10%

0% -
Celkovy paet respondeit ktei se @astnili dotaznikového Senicinil 61 (100,0 %),

z toho 49 student(80,0 %) a 12 sester (20,0 %).

O Student
O sestra

Graf 2

Studujici obory

60% 1

O diplomovana
véeobecna
sestra - DiS.

50% 1

40% . A
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o

20% 1

10% 1

0% -
Graf 2 znazatuje obory, které 49 respondéntL00,0 %) Zad studenit navstvuji. 27
student (55,0 %) nav&vuje obor diplomovana vSeobecna sestra (DiS.) at@@end

(45,0 %) nav&vuje obor vSeobecna sestra (Bc.).

66



Graf 3
Vzdélani respondenti
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Graf 3 ukazuje vz&ani respondeiit kteri se &astnili dotaznikového Seni. Z celkové
poétu 61 respondefit uvedlo 51 (84,0 %) stdoSkolské vz#ani, 8 respondeiit
(13,0 %) oznailo vysSi odborné vadani a vysokoSkolské vthni s titulem Bc. a Mgr.

Uvedlo po 1 respondentovi (1,5 %).

Graf 4
Charakter nemoci

80,0%
70,0% - s O trombocytopenie
50.0%1 Ovrozené
50,0% - koagulopatie
40.0% - O vrozené

’ trombocytopatie
30,0% 1
20,0% - 2

1,5%

10,0% -

0,0%
Na otazku ,,Do jaké skupiny onemeon byste z#adili hemofilii?“ odpowdélo 47
responderit (77,0 %) vrozena koagulopatie, 13 responilédl,5 %) trombocytopenie

a 1 respondent (1,5 %) vrozena trombocytopatie.
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Graf 5
Problematika dédi¢nosti
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Graf 5 znazatuje odpo¥di responderit na otdzku ,,Je mozné, aby matkaernaseéka

hemofilie a zdravy otec #i jednoho syna hemofilika a jednoho syna zdravéi®?
responderit (74,0 %) odpo¥délo ano, 11 respondant(18,0 %) ne a 5 respondént

(8,0 %) oznailo nevim.

Graf 6
Projevy hemofilie
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O Krvaceni

O porucha spanku

O zvraceni

NejcharakteristitéjSim projevem hemofilie je podle 59 respondef®7,0 %) krvaceni,
podle 1 respondenta (1,5 %) porucha spanku a doaispondenta (1,5 %) zvraceni.
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Graf 7
Typy hemofilie
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Graf 7 znazatuje odpo¥di responderit na Wwdomostni otazku, na jaké typy se
hemofilie rozaluje. Z celkového pttu 61 respondefit(100,0 %) oznélo odpowd A,

B a C 29 respondeint(47,5 %), odpodd’ A a B 28 respondeint(46, 0%), odpo&d’ I.

a ll. 3 respondenti (5,0 %) a odpdvl., Il. a lll. ozn&il 1 respondent (1,5 %).

OAaB

OA BaC

Ol all

O, I alll.

Graf 8
Stanoveni stupn¢ hemofilie
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V otazce, ktera zji®vala, dle ceho se stanovuje stupenemofilie, ozngilo 33
responderit (54,0 %) dle procenta zachovaného koatnileo faktoru, 24 respondeént
(39,0 %) dle procenta chyjiciho koaguléniho faktoru a 4 respondenti (7,0 %) ogha

dle dosavadniho postizeni klaub
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Graf 9

Typ hemofilie pt1 deficitu faktoru VIII
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Graf 9 znazatuje odpo¥di na otdzku, jakym typem hemofilie trpi chlapedegicitem
koagul&niho faktoru VIII. 41 respondent(67,0 %) ozné&lo typ A, 15 respondeiit
(24,5 %) typ B, 4 respondenti (7,0 %) typ | a Jpaasdent (1,5 %) typ Il

Graf 10

Nejcastéjsi krvaceni
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Na otazku, kam hemofilici n&gsgji krvaci, odpo¥délo 42 respondeit (69,0 %) do
kloubii, 8 respondeiit (13,0 %) do svdl 7 respondeit (11,0 %) do CNS a 4

respondenti (7,0 %) oztidi travici astroji.
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Graf 11

Narusen¢ potieby
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@ potfeba vyprazdriovani

Graf 11 se tyk& otazky, kde respondenti vybiralirglmy, které mohou byt naruSeny

u pacienta s hemofilii. V této otazce bylo mozaaait vice odpo¥di. Celkovy paéet
odpowdi ¢inil 237, negastji byla ozn&ovana patba bezp# a jistoty — 50 odpasdi,

dale poteba seberealizace — 42 odpdiy poteba spanku a odpomku — 38 odpowdi,

estetické pdeby — 33 odpaoxdi,

21krat se vyskytlo ozuani poteby lasky

a sounalezitosti a paby sexuality, pdeba uznani byla oztana 18krat, pdeba jidla

a poteba vypraztlovani 7krat.
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Graf 12

Specifika oSetrovatelské péce

O vedeni odetfovatelské
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faktoru

O aplikace preparatu koagulaénich
faktort

O aplikace 1€kl intramuskularné

O monitorace vzniku krvaceni

O sledovani fyziologickych funkci

W zavedeni periferniho Zilniho katétru

O nacvik autoaplikace koagulacnich
faktord intravenézné

Graf 12 znazatuje odpo¥di na otazku, kde respondenti oZoeali specifika
oSetovatelské p& o pacienta s hemofilii. V této otdzce bylo moamnait vice
spravnych odpasdi. Celkovy péet odpoedi tedy ¢inil 304. Aplikace preparét
koagul&nich faktofi byla ozngena 59krat, monitorace vzniku krvaceni 55kfatkni
preparai koagul&nich faktofi 51krat, nacvik autoaplikace koagméch faktoi
49krat, sledovani fyziologickych funkci 26krat, edeni periferniho Zilniho katétru
a aplikace lék intramuskulara 19krat, vedeni oSeivatelské dokumentace 15kréat

a podavani lékper os 11krat.
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Graf 13
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Graf

s hemofilii na bolest hlavy Aspirin. 59 respondenf97,0 %) odpo¥délo ne

Podani Aspirinu

13 znazatuje odpo¥di responderit na otédzku, zda by podali pacientovi

O ne

0 nevim

a 2 respondenti (3,0 %) odpakli nevim.

Graf 14
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Na otazku, zdali ri#e byt hemofilik darcem krve, odp&lo 47 respondefit ne

Darcovstvi krve

77

1,5%

218

Oano

One

O nevim

(77,0 %), 13 respondan{21,5 %) nevim a 1 respondent (1,5 %) ano.
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Graf 15
Quick test
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Na otazku, zdali je nutné u pacienta s hemofildvitelre nabirat krev na Quick test,
odpowdélo 23 respondent (38,0 %) ano, stejné mnozstvi odpdslo ne a 15
responderit (25,0 %) nevim.

Graf 16
Test APTT
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Na otazku, zdali je nutné u pacienta s hemofild@vielrg nabirat krev na test APTT,
odpowdélo 35 respondeit(57,0 %) ano, 14 respondér{23,0 %) ne a 12 respondént
(20,0 %) ozné&ilo nevim.
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Graf 17
Test na hladinu koagulacnich faktoru
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Na otdzku, zdali je nutné u pacienta s hemofilavpdelrt nabirat krev na hladinu
koagul&nich faktofi, odpowdélo 51 respondeit(84,0 %) ano, 7 respondértLl1,0 %)
nevim a 3 respondenti odpakli (5,0 %) ne.

Graf 18
Duivod zdkazu intramuskularni aplikace
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Graf 18 znazatuje odpo¥di na otevenou otazku ,,Ptose pacientovi s hemofilii nesmi
aplikovat léky intramuskulag?” 55 respondeint (90,0 %) napsalo zigodu rizika
krvaceni a 6 respondeénfl0,0 %) tuto otazku nezodpsélo.
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5. Diskuse
V praktickécasti této prace byly vyuzity metody kvalitativnihkvantitativniho

Seteni. Seteni bylo rozdleno do dvoucasti a probihalo od ledna do dubna 2011.
K ziskani dat byl pouzit nestandardizovany rozhoaodotaznik. Séni zahrnovalo
respondenty z celéCeské republiky #ad rodin s hemofilii, sester a student
nelékaskych oboii. Celkow se Saeni zikastnilo 18 sester a 53 dalSich responident
piicemz mezi respondenty zdadim také rodiny s hemofilii, kazdou rodinu jako
samostatného respondenta.

Prvni ¢ast Seteni byla zamfena na zodpawzeni vyzkumné otazky: ,,Jakym
zpisobem probihd spoluprdce mezi zdravotnickyntizeaim a rodinou dite
s hemofilii?* K ziskani pa#ebnych dat byly pouzity nestandardizované rozhowsey
4 rodinami s hemofilii a 2 hemofilickymi sestram®kruhy otazek pro rodiny
s hemofilii byly obdobné jako pro hemofilické sgsttimz bylo mozno vytviet
srovnhavani udéj DalSi srovnani se mohlo také utth z hlediska rozmanitosti
hemofilickych center, protoZze 2 &stréné rodiny nav&vuji hemofilické centrum
ve Fakultni nemocnici v Ostrayv 1 rodina hemofilické centrum Fakultni nemocnice
Motol a 1 rodina hemofilické centrum Fakultni nemice Plzé& Lochotin. Obdob&
tomu bylo u hemofilickych sester, 1 sestra pragejé&akultni nemocnici Motol a druh&a
ve Fakultni nemocnici PlzeLochotin. Prvni série otdzek pro rodiny s hemiofi
tykala spokojenosti s personalem v jejich hemddéim centru a fisunu informaci od
hemofilického centra. Velkou chvalu jsem si vysleod rodiny¢. 1 na hemofilické
centrum ve Fakultni nemocnici v Motole, kde pryingda i samotnému hemofilikovi
vzdy radi poskytli veSkeré p@bné informace, coZ rodina nejvice uvitala v priwnic
chvilich seznamovani s chorobou. Tato rodina jevgen hemofilickym centrem velice
spokojena a to jak ve smyslu poskytovani informaek ve smyslu chovani
zdravotnického personalu. Roditia2 nav&vuje hemofilické centrum v Plzni Lochotin
a tvrdi, Ze nikdy nesli Zadny zavazny problém v komunikaci s personélejgjich
centru, ale zarowenepovazuji informace z hemofilického centra zgsicentni a za
automatické. Rodin&. 3 a rodina¢. 4 nav&vuje hemofilické centrum ve Fakultni

nemocnici v Ostray, tudiz odpowdi na otazky tykajici se zdravotnického personalu

76



a predavani informaci byly obdobné, u rodiay byla tSina informaci ziskana‘imo
od 15letého hocha trpiciho hemofilii. ®©lodiny vyjadily mirnou nespokojenost
s prisunem informaci od hemofilického centra. Rodéna8 piimo konstatuje, Ze jim
byly poskytnuty informace spiSe zakladni, materigly nedostali Zadné, pobyty
¢i besedy pro lidi se stejnym onem&anim jim nabidnuty nebyly. Celk@vale rodina
¢. 3 uvadi, Ze je spokojena se zdravotnickym petean& jejich centru. Rodina. 4
obdobr tvrdi, Ze jim byly poskytnuty informace zakladnve salovani informaci jim
chybi automatinost, 15lety hemofilik imo tvrdi, ,,na co se nezeptame, to nevime".
Materialy a mozZnost dasti na pobytech lidi se stejnym onem®dm jim rovreéz
poskytnuty nebyly. Rode celkow vyjadrili spokojenost se zdravotnickym personalem,
jinak tomu bylo u jejich syna, ktery mi &d nespokojenost s chovanim sestérjpho
hospitalizacich. Sdovani aktualnich vysledk vySeteni probiha ve vSech centrech
pisemg, rodiny dostanou vysledkyétsinou ve dvojim vyhotoveni, jedno pro rodinu
a jedno pro praktického lék& Pouze rodinai. 4 dostava vysledky pouze pro
praktického lékge. A¢ rodinac. 3 a¢. 4 nav&vuji stejné hemofilické centrum, nenasly
shodu v odpotdich na tuto otazku. Odpédi na otazky tykajici se&ekacich dob
v hemofilickych centrech byly obdobné u rodin 1,a34, kdy bylo zji&no, Ze
dispenzarizéni prohlidka v hemofilickém centru setkaly dokaze protahnout az na
n¢kolik hodin, gicemz rodina. 3 udala zlepSeni v posledni doRhlapec z rodiny. 1
uvedl nespokojenostégkanim v nemocnici. Pouze rodita2 uvedlacekaci dobu do
20 minut. Nasledovali otdzky o omezovani sportdvnaktivit a jinych ¢innosti
hematologem a o vytkach za dop@un$tse chyb v domaci ¢éé. Rodinac¢. 1 ac¢. 2
vyjadiila spokojenost s planovaniméby a chovanim jejich hematologa, roditia3
udava, Ze jejich hematolodgstal jejich syna omezovat \citych ¢innostech po &asti
na hemofilické konferenci. Chlapec z rodiy4 vyjadil spokojenost s neomezovanim
jeho oblibenyckeinnosti a aktivit jeho hematologem na rozdil advgSich dob, kdy
byl mladSi. DalSi otazky se tykali ziskavani defividoagul&nich faktofi pro domaci
lé¢bu. Zdeclenoveé rodiny. 2 tvrdili, Ze ngli jisty problém se ziskavanim dostatého
mnozstvi derivat, kdy museli jezdit vzdy pro 10 kuglerivat pri preventivni aplikaci
3x tydrg, v sowasné dob si vyzvedavaji 20 kuspii preventivni aplikaci 2x tydh Je
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nutno podotknout, Ze tato rodina mé své hemofilickétrum vzdaleno&eo pes 40
kilometri. Mnozstvi preparét které sestra fize rodir¢ pro domaci I&bu vydat, neni
piesré stanoveno. Toto vydavani prepar@ v rezii hemofilické sestry, ktera se musi
fidit limity stanovenymi pojiSovnami na uité obdobi. ZkuSena hemofilicka sestra ma
dostupné preparaty a jejich vydavani perfékpnopatené a situace s vyzvedavanim
preparai rodinamiresi tak, Ze rodinam s mistem bydiislizko hemofilického centra
vydava preparatvétSinou mén a rodinam vice vzdalenym vydava prepandte, aby
post&ily na delSi dobu domaci dBy. Tyto informace vyplynuly zrozhovr
s hemofilickymi sestrami. Z rozhowvior uskuténénych s rodinami s hemofilii byly
zjisteny informace tykajici se spolupracéctito rodin se zdravotnickym #aenim,
zejmeéna s hemofilickym centrem, které navsji. Ziskané informace byly rozmanité,
coz bylo dano rozmanitosti hemofilickych centémz mohlo byt utvéeno srovnavani
adaj.

Rozhovory s hemofilickymi sestrami probihaly v pbdém stylu a obsahovaly
i podobnou skladbu otazek. Zarazejici zde byla&jiszejména od hemofilické sestry
¢. 1, Ze pes dilezitost dispenzarizaich prohlidek se najdou rodiny, které se na
prohlidku nedostavi. \&thto gipadech jsou obeznameni postou. Z rozhdvioylo
zZjisténo, Zze do hemofilické ambulance byva objednanorkdlesti dti na den, ficemz
rodiny uvadly, Ze v hemofilickém centritekaji mnohdy i #kolik hodin. Tento
nesoulad mi pSel zvlastni. Na otazku, zdali maji problém s pl&mim preventivnich
prohlidek odpo¥déla sestrat. 1, Ze mnohdy ano a sestta2, Ze spiSe ne. Myslim, ze
u této problematiky velice zaleZi na velikosti hédititkého centra. Odpasd’ ,,mnohdy
ano” totiz uvedla hemofilicka sestra z Fakultni wemce Motol, kde je registrovano
o mnoho vice hemofilickych paciéntnezli v hemofilickém centru v Plzni Lochotin,
odkud je hemofilick4 sestka 2. Déle se objevila neshod#& porovnavani odpaidi na
otazky tykajicich se materialo chorol¥, kdy ok& hemofilické sestry uvedly,
Ze materialy maji a poskytuji je. Tady doslo k néadu odpowdi hemofilické sestry
¢. 2 arodiny. 2. Hemofilicka sestra. 2, ktera pracuje v hemofilickém centru Fakultni
nemocnice PlzeLochotin, odpovdéla kladre na otdzku o materidlechiigemz rodina
¢. 2 toto centrum nav8tuje a na tuto otazku odpé&déli zaporré. Domnivam se, Ze tyto
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situace mohou byt vifstupech jednotlivych sester k poskytovani matériktly ¢asto
mame moznost v ambulancich &idlostupnost mnoha matefial néjakém stojankgi
na nasince, ale #fidka vidime, Ze by sestra vzala letdkoroZuru do ruky a sama je
pacientim poskytla. V otdzce, ktera se tykala prohiése kterymi hemofilici népstji
prichazi, se ob hemofilické sestry shodly figemz n¢ prekvapilo, Ze jsou to mnohdy
,,pouhé” hematomy a to zejména v utlérkw ditte, kdy rodina jegt neumi toto
krvaceni plg fesit, tak radji ptijdou na prohlidku. Na otazku, zdali maji sestéay
problémy s vydavanim prepatdtoagul@&nich faktofi, odpowdéla hemofilicka sestra
¢. 1, Ze ne a hemofilicka sestfa2, Ze gkdy ano, cozZ je v souladu s tvrzenim rodiny
¢. 2, ktera toto centrum na¥stije a jako jedina uvedla jisté problémy se ziskava
derivati koagul&nich faktofi.

V prvni ¢asti Seteni byly pouzity kvalitativni metody ve fokm
nestandardizovanych rozhoworPomoci tohoto S&tni se poddo nalézt odpowdi na
vySe uvedenou vyzkumnou otazku. Bylo zjigi, Ze rodiny s hemofilii nav&tuji
hemofilické centrum dle zavaznosti a zdravotnihtavis, ve kterém se jejich syn
s hemofilii naléza, &tSinou je tomu 1x za tp roku, nejmén vSak 1x za rok.
Poskytovani informaci hemofilickymi centry jétSinou dostaté a adekvatni, pouze
v nékterych oblastech poskytovani informaci a matérdll zaznamenan mirny deficit,
nagiklad v nabidkach na pobyty proétd se stejnym onemoénim. V ramci
dispenzarizénich prohlidek je hemofilikovi pravidedmabirana krev a jsou provedena
hematologickd vyS&tni a aktualni vysledky vydeni jsou rodinam poskytovany
v pisemné fora Dale bylo zjis¢no, Ze pi spolupréci rodin s hemofilii a hemofilickych
center velice zalezi na zkuSenostech, komunilkkh a edukénich schopnostech
hemofilickych sester. Celkév jsou vSechny dotazované rodiny spokojeny
se zdravotnickym personalem ve svém hemofilickémirae coZ povaZzuji za velice
dulezité.

Druha cast Sateni byla zamena na zodpazeni vyzkumné otazky ,,Jaka
specifika v oSd¢bvatelské pé& se vyskytuji u dti s hemofilii?* K ziskani dat téteasti
Sefeni bylo pouzito nestandardizovanych rozhévee 4 sestrami pracujicimi na
liZkoveé casti dtské hematoonkologie a dotazinjkkteré byly uéeny pro sestry
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a studenty nelékakych obo#, piicemz vysledny p&et zEastrénych na dotaznikovém
Seteni cinil 12 sester a 49 studéntnelékdskych oboé. Vysledky rozhovar

se sestrami byly sumarizovany do tabulek. Prvnizkata bylo zjis&no, Ze pro
diagnostiku hemofilie jsou strodatné krevni odisy na hladinu koagutaich faktof,
zejména tedy faktoru VIl a IX, néemz se shodly vSechny 4 dotazované sestry (tabulka
1). Znalost a provedendahto odkra je specifické pro praci s hemofilickymi pacienty,
jelikoz pri praci s jinymi pacienty tyto odiy pravdpodobré nevyuzijeme. DalSi okruh
otazek smroval na zjiskni projevi hemofilie (tabulka 3), sestry d@&chto projevi
zaradily krvaceni do klouly krvaceni do sval krvaceni z dutiny Ustni, zvySena tvorba
hematond, krvaceni z nosu a omezeni hybnosti kinubento vyet projewi zjistény od
dotazovanych sester je ¥imém souladu s literaturou, ridédad s knihou Trendy
soudobé pediatrie: dskad hematologie od Starého a kolektivu (28) s knihou
Neonkologickd hematologie od Penky a kolektivu (2%ni vSak v{imém souladu
sc¢lankem ¢asopisu Sestra, kde bylo uvedenofi,jiedostatené l&bé mohou nastat

i vazné komplikace. Krvaceni v oblasti spodiny jeeynize vést k Zivot ohrozujicimu
zUzeni dychacich cest. VyZaduje rychlou a interizierapii (Kollarova, Kober, Cevar,
s. 25)." A jsem v Zadné literata nenaSel zminku o krvaceni do spodiny jazyka,
nepochybuji, Ze tento stavire vzniknout. Domnivam se ale, Ze kdyZ se o toraous
mnoho nepiSe ani se ém nehovdi, nebude se asi jednat &il{$ casty stav, proto M
udivuje, Ze ho auto do svehoclanku, ve kterém je medicinska strank&ivbrana
obecr, zaadili. Dle literatury (28) je dale znamo, ze&bé& hemofilie je zaktena na
prevenci &chto krvacivych projer a Ze do jisté miry dZe hemofilik krvaceni
piedvidat, coZ off neni v souladu dankem ¢asopisu Sestra, kde se objevilo:fi,,P
hemofilii se krvaceni neda nikdyqrlvidat ani se mu neddeplejit (Kollarova, Kober,
Cevar, s. 25)." Redejit krvaceni je jistmozné a fedvidat ho v jistém slova smyslu
nékdy také. Pedchazenim krvaceni se @S zabyvaji vSichni hematologové, kite
petuji o pacienty s hemofilii a to ordinacemi profyiaké I&by, pi nichZz hematolog
vypocitava mnozstvi derivatkoagul&nich faktofi, které si hemofilik bude preventign
aplikovat v pravidelnych intervalecbimz bezpochyby mnoha krvacenirregejde. Co
se tyka pedvidani krvaceni, do jisté miry je to také moZi@ry ve své knize Trendy
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soudobé pediatrie: dlska hematologie (28) uvadi, zekteri hemofilici mohou sva
krvaceni pedvidat ve forra mravereni, pociti teplac¢i napsti. Témito prodromalnimi
piiznaky pacienti odhali nastupujici krvaceni, molsowcas aplikovat derivat a ke
krvaceni mnohdy ani nedojde. Dale nés zajimaloli zs& projevy hemofilie liSi
v détském ¥ku a dosplém wku. Na této otazce se vSechny 4 sestry shodly napor
odpowdi (tabulka 4), coz je @p v souladu s dostupnou literaturou, protoZze kroda
Starého (28) se zabyva problematikou hemofilie pouzttském ¥ku a najdeme v ni
stejné projevy nemaoci jako Vv literdupojednavajici o hemofiliidku dosgleho. Jediny
rozdil mizeme nalézt ¢asgjSi krvacivosti z dutiny Ustni uétl, coz je ale samogjme
dano fyziologickym priezavanim zuln Obecr se vSak projevy hemofilieétského
a dosplého wku nelisi.

Zajimavé zji&ni piinesla dalSi seérie otazek tykajicich se prolilém
s dodrzovanim rezimovych opani u hemofiliki, kdy 3 sestry odp@dély, Ze olgas
ano a 1 sestra spiSe ne (tabulka 5). Z rozhovoiu dy sester, které odpé&dly ano,
zZjisténo, v jakém smyslu nedodrZuji rezimova éeat. \EtSinou se jednalo o apobeni
si krvaceni vlastni vinou. Pokud vSak vezmeme \havgirozené pady v&ském
véku, je dle mého nazoru vznikahto krvaceni fedpokladany. Domnivam se tedy, Ze
pouze zd&chto divodi nelze usuzovat, Ze hemddiii pacienti jsou problémovi
a nedodrzuji rezimova ogahi. Z dalSich otazek, které se tykaly posétygpi nowveé
zjisttném krvaceni (tabulka 6), byla zjga dalSi specifika v gé o hemofilické
pacienty dtského ¥ku. Tato specifika se prvairykaji informovani Iékege, ktery musi
provézt fyzikalni vySéeni a naordinovat mnoZzstvi substituce koatnitzo faktoru.
Sestra derivat aplikuje ihned po této ordinace drilge casové odstupy od dalSich
aplikaci. V kompetencich sestryti pzjisténi hemofilického krvaceni je riladani
obkladi, pripadré zajis€ni zobrazovacihai konziliarniho vySateni, avSak off aZz po
ordinaci lék&e. Zzjiseéni téchto dat bylo v souladu s dostupnou literaturouytikéad
s knihou Uvod do porodnického a pediatrického io&etelstvi od Leifer (20). Dalsi
zajimavé vysledky jsou shrnuty v tabulce 7, kterazoiiuje, Ze pi dotazu na skryvani
vzniklého krvaceni rodinodi samotnym hemofilikem odpeédély 2 sestry ano a 2
sestry ne. Tento rozpor je dle mého nazotakévany, jelikoZz se jedna o zaleZitost
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velice individualni. Myslim a doufam, Ze nenajderndinu, ktera by krvaceni svého
syna tajila jako s¥ zamer mu ublizit. Dle mého nazoru se ale najdou rodkteré
krvaceni svého nemocného syna berou jako jejicktnvaselhani, za které se stydi
a odtud niZe pramenit ono zatajovani vzniklych krvaceni. Dialeé byly pokladany
otdzky zamsirené na interval odiou krve na hladinu deficitniho faktoru a naugpb
tohoto odWru. Bylo zjiS€no, Ze pi hospitalizaci se tento odb provadi dle ordinace
lekare, tudiZz se nemusi jednat o pravidelné intervallyulika 9). Tento odip se provadi
ze Zily do koagukni zkumavky (tabulka 10). Jedny z poslednich otazektykali
ndzoru sester na speéiibst pée o hemofiliky. Sestry ozidy za specifické nacvik
samoaplikace derivat koagul&nich faktofi, 1 sestra uvedla rozdil v§é
o kompletrg celou rodinu a 1 sestra uvedla vyS8iad na prevenci Urézv p&i o tyto
pacienty. Touto otazkou se zabyvalo také dotazmldeieni, ze kterého vzeSla dalSi
specifika oSdbvatelské p& o pacienty s hemofilii. Dotaznikového igef se
zWastnilo 61 respondeint z¢ehoz bylo 49 studetta 12 sester (graf 1). Nejvice
responderit v dotaznikovém Signi oznéilo za specifickou aplikaci prepatat
koagul&nich faktoti, dale monitoraci vzniku krvaceniedni preparat koagul&nich
faktori a sestrami jiz zmimy nacvik autoaplikace koagudlsich faktofi intravenoze
(graf 12). Ruku vruce se specifikami déettelské p& jdou poteby pacient

s hemofilii, kterych se tyka graf 11. Tento grafrelle odpo¥di na otazku: , Které
potteby mohou byt naruSeny u pacienta s hemofilii“. jcA&Eji byla respondenty
ozna&ovana patba bezpd a jistoty. Dhivodem naruseni této geby mohou byt rizika
vzniku Zivotu ohrozujicich krvaceni. Respondenti leddaozn&ovali potebu
seberealizace. Tato peba niZze byt bezpochyby také naruSena a taikéar z divodu
zhorSené pohyblivosti vzniklé z préfdych krvaceni. DalSi zazovanou pdebou byla
potreba spanku a odpimku. NaruSeni této piby miZe souviset s bolesti vznikajici
pii nitrokloubnich a nitrosvalovych krvaceni. Poslgdnzminovanymi potebami jsou
estetické pdeby. Opakovana nitrokloubni krvaceniugpbuji deformace klout) tato
skut&nost miZze naruSovat estetické peiby. Tyto Udaje  souhlasi
i s literaturou, naifiklad s praci Dvickové na téma Kvalita Zivota u osob s hemofilii
(7) ¢i v knize Arranze Psychicka podpora pemofilii (2).
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V dotaznikovém Sé&tni na respondentiekaly potSinou otdzky ¥domostniho
charakteru. Graf 4 se ndklad tyka otazky, kde respondentilivzaradit hemofilii dle
charakteru nemoci a 77 % respondeoznailo spravnou odpasd’, Ze hemofilie pat
do vrozenych koagulopatii (graf 4). Jedna z otabgla zamnérena na #&di¢nost
praktickym gikladem, zdali je mozné, aby matkiepasSeéka hemofilie a zdravy otec
meli jednoho syna hemofilika a jednoho syna zdravéla.tuto otazku odp@dclo
74 % respondent spravg, Zze ano (graf 5). Otazka na respondenty o profevec
hemofilie se také setkala st§inou spravnych odpédi, kdy 97 % respondeint
odpowdélo, Ze hlavnim projevem této choroby je krvaceniaf{g). MenSi deficit
znalosti nastal u otazky tykajicich settypemofilie, kdy velké procento respondient
newdélo, Ze existuje také hemofilie typu Gegto spravna odpsy, ktera zila, ze se
hemofilie rozéluje na typ A, B a C fevladla svymi 47,5 % (graf 7). &ejni otazkou
v této problematice bylo, digeho se stanovuje stupeemofilie, gficemz nadpolowini
vétSina respondefitznala spravnou odpé¥, dle zachovaného koagudfdho faktoru
(graf 8). Jedna z otazek se tykala typu hemofitiepficitu koagul&niho faktoru VIII,

o jaky typ se jedna,&délo 67 % respondeft(graf 9). Informace o typech hemofilie
v souvislosti s deficity konkrétnich faktonalezneme ve veSkeré dostupné liteegtu
odliSné informace ale @wieme naleznout §anku ¢asopisu Sestra, kde se vyskytlo
tvrzeni: ,,Pacienti s faktorem srazlivosti VIliii nemofilii A nebo XI @i hemofilii B,
kterého...(Kollarova, Kober, Cevar, s. 25)." VeZkestatni literatura uvadi, Ze deficit
faktoru Xl znamena onemo&mi hemofilie typu C nikoliv B. V tomto S&ni byl také
zarazen dotaz na lokalizaci wepgjSiho krvaceni a vysledek, 69 % spravnych
odpowdi, Ze nejastjSim mistem vzniku krvaceni jsou klouby, je v saoula
s dostupnou literaturou (28).

Nekteré otazky déale sty praktické hledisko nagklad ve forng, zdali je mozné
a spravné pacientovi s hemofilii podat na bolestvinl Aspirin. Na tuto otazku
odpovdélo 97 % respondefif Ze nikoliv, coz je spravna odpals (graf 13). DalSi
otazkou tohoto typu je problematika darcovstvi krspravnou odpad’, Ze pacient
s hemofilii nesmi byt darcem krve¢délo 77 % respondedt(graf 14). Nastala série
otdzek tykajicich se krevnich hemokoagnlah vySeteni, @i kterych jsem vyvodil
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jisty deficit informaci. Naprosty rozpor nastal dpmwdich na otézku, zdali je nutné
u pacienta s hemofilii pravidelrodebirat krev na Quick test, jelikoZz naprostorste;
procento respondehibdpovdélo ano a ne (graf 15). Spravna odpdivie ne, protoze
Quick test vySetije vrejSi cestu srazeni krve, tudiz na diagnézu hemafima vliv.
Toto tvrzeni je potvrditelné v literate, Vnitini 1ékastvi: Hematologie od Kozaka (17).
DalSi otazkou tohoto typu bylo, zdali je nutné wipata s hemofilii pravidethnabirat
krev na test APTT, 57 % respondéemidpowdélo ano, coz je chyliha pouhych 23 %
responderit odpowdélo spravig, Ze ne (graf 16). Test APTT vyBge sice vnitni
cesty sradzeni a byva tedy u hemofilikizné prodlouzen, na planovanildy vSak nema
vliv, proto jej neni teba pravidel&i nabirat a co se tyka diagnostiky, neni ani
smeérodatnou metodou, protoze rtdglad hemofilika stedniho nebo lehkého stupn
nemusi wbec zachytit. V literatte tyto Gdaje najdeme v knize Trendy soudobé
pediatrie: tska hematologie od Starého a kolektivu (28). Rirgletazka tykajici se
hemokoagulénich vySeteni zji¥ovala, zdali je nutné u paciéns hemofilii pravidel#
nabirat krev na hladinu koagutdch faktofi. Zde jiz 84 % respondehiodpowdélo
spravr, Ze ano (graf 17). Literatura totiz uvadi, Ze mgdkoagul&nich faktoti nejsou
stalé a mohou se vigehu Zivota pohybovat a také na jejich vy3i maji viizné 1éky
(28). Posledni otazka dotaznikovéhdaeit byla oteiena a zjiovala, z jakéhoid/odu
je zakazano hemofilikovi aplikovat léky intramuskurk. 90 % respondeaitspravré
uvedlo, Ze by tato aplikace mohla Z&mit krvaceni do svali&i podkozi (graf 18).
Celkow lze fici, Ze sestry i studenti nelés&ych oboéi maji znalosti v oblasti
hemofilie, jelikoZz gevazna ¥tSina otazek z dotaznikového igeli byla zodposzena
spravre. Nedostatky byly zjighy v oblasti krevnich hemokoagutdch vySeteni.
Odbéry krve jsou v plné kompetenci sester, proto bybmatiku hemokoagutaich
vySeteni nEly sestry ovladat v plném rozsahu. Vysledky ziskandotaznikového
Seteni potvrdily hypotézu 1: Sestry znaji specifikaettdvatelské p& u dti
s hemofilii a také hypotézu 2: studenti netéksich oboit maji znalosti o problematice
hemofilie u dti.

Mrzi mne, Ze #které ziskané informace tykajici se odeatelské p& o dti

s hemofilii nemohu porovnat s literaturou, coz s$suvs velkym nedostatkem
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oSetovatelské literatury o problematice hemofilie, ktenne vedl ke zpracovani této
bakal&ské prace. Zminku o tomto oneméghnalezneme ¥ad oSetovatelskych knih,
ale wtSinou se jednd o informace velice okrajové a iSetovatelskych knihach

informace zejména medicinské.
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6. Zawer

Tato bakaliska prace nese nazev: ,,Specifika imdettelské p& u nemocného
dittte s hemofilii“. Teoretick&éast prace fiblizuje problematiku hemofilie u &ii
z medicinského a o3evatelského hlediska. Pojednava o projevech hemmofil
diagnostice, komplikacich, modernicté, specifickych pdebach &chto pacient
a oSetovatelské p& o dtské pacienty s hemofilii. Pro tuto praci byly steeny dva
cile.

Prvnim cilem prace bylo zjistit specifika a®estatelské p& u ditte s hemofilii.

K dosazeni tohoto cile bylo stanoveno kvalitativkvantitativni Saeni ve fornd
nestandardizovanych rozhoworn dotaznili. Pro tento cil byla poloZzena vyzkumna
othzka 1: , Jaka specifika v o%etatelské p& se vyskytuji u dti s hemofilii?”
Vyzkumnou otazku 1 se nam pdiia zodpowvdét. Z Seteni zamdieného na
zodpowzeni této otazky vzesSlo, Ze zrafymi specifiky je zejménaedni a aplikace
preparai koagul&nich faktoti, nacvik autoaplikace prepafiakoagul@&nich faktofi

a monitorace vzniku krvaceni, f&o celou rodinu a vyssiichz na prevenci krvaceni.
Dale byly kcili stanoveny dv hypotézy. Hypotéza 1: Sestry znaji specifika
oSetovatelské p&e u dti s hemofilii a hypotéza 2: Studenti nel&ftgych oboit maji
znalosti o problematice hemofilie @td Analyzou dotaznikového $enhi bylo zjiséno,

Ze sestry a studenti nelékkych oboit maji adekvatni znalosti v oblasti hemofilie,
vy8Si pd@et chybnych odpasdi zaznamenaly pouze otazky tykajici se
hemokoagulénich vySeteni. Timto byly ob hypotézy potvrzeny. Tento cil bakedké
prace byl v souvislosti se zaznamenanymi vyslegkya.

Druhym cilem prace bylo zjistit, jak probiha spwmiice mezi zdravotnickym
zaizenim a rodinou dite s hemofilii. Pro dosazeni tohoto cile byla ptaukvalitativni
metoda Sééni, technikou siyu dat byl nestandardizovany rozhovor. Pro tentdyla
poloZzena vyzkumna otazka 2: ,,Jakym asgbem probihd spoluprace meazi
zdravotnickym z&izenim a rodinou dite s hemofilii?“ Vyzkumnou otazku 2 se ndm
poddilo zodpowdét. Celkow bylo timto Seatenim zjiS€no, Ze hemofiliti pacienti
piichazeji do hemofilickych center na pravidelné disparizani prohlidky. Ri

spolupraci rodin s hemofilii a hemofilickych centeelice zalezi na zkuSenostech,
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komunikanich a eduké&nich schopnostech hemofilickych sester. Tento gil die
dosazenych vysledksplnin.

Vystupem z této prace je broZzura, kterd se tykatypd spravnéhoredini
a samoaplikace prepaiidkoagul&nich faktofi a je utena pro dti s hemofilii. Tato
prace niize slouZzit jako vyukovy material v problematice luditie a pial bych si, aby
zhotovena brozura naSla své uptaina pomahaladem s hemofilii pi jejich zvladani

intravendznich aplikaci a usnanvala tak Zivotdchto pacient.
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Krvaceni
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9. Prilohy
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Ptiloha 1 Schémasdi¢nosti hemofilie

Y

%%

e ]

niwari

Zdroj: http://www.novonordisk.cz/documents/artighage/document/haemo_4 2.asp



Ptiloha 2a Rentgenovy snimek zdravého kolene

Prtiloha 2b Rentgenovy snimek hemofilické artropatie

Zdroj: DVORACKOVA, J. Kvalita Zivota u osob s hemofilii Brno, 2008. 86 s.
Diplomova prace. Masarykova univerzita, pedagogiféailta. Vedouci prace PhDr.
Mgr. Dana Zaménikova, Ph.D.



Priloha 3 Baleni koncentratu plazmatického koagnilao faktoru Immunate 1000 U

od firmy Baxter

' Baxter

Zdroj: vlastni



Priloha 4 Kurz autoaplikace na LHT (Letni hemofilictébor)

Zdroj: vlastni



Priloha 5 Souhlas s uignénim fotografie (Filoha 4)

Souhlasim s tim, Ze fotografie mého syna ../ & A O L0000

mohou byt uvetejnény v bakalafské praci LukaSe Rendla.
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