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ABSTRAKT

ZELIECKA, Vladimira. Edukacni proces u pacienta shemofilii. Vysoka $kola

zdravotnicka, o. p. s. Stupen kvalifikace: Bakalar (Bc.). Vedouci prace: PaeDr. Bianka
Rolnikova. Praha. 2015. 69 str.

Tématem bakalaiské prace je Edukacni proces u pacienta s hemofilii. Cilem
prace bylo pfiblizit a vysvétlit problematiku onemocnéni. Shrnout veskeré poznatky
tykajici se Hemofilie a zpracovat kvalitni a v praxi vyuZitelny Edukaéni proces. Takto
zhotoveny edukacni materidl se mulze pouzit, jako pomulcka mezi studenty
zdravotnickych obort, zdravotnickymi pracovniky, ktefi pracuji na oddélenich, kde se
mohou kdykoliv setkat s pacientem, ktery ma diagnostikovanou Hemofilii, také laik ho
muze vyuzit jako validni informacni zdroj k vlastni potieb&. Bakalarskd prace je
¢lenéna na dvé casti, teoretickou a praktickou.

Teoreticka ¢ast vuvodu pfiblizuje historii nemoci, dale opisuje aktualni
spolecenské 1 odborné vnimani nemoci. Zabyva se definici, incidenci, diagnostikou,
problematikou, 1é€bou a prevenci Hemofilie. Okrajové se dotyka psychosocidlnich
aspekt, vnimani nemoci z pohledu détského pacienta i rodiny a podrobné opisuje
kvalitu Zivota. Soucésti jsou teoretické vychodiska edukace a specifika oSetfovatelske
péce o pacienta s Hemofilii. Cilem edukace je pacienta i rodinu dostate¢né vzdélat
Vv oblasti vlastniho onemocnéni, vysvétlit jim vyznam jednotlivych typli onemocnéni a

pokusit se o to, aby pochopili zpisob genetického pienosu onemocnéni.

Kli¢ova slova

Hemofilie, Edukace, Genetika, Historie, Diagnostika, Incidence, OSetfovatelska péce



ABSTRACT

ZELIECKA, Vladimira. The Educational Process in a Patient with Hemophilia. College
of Nursing, o. p. s., Degree qualification: Bachelor (BC.). Supervisor: PaeDr. Bianka

Rolnikové Prague. 2015. 69 pages.

The theme of the Bachelor’s thesis is the educational process in a patient with
hemophilia. The aim of the work was explain the problem of diseases. Convey all
findings regarding Hemophilia and process quality and usable in practice of the
educational process. This made the educational material can be used as a tool among
students of medical disciplines, medical personnel, who are working on wards, where
they can meet at any time with the patient, who has Hemophilia, also a layman can be
used as a valid source of information to its own publishing activities. Bachelor’s work is
divided in two parts, theoretical and practical.

The theoretical part information about the history of illness, further describes the
social and professional perceived illness actually. Describes definition, incidence,
diagnostics, treatment and prevention of problems Hemophilia. Incidentally, could that
involve tackling psychosocial aspects, from the perspective of children's perception of
the disease the patient and family, and describes in detail the quality of life.
Components are the theoretical bases of education and the specifics of the nursing care
of a patient with Hemophilia. The aim of education is the patient and family to educate
enough in the area of his own illness, to explain to them the importance of the different

types of the disease and to try to understand how the genetic transmission of diseases.

Key words

Hemophilia, Treatment, Nursing care, Education, History, Incidens, Genetic
transmission



PREDMLUVA

Béhem mé prace na pediatrickém stacionafi, m¢ o0slovilo onemocnéni zvané
Hemofilie. Kdysi povazované za vzacné onemocnéni kralu, dnes pomérné¢ bézné
vyskytujici se nemoc. Rozhodla jsem se tedy, zpracovat bakalaiskou praci na téma
Edukacni proces u pacienta s Hemofilii. Divodem byla zvédavost a chut’ ziskat co
je oSetfovatelska péce o takto nemocné dité a jak postupovat pii edukaci ditéte i celé

jeho rodiny.

Hemofilie patii mezi geneticky vazana onemocnéni, je to nemoc na ,,cely Zivot™.
PfenaSeckami jsou Zeny, muzi byvaji nemocni. Onemocnéni jako takové Si nevyzaduje
hospitalizaci, pouze v pfipad¢, ze nastane akutni krvaceni a je nutné ihned aplikovat
protisrazlivy faktor. Dulezitym bodem 1é¢by je prevence, dukladna edukace pacienta

a predevsim vzéajemna spoluprace zdravotnika a pacienta.

Nezbytnou soucasti oSetiovatelské péce o pacienta s Hemofilii je edukacni
proces. Edukace piedstavuje zpisob jak zvladnout a pochopit onemocnéni. Jedna se o
zpusob jakym pacient i jeho rodinny pfislusnici ziskavaji informace a vzdélavaji se tak
béhem procesu edukace v dané problematice. Vysledkem edukace jsou znalosti,

dovednosti a zru¢nosti ziskané pacientem i rodinou a nasledné pak vyuzivané v praxi.

Cilem mé bakalarské prace je zhotovit kvalitni a vefejné dostupny edukaéni
material nejenom pro pacienty trpici danou nemoci, ale také pro vsechny zdravotniky,
kteti maji denné moznost setkat se s Hemofilii v béZném i pracovnim Zivoté. Rada bych
touto cestou interpretovala své ziskané védomosti, prostiednictvim eduka¢niho procesu
vénovaného piedev§im pacientovi a jeho roding a pak vS§em zéajemcim o problematiku

onemocnéni.

Osobni podékovani patii vedouci prace PaeDr. Biance Rolnikové PhD. za
veSkeré odborné rady ,pfipominky a projevenou podporu béhem psani mé bakaléaiské

prace.
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MZ CR — ministerstvo zdravotnictvi

Nn. l. — naseho letopoctu

RA - rodinna anamnéza

RICE - zésady pii krvaceni



R, O, V —rano, obéd, vecer (davkovani 1éki)
OA — osobni anamnéza

PAMBA - injek¢ni 1€k na podporu srazeni krve
PCR - polymerazova fetézova reakce (diagnostickd metoda)
RHB —rehabilitace

tbl. - tablety

T. €. — toho Casu

TFPI — inhibitor tkanivového faktora

tzv. — tak zvany

WFH — svétova hemofilické federace

VIII - faktor 8

VFW — von Willenbradtv faktor

XHX — chromozom zeny ptenasecky

XX — chromozom Zeny

XHY - chromozom nemocného muze

XY — chromozom muze

ZZ — zdravotnicka zafizeni



SEZNAM POUZITYCH ODBORNYCH VYRAZU

Abuzy - zlozvyky

Anamnéza — sbér informaci o pacientovi

Antidiureticky —podporujici vstiebavani vody
Antifibrinolytika — latky tlumici fibrinolyzu (rozpad fibrini)
Aminokapronova kyselina —antifibrinolytikum
Amniocentéza —odbér vzorky plodové vody
Antihemofilicky globulin —koagulaéni faktor

Antitrombin —bilkovinna molekula zabranujici koagulaci
Apatie — nezajem, Ihostejnost

Deformity —abnormalni vyvin n€které casti téla
Dispenzarizovan -sledovan

Edukace —vzd¢lavani

Epistaxe —krvaceni z nosu

Evoluce —vyvoj

Experiment —pokus

Fenotyp — vnéjsi dédicné znaky

Fibrin —nerozpustny protein

Fibrinogen —koagula¢ni faktor

Fluidokoagula¢ni rovnovaha —systém enzymu a koagulacnich faktort
Gastrointestinalni trakt —travici trakt

Gen —jednotka informace, vloha

Genotyp —soubor vSech genetickych informaci jedince
Glykoproteinové receptory —specifické receptory podilejici se na koagulaci
Hematurie —krev v moci

Hemofilie —recesivni dédi¢né onemocnéni krve

Hemofilicka alela — znak pfitomnosti hemofilie
Hemofilicka artropatie —destrukce kloubti po krvaceni
Hemokoagulace —srazeni krve

Hemokoagulacni parametry —markéry pro zjisténi funkénosti sraZeni krve



Hemostaza —vnitini prostiedi jedince

Holisticky —celkovy

Christmas faktor —chybgjici faktor 1X

Chromozom —specificka, barvitelna, buné¢na struktura v jadie bunky
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Imunotoleranéni —imunitné netolerujici
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Intramuskularni —nitrosvalovy
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Koncentraty —vytazky

Koagulopatie —poruchy krevniho srazeni
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Plazma —tekuta slozka krvi
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UVOD

»Devét desetin naSeho zdravi spociva vylucné ve zdravi. S nim se stava v§echno
zdrojem poZitku. Naproti tomu bez ného neni Zadny vnéjsi statek, at’ je jakéhokoliv

druhu, uchopitelny. “ (Arthur Schopenhauer)

V pribéhu nékolika let doSlo k vyznamnym dramatickym zménam v péci o
pacienty s hemofilii. Kdysi byli obycejni lidé s hemofilii takika bezmocni a omezovani.
Pouze jedinci pochazejici s kralovskych rodin méli moznost vyuzivat tehdy dostupnou
fadu lécebnych metod. Pfichodem novych védeckych experimentdl méame dnes jiz
prakticky nezavislé pacienty. Zlepsila se prognéza onemocnéni az do takové miry, Ze je
mozné fici, ze se jednd o pln€ kurabilni nemoc. Lidé s nemoci se dnes dozivaji stejné¢ho

véku, jako ostatni zdravi jedinci. (STARY, et al., 2005)

Nejvétsi hrozbou pacientt trpicich hemofilii byli epidemie HIV a HCV, které
vrcholili ve druhé poloviné osmdesatych let 20. stoleti, vedli k bezpodmine¢nému
nariistu morbidity a mortality. Stejné tak i v tomto ptipadé véda pokrocila a vSechny
krevni konzervy se podrobuji pfisnému rozboru na tyto nemoci. Hrozi pouze minimalni

az nulové riziko nakazy. (PENKA, TESAROVA, 2011)

Hemofilie je casté, recesivni, dédicné onemocnéni srazeni krve. Postihuje
vSechny etnické skupiny, bez ohledu na vék, pohlavi, osobni status a. i. V soucasnosti se
v Ceské republice vyskytuje tisic hemofilikil, z toho ptiblizné polovina jsou déti do 18
let. (STARY, et al., 2005)

Cilem mé bakalarské prace je zhotovit kvalitni a vefejné dostupny edukaéni
material nejenom pro pacienty, ale také pro vSechny zdravotniky, ktefi maji denné

moznost setkat se s hemofilii, v béZzném 1 pracovnim zivotg.

Interpretovat a schnout ziskané védomosti, prostiednictvim edukacniho procesu
a efektivné edukovat pacienta i jeho rodinu. Dokonale jim vysvétlit problematiku
onemocnéni, typy, dédi¢ny ptenos a formou edukacnich karet jim pfibliZit, potfebné

informace v kostce.
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1 HEMOFILIE

Hemofilie si vyzadala pozornost jiz v 19.stoleti. Krvacivé onemocnéni bylo
pevné spjato s ptichodem kralovny Viktorie . Jeji syn Leopold se prostfednictvim
dédi¢ného prenosu stal pozitivnim Hemofilikem. I kdyz tehdy nebyla 1écba na také
kvalitni urovni jak je dnes 1 tak se Leopold dozil dospélosti. AvSak po jedné nestastné
udélosti, kdy uklouzl poranil si hlavu a koleno umiel na nasledky krvaceni.

(news.sciencemag.org)

1.1 HISTORIE

Evoluce krevnich nemoci podléhala mnoha experimentim a zménam. Ve
vSeobecnosti vime, ze predkové méli kvalitni znalosti o tom, ze krev méa schopnost
ménit své skupenstvi. Z tekouci krve se pii jakémkoliv poranéni stava lepkavy, pevny
material odborné zvany krevni srazenina. Prvni zachovalé informace 0 mechanice
srazeni krve pochézeji od starych Reku. Nejenom oni viak byli zainteresovani do
badani. Otec mediciny Hippokrates tvrdil, Zze ke srazeni krve dojde za pomoci
ochlazeni, tehdy, kdyz krev opusti t€lo. Koagulopatie uzieli svétlo svéta jiz v ranni
historii. Prvni zminky o Hemofilii pochdzeji z 2 stoleti n. 1. z Talmudu, kde se o ni
mluvilo jako o pfi¢iné smrti z vykrvaceni u novorozenct. Nazev nemoci ,,Hemofilie*
byl uveden v roce 1828. Druha polovina 18. stoleti byla v znameni zkoumani, soucasti
byl Dr. William Hunter, jeho pokus na zvifatech slouzil ke zjisténi,ze se na srazeni krve
podili krevni plazma, ne cervené krvinky, jak se myln€ domnival. V roce 1840 se
poprvé sledoval uc¢inek a reakce transfuze krvi pfi poopera¢nim krvaceni u jedince

s Hemofilii. (JONES,2007)

V roce 1911, Addis objevil, Ze ke zkraceni doby srazeni krve staci pfidat plazmu
zdravého c¢loveéka ke krvi hemofilika. Patek a Taylor v roce 1937 pfisli s objevem
ucinku a funkce faktoru VIII ve vnitinim prostfedi jedince. Bilkovina byla pojmenovéana
jako ,,antihemofilicky globulin®“ Vysledkem vSech zdarnych praci byl pifinos novych
informaci a znalosti. Vyzkum potvrdil, Ze tkanova tekutina je iniciatorem srazeni a ze
proteiny v plazmé se na tomto procesu také podili stejné jako, ze fibrinogen se méni na
fibrin za pomoci jiného proteinu zvany trombin. V 50. letech 20. stoleti se definitivné
vymezil, pojem Hemofilie A B. (SAKALOVA, 2010)
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1.2 HEMOFILIE - KRALOVSKA NEMOC

Existence Hemofilie je pevné spjata s kralovnou Viktorii a jeji rodinou. Na trin
nastoupila v roce 1830. Za muze si vzala Alberta Sasko-Coburského. Spoleéné¢ méli
Ctyfi syny a pét dcer. Byla znama piezyvkou matka Evropy. Nejmladsi syn Leopold
trpél na Hemofilii. Jeho sestry Alice a Beatrice byli pfenasecky. Leopold si vzal za Zenu
Helenu z Waldebecku, s kterou mél dvé déti zdravého syna a dceru Alici opét
prenasecku. Postupem rodu piichazi na svét Waldemar, syn princezny Irene a jejiho
bratrance Jindificha Pruského. Waldemar rovnéz, jako jeho sourozenci trpél Hemofilii,
vSichni vSak zemfeli bezdétni. Zda se, ze smrti Waldemara dochdzi k vymizeni
hemofilického genu. Dnesni ¢lenové anglické kralovské rodiny, jsou potomci zdravého
syna kralovny Viktorie. Hemofilie A jiz neni dale v tomto rodu pfenasena.(HIBBERT,

2004)

1.3 OD HISTORIE K SOUCASNOSTI

Nazev Hemofilie pochazi od Hopffa (1828). Hemofilie typu A, B je dnes
nejéast&j§i vrozenou koagulopatii, se kterou se bézné setkavame.V Ceské republice Zije
s timto onemocnénim témét 1000 obyvatelt. Trpi ni ¢loveék jiz od narozeni. Nevybira si
mezi starym nebo mladym.Hemofilie typu A se vyskytuje v (85%) a Hemofilie B v
(15%). Moderni 1éc¢ba a schopnosti 1ékaft, jsou dnes zarukou kvalitni 1é¢by. Hemofilie
je dobfe 1écitelna a pacienti se obvykle dozivaji vysokého véku. Pokud vsak pacient
s tézkou Hemofilii 1é¢bu odmitne, hrozi mu potencialné¢ smrtelné riziko. Velkym
pfinosem je zavedeni domaci profylaktické 1é€by a vyvoj novych substituénich
preparatu. Vznikli spolky zabyvajici se kvalitni péci o hemofiliky, které pracuji v ramci
narodniho hemofilického programu a centralizace péce do vétSich center. Ve sdruzeni si
jednotlivy pecovatelé a odbornici mohou ptedavat ziskané zkuSenosti. Nadé&ji do
budoucna, jsou nové substitucni preparaty, které by méli mit prodlouzenou dobu ucinku

a téz genova terapie, ktera by mohla byt pralomem v 1é¢bé Hemofilie. (PENKA, 2014)
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1.4 HEMOSTAZA

Obranny systém organizmu, jejichz hlavni funkci je zachovani fluidokoagula¢ni
rovnovahy. Zabezpecuje, kapalni skupenstvi krvi a po poranéni vede k zastavé krvaceni
a obnoveni celistvosti cévniho systému. Soucasti tohoto procesu jsou: Trombocyty,
systém plazmatickych proteinu obsahujici koagulacni faktory, pfirozené inhibitory
koagulace, fibrinolyticky systém a cévni sténa. Pokud jsou, vsSechny soucésti
hemostatického systému v dokonalé rovnovaze mluvime 0 fyziologii. Odchylka,
v kterékoliv ¢asti muze vest k patologickému krvaceni nebo naopak k trombodze.

(HULIN ET ALL, 2010)

141 Aktivace hemostazy

Primarni hemostiza- znamenda, Ze ihned po poranéni cévy dochazi k
vazokonstrikci neboli zZeni cévy, ktera zpomali a snizi tak pratok krve poskozenou
¢asti a tim pomaha redukovat krevni ztraty. Naslednd interakce mezi slozkami cévni
steny a trombocyty vede k vytvofeni hemostatické zatky. Na povrchu Trombocytt pak
probiha aktivace hemokoagula¢nich proteinu s tvorbou fibrini. Po zhojeni cévy
dochazi k odstranéni fibrinového koagula. Poskozeni cévni stény vede k aktivaci
Trombocytl, na ktery navazuje proces slozeny ze tii fazi: adhezi Trombocyti, aktivace

Trombocytu s uvoliujici reakcei a také nezvratnou agregaci. (FARRUGIA, 2007)

Adheze Trombocyti - komplexni dej, pii kterém se krevni desti¢ky setkavaji
s nefyziologickym povrchem. DuleZitym prvkem v této fazi je kolagen, ktery se po
vzniku cévniho poranéni dostava do kontakt s Trombocyty. Spoluprace mezi destickami
a kolagenem zprostfedkovavaji glykoproteinové receptory. (GP ib) na povrchu
Trombocytt. Dochazi pak k spojeni desticek s (VFW) von Willenbrandovym faktorem a
vznikne tak molekularni lepidlo, které pfizplsobi tvar poranénému mistu a vytvori

zatku. (KLENER, 2006)

Hemokoagulace je komplex fyziologickych déja. Muze byt aktivovana zevni

nebo vnitini cestou a je nezbytnou souéasti primarni hemostazy.(SLEZAKOVA, 2010)
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1.4.2 Prirozené inhibitory koagulace

Hlavni funkci inhibitoru je zabranit nechténé aktivaci hemostazy. Kromé jiného
také odstranuji a ni¢i aktivné koagulacni faktory jakmile dojde k zastaveni krvaceni.
Coz slouzi, jako obrana pied aktivaci a rozsifenim do jinych ¢asti cévniho systému.
Patii zde antitrombin, protein C, protein S a inhibitor tkanové cesty aktivace TFPI.
(HULIN ET ALL, 2010)

1.5 KOAGULOPATIE

Skupina onemocnéni vyznacujici se poruchou srazlivosti krve zplsobené
nejcastéji chybénim nebo nedostatecnou funkci koagulacnich faktorii. Mizeme popsat
dva typy koagulopatii a to vrozené nebo ziskané. Klinické projevy koagulopatii zavisi
od stupné snizeni koagulacnich proteint a pfitomnosti faktoru podilejicich se na srazeni
krvi. Diagnostika vrozenych poruch srazeni krve je zaméfena predevsim na skriningova
vySetfeni a podle vysledkid testi se pak stanovi hladina srazlivych faktord v Krvi.
NejcastéjSim krevnim testem vyuzivanym pro urceni fyziologického sraZeni krve je PT-
protrombinovy ¢as srazeni. V piipad¢, ze je ¢as u daného testu prodlouzen jedna se o
poruchu srazeni krve. Lécba laboratorné zjisténych koagulopatii spociva v substituci

chybgjicich faktort srazeni a pouziti podptirné hemostatické 1écby. (PENKA, 2014)

o Vrozené koagulopatie: pficinou je chybéni jednoho koagula¢niho faktoru,
typickym ptikladem je Hemofilie A B nebo von Willebrandova choroba.
. Ziskané koagulopatie: vyskytuji se Castéji neZ vrozené, pfi¢inou je spiSe

multifaktorialni defekt. (PENKA, 2014)
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1.6 DEFINICE HEMOFILIE

Hemofilie A, B je jednou z nejdéle znamych dédi¢nych nemoci v lidské historii.
Patii mezi vrozené krvacivé nemoci, kterych pticinou je deficit srazlivych faktoru FVIII
(Hemofilie A) nebo FIX (Hemofilie B). Povazujeme ji za zdvaznou a nevylécitelnou
nemoc. V historii byla povazovana za nemoc kralt,, vzhledem k ¢etnému vyskytu Vv
kralovskych rodinach. Lidé s Hemofilii jsou denné ohrozeni moznosti vykrvaceni a to v
pfipad¢, Ze jim nebude poskytnuta rychld, adekvatni a odbornd pomoc Vv podobé
aplikace srazlivého faktoru. Casté komplikace zname jako, krvaceni jsou velkym
omezenim pro Cloveéka v bézném zivoté. Také pravidelna aplikace Iéku je financné
naro¢na a respektovani urcitych pravidel je omezujici. Podle stupné defektu srazlivych
faktoru rozliSujeme dva typy Hemofilie- tézkou a lehkou. Vyskyt Hemofilie neni
zavisly na rase. (KOHLEROVA, 2007)

1.6.1 Typy Hemofilii

Rozlisujeme dva typy Hemofilie- Hemofilie typu A , Hemofilie typu B. Oba
typy maji stejnou pricinu vzniku a to absenci jedné z bilkovin v krvi, které¢ slouzi jako

faktory, potiebné pro zahajeni koagulace (KOLLAROVA a kol., 2011)

Hemofilie typu A - je povazovana za klasickou formu nemoci a zaroven
nejcastéjsi typ postihujici populaci az v 84 %. Pti¢inou je chybé&jici faktor srazeni VIII
tzv. ( antihemofilicky globulin) Onemocnéni je zdvazné a pacient je ohrozen i
minimalnim krvacenim. Diagnosticky se urcuje parcialni tromboplastinovy ¢as (PTT).
Stupen postizeni se geneticky piendsi a zachovava. Terapie spoc¢iva v navyseni hladiny

faktoru VIII a naslednému zahajeni koagulace krvi. (KOZAK, et all,2001)

Hemofilie typu B (Christmasova choroba) — pfi¢inou je patologie stabilniho
faktoru (FIX), ktery se béhem koagulace nespotiebovava.Oznaceni Christmas faktor
vznikl podle rodiny, ktera timto onemocnénim trpéla. Vyskytuje se stejné Casto, jako
von Willebrandova choroba. Diagnosticky, prostiednictvim laboratorniho vySetieni,
zjisStujeme prodlouzeni Qvickoveho casu. Terapie spociva v aplikaci faktoru FIX.
(LEIFER, 2013)
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1.6.2 Etiologie a dedi¢nost’

Dédicnost je u obou typt Hemofilie recesivni, tudiz je vdzand na pohlavni
chromozom X. Z toho plyne, Ze pfenaSeckami nemoci jsou Zeny. V pfipad¢, ze dojde
ke spojeni mezi muzem hemofilikem (XHY) a zdravou Zenou (XX) vysledkem bude,
ze jejich potomci muzského pohlavi budou zcela zdravi a naopak vsSechny potomci
zenského pohlavi budou pifenasecky. Dal$i moznosti splynuti je mezi Zenou
prenaseckou (XHX) a zdravym muzem (XY), kdy dosahneme vysledku, kde polovina
synu i dcer bude zdravych a polovina nemocnych. Nemocni jsou tedy muzi a zeny jsou
pouze pienaseCky onemocnéni. U Zeny se muze potvrdit Hemofilie v pfipadé€, ze trpi
Turnerovym syndromem, ale je to spiSe vzacny fakt. Z velké Casti, jsou prokazany spise

nové vzniklé mutace bez predeslé pozitivni rodinné anamnézy. (JONES, 2007)

1.6.3 Patogenéze

Pti¢inou krvaceni je selhani funkce srdzeni krve. I kdyz dojde k vytvofeni jemné
trombocytarni zatky na zaklade, které pak vznikne nepatrné mnoZzstvi trombinu potad je
to nedostatecné a vlivem poruchy FVIII nebo FIX dochazi k patologické tvorbé
celkového trombinu, ktery je nezbytny pro vznik kvalitni a celistvé fibrinové zatky.
Dusledkem ¢ehoz je netplnd zastava krvaceni a pii t¢Zkém typu Hemofilie mlZe vyustit

az k vykrvaceni. (DVORACKOVA,2008)

1.6.4 Stupné Hemofilie

Jsou, zndme tfi stupné onemocnéni, uréeny na zékladé mnozstvi koagula¢niho
faktora piitomného v Krvi.
o Lehka Hemofilie
. Stiredné tézka Hemofilie
o Tézka Hemofilie

U cloveka zcela zdravého se v krvi podilové nachazi 50 — 150 % koagula¢niho
faktoru. Naopak pfi lehké Hemofilii je to jenom 5 — 40 % coz je v piepoctu na

mezinarodni jednotky (IU) 0,05 — 0,40 IU/ ml celé krve. Pfi stfedné tézké je
procentualni podil faktori pouze 1 — 5% v piepocte tedy 0,01 — 0,05 TU/ml celé krve.
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Posledni a zarovei nejleh¢i stupent ma podilové méné jak 1% faktoru (0,01 IU/ml) krve.
(INDRAK, 2006)

1.6.5 Klinika onemocnéni

Manifestaci Hemofilie mizeme odhalit jiz pfi narozeni. Uz tehdy je mozné ur¢it,
o jaky typ nemoci se jedna a kterym stupném je jedinec postizen. Uplné prvnim a
bez jasné pri¢iny. Pokud navic dojde k spontannimu krvaceni jesté pted prvnim rokem
Zivota je to jasny priznak tézkého stupné Hemofilie. Kromé toho si také muizeme
vSimnout typicky Kefalhematom, krvaceni po intramuskularnim ockovani piipadné

slizni¢ni a podkozni krvaceni. (PENKA, 2014)

Jinak je to u stiedné tézké Hemofilie, kde k prvnim znamkam nemoci dochazi az
protoze prvni ptiznak zakrvaceni se objevi spiSe nahodné a to bud’, jako komplikace po
operaénim zakroku, nebo po pourazovém stavu. Jiz prvni kroky ditéte vedou k
vzniku tarazi a krvaceni do kloubt, které predstavuji nesnesitelnou bolest. Urazy jsou
doprovazené otokem a docasnou absenci pohyblivosti. Vysledkem zakrvaceni byva

vznik bolestivého hemartros pfedev§im ramennich a bedernich kloubi. ( PECKA, 2004)

Dalsim projevem Hemofilie je krvaceni do svali. Nejcastéji byva postizen m.
iliopsoas. Své misto v symptomatologii nemoci ma aj hematurie. Na Hemofilii je
nebezpecné to, Ze krvaceni mize ohrozit kterykoliv organ v téle. Za nejvice postiZzen
povazujeme gastrointestinalni trakt. Mezi Casté pfiznaky vedouci k onemocnéni patii:

(SEDLAROVA, 2008)

o Unava

o Hematurie

J Epistaxe bez pficiny
J Bolesti hlavy

. Zvraceni
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1.6.6 Zakladni diagnostika

Anamnéza

Polovi¢nim uspéchem je diikkladny sbér a analyza osobni a rodinné anamnézy. Je
potieba se zaméfit na dédicnost vzhledem k tomu, ze onemocnéni je geneticky
podminéno. Po svédomitém zhodnoceni anamnézy se piechazi k celkovému vysetteni ,,

od hlavy po paty* tzv. fyzikalni vysetieni. (PECKA, 2004)

Zhodnoceni fyzického stavu
Sledujeme celkovy fyzicky stav, kozni zmény jako jsou modfiny, otoky, bolestivost
V misté postiZeni, zbarveni sliznic, nahodné krvaceni, stav kloubu. Dalsi ¢ast se sklada

ze série testtl. (SEDLAROVA, 2008)

Laboratorni diagnostika

Lékat naordinuje odbér krve na biochemické a hematologické vysetfeni. Pro nés je
nejdilezitéj$i stanoveni hemokoagulacnich parametrti a to tzv. aktivovany parcialni
tromboplastinovy ¢as ( APTT), ktery se prodluzuje tehdy, pokud doslo k poklesu FVIII
a FIX pod asi 30%. Ostatni laboratorni parametry byvaji v normé. Definitivni diagndézu
stanovime na zaklad¢ koagula¢ni aktivity FVIII a FIX. U obou typt Hemofilie je
dialezité genetické vySetfeni. Tento typ vySetieni by se mel provadét hlavné béhem
téhotenstvi, kdy se rodina na zakladé, pozitivniho nebo negativniho vysledku mize
rozhodnout, bud’ pro umélé ukonceni, nebo pokraovani téhotenstvi. Test je mozné
provést v 11. — 13. tydnu gravidity prostfednictvim DNA ziskané z choriové biopsie.
Pohlavi je mozné urcit diky metodé PCR. Pokud se jedna o Zenské pohlavi, vySetieni je
ukonceno, avSak pokud se prokdZe pohlavi muzZské, piistupuje se k stanoveni
pfitomnosti hemofilické alely. Jako alternativu uvadéného vySetfeni je mozno Vyuzit

amniocentézu, kter je piistupna v 15. — 16. tydnu. (TESAROVA, 2009)

1.6.7 Diferencialni diagnostika

Spociva ve vylouceni von Willebrandové nemoci a kombinovaného defektu
faktoru. Vyjime¢né,kdy se muzeme setkat slehce nizs$i hladinou FVIII jsou osoby
s krevni skupinou 0. Nové diagnostikovany pacient musi mit minimalné 2x vySetfenou

hladinu koagula¢ni aktivity FVIII/FIX, vylouc¢it inhibitory FVIII/FIX, provést genetické
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vydetfeni, dikladné patrat po vyskytu Hemofilie v rodinnych kruzich. Zeny, jako
pfenaSecky také podléhaji krevnim a genetickym vySetfenim, nezbytné je stanovit
krevni skupinu, protilatky proti krevnim elementtim, hodnoty A, B, C a HIV + jaterni
testy. (DVORACKOVA, 2008)

1.7 TERAPIE OBECNE

Je dualezit¢ zminit, ze kauzalni lécba neexistuje. Na trhu je vSak pfistupna
substitu¢ni terapie. Substituce nebo jinak fec¢eno nahrada, znamena aplikaci chybéjiciho
srazlivého faktoru podle typu Hemofilie. Principem 1é¢by je zamezit vzniku krvaceni
dodévanim chybé&jiciho faktoru. V soucasnosti se hemofilikim podavaji vysoko t¢inni
koncentraty FVIII a FIX. Jsou ziskané prostfednictvim upravy plazmy nebo
rekombinantnimi metodami. Chybé&jici faktor se aplikuje do téla pacienta zfedény
sterilni vodou implantovanym intraven6znim portem. VSechny vyrobené koncentraty
pouzité jako 1ék podléhaji piisné kontrole z divodu prevence krvi pienasenych
patogennich virusu inaktivaénimi metodami. Dle stupné hemofilie, zdvaznosti krvaceni
a biologického polocasu jednotlivych faktoru zavisi davka i délka 1écby. Fyziologie u
faktoru FVIII je (8 - 24h) a u faktoru FIX (16 — 24h). Mnozstvi 1é¢ivych preparatu je
vedeno v mezinarodnich jednotkach. (STARY A KOL., 2005)

1.7.1 Typy substituci

Mezi hemofiliky se mtizeme setkat s pojmem ,, 1é¢ba on demand*. Jedna se o
aplikaci faktoru FVIII/IX pouze za ptitomnosti krvaceni. Podavani chybéjicich faktoru
muzeme vykondvat bud ambulantné nebo prostfednictvim ,,domaci 1é€by*. Lék je
aplikovan intravendzné Skolenym rodinnym pfisluSnikem nebo primo pacientem.
Nemocni¢ni terapie je nevyhnuta jenom v pfipadé masivniho krvaceni, pfi operacich,
urazech hlavy a také pfi podezieni na vnitini krvaceni. V dneSni dob€ je na prvnim

misté tzv. profylaxe.

Profylakticka 1é¢ba — spociva v preventivni substituci FVII/IX nejcastéji
v davce 20 — 40 IU, (2 — 3 x denn¢). Cilem je zabranit vzniku spontanniho krvaceni a
hemofilické artropatii. Podle toho kdy sIlécbou zacneme, rozliSujeme primarni a

sekundarni profylaxi. Je nutné zahgjit ji mimo obdobi krvaceni nejpozdéji ve 12
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mésicich zivota. Co vSak neni doposud zndmo je obdobi, kdy je vhodné primarni

profylaxi ukon¢it. (DOENGES a kol., 2001)

J Primarni — pravidelnd aplikace koncentratu faktoru do 2 let.
. Sekundarni — zapoceti aplikace pozd¢ji nez do 2 let.

Kratkodobé se taky piiklani k profylaxi v pfipadé planovanych opera¢nich zakroku a
zéavazném krvaceni. Podle odborniku je doporuc¢end denni davka pro profylaxi: 25 — 40

j./kg 3 x tydne pro FVIII a 2x tydne pro FIX. (BINDER a kol.,2004)

Tailored profylaxe — pojem vyuzivajici pro oznaCeni méné Casté aplikace faktoru.
Zahajujici davka je 25 — 50 j FVIll/kg (1x tydne). Pak dalsi zavisi od laboratornich
vysledku. (ADAM,2007)

Podpiirna hemostaticka lécba

Antifibrinolytikd ( PAMBA, EXACYL) ucinkuji tak, Ze ptechodné zvysi hladinu
srazlivych faktoru. Mezi pouzivané formy radime nosni sprej nebo infuzi. Nevyhodou
je, ze pti opakovaném podani dochazi ke snizeni odpovédi organizmu a proto 1ék neni
vhodny pro delsi aplikaci. K ovlivnéni krvaceni béhem stomatologického zakroku

pouzivaji 1ékafi antifibrinolyticky p¥ipravek aminokapronova kyselina. (HULIN, 2010)

1.8 TERAPIE HEMOFILIE V CR

Péce o hemofiliky je soustfedéna do specializovanych center. VSe je fizeno Svétovou
hemofilickou federaci. (WFH) V geské republice v soucasnosti funguji centra
komplexni péce (CCC) a centra pro 1écbu hemofilie (HTC). Kromé jiného se na péci o
hemofilické pacienty podili také spadova hematologickd oddéleni. Centra typu (CCC)
jsou navic obohaceni o sluzbu ortopeda. Rozhoduji mimo jiné i o profylaktické,
imunotoleranéni a genetické 1écbé pacienta. VSe se vykonava pod zaStitou ceského
narodniho hemofilického programu. (CNHP).

Novinkou v 1é6¢bé Hemofilie typu A by ¢asem mohl byt i v CR analog antidiuretického
hormonu. Bohuzel vSak na nasem Uzemi neni registrovan ve vhodné aplikacni
formé.(PENKA, 2014)

1.8.1 Komplikace hemofilie

° Hluboké vnitini krvaceni do kloubu, svalu, organu
23



. Krvaceni po operacnich zékrocich, extrakci, tirazech

o Poskozeni kloubu - neléené ma za nasledek vznik artritidy
. Infekce (krevni konzervy)
J Negativni imunitni reakce (tvorba inhibitoru)

1.8.2 Prognéza hemofilie

Onemocnéni je nevylécitelné jak uz jsme predem uvadéli, tudiz si vyzaduje
celozivotni aplikaci srazlivého faktoru, to ptredstavuje znacné omezeni ve spolecnosti.
Pokud je 1écba dodrzovana dle ordinace a nedochazi tak k ¢astému vzniku komplikaci
muzeme fict, Zze progndza je dobra. Nicméné vSe zavisi od typu, vCasnosti 1écby a

dostate¢ném davkovani koncentratu chybgjiciho faktoru. (TESAROVA, 2009)
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1.9 ZIVOT S HEMOFILII

Zivot hemofilika si vyzaduje nékolik pravidel, které je nezbytné dodrzovat.
Dospély ¢loveék umi byt obezietny zatim co malé dité¢ ne. Nekteré sportovni aktivity se
stavaji pro nemocné hemofilii tabu. Pokud ke krvaceni dojde, je dobré vyuzit zasad
RICE (z anglického R — Rest — klid) I — ice — led, C — Compression — komprese, E —
Elevation — elevace). Dité by mélo mit u sebe naramek s diagnozou. (G. Leifer, Uvod do

porodnického a pediatrického osetrovatelstvi, str. 742.)

1. Pravidlo bezpecnosti — nejvice ohrozené jsou malé déti a to hlavné pro svou
velkou zvédavost. Dulezita je uprava domaciho prostfedi, odstranéni ostrych

predmétu, hran. Zvysit opatrnost je nutné i béhem spolecenskych her.

2. Pravidlo zahrnujici péci o zuby — pravidelné cisténi zubu zabrani vzniku
paradentdzy a tak zbyte¢nému krvaceni. Také je nevyhnutné mit na zteteli, Ze i

zubaisky vykon sebou nese mnoho komplikaci.

3. Pravidlo psychické podpory — nevyhnutnd je podpora ze strany rodicu,
znamych nebo kamaradu. Vhodné je obrétit se na hemofilickd sdruzeni, centra
pro lécbu hemofilie. Mlizeme také pozadat o pomoc vhodného psychiatra nebo

psychologa.
4. Pravidlo 1é¢by hemofilie — informovanost, edukace, ukdzka zpisobu aplikace

srazlivych faktoru, grafické pomiticky v podobé brozur nebo letdku to vse je

dulezité pro spravnou 1é¢bu hemofilika. (HTTP://WWW.SHZ.SK)
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1.10 PSYCHOSOCIALNI ASPEKTY HEMOFILIE

Necht’ uz se jedna o jakoukoliv nemoc, kazda ma své specifikum a subjektivni
prozivani, jak ze strany pacienta, tak i zdravotnika. Dilezity je postoj nemocného
vzhledem Kk nemoci, coZz je vysoko individualizovany proces. Parsons. T, (1951)
oznacoval nemocného jako jedince nachazejiciho se ve zvlastni Zivotni situaci neb mu
nemoc brani vykonavat spolecenské funkce, které za normalnich okolnosti obsazoval.
Kazdy cloveék je jedineéna bio-psycho-socio-spiritualni osobnost. Od zdravotnika se
zada holisticky a individualni pfistup k nemocnému. Vzhledem k tomu, ze hemofilie je
dédicné onemocnéni s celkem rychlym zptisobem odhaleni a v€asnou diagnostikou je
leh¢i predpokladat uz béhem téhotenstvi, ze dité bude nemoci trpét. Pribéh nemoci i
prozitky nemocného jsou ovliviiovany mnoha vnéjSimi i vnitinimi faktory, které jsou ve
onemocnéni a samotnou osobnost nemocného. Zakladnim, neovlivnitelnym faktorem
hemofilie je dédicnost. VSichni se rodime na svét suréitou genetickou
predispozici.Nejcastéjsimi psychologickymi ptiznaky nemoci u dospélych jsou strach,
uzkost, deprese, lek, apatie, nervozita, nespoluprace s okolim. U déti je specifickym

znakem plag¢, kiik, agrese. (KUZNIKOVA, 2011)

1.10.1 Specifika potieb a vnimani onemocnéni u déti

Déti tvoti specialni skupinu jedincli, snadno nachylnych k uzavieni osobnosti,
nespolupréci s okolim a nedivérou ke vSem cizim osobam. U déti je dulezity prvni
kontakt. Vhodné osloveni, nejlépe takové, na které je zvyklé z domaciho prostiedi.
Vhodny vybér slov a sloZzeni vét ze strany zdravotnika. Zadna odborna terminologie.
schopné porozumét informaci, kterd mu je sdélovana je nutné, sméfovat pozornost na
matku nebo otce ditéte. Détsky pacient vnimé onemocnéni citlivéji neZ dospély.
Vzhledem Kk tomu, ze hemofilie si vyzaduje, dodrzovani mnoha zasad je dobré vse
dikladné vysvétlit, nazorné ukazat a nakonec si ovéfit zdali vSemu dostateéné
porozuméli. Pii uspé€Sném zvladnuti uvadénych kroku je dit¢ dobfe dukovano a l1écba je

kvalitni. (BARTLOVA, 2005)

26



2  SPECIFIKA OSETROVATELSKE PECE O
PACIENTA S HEMOFILII

Péce o hemofilika si vyzaduje dostatek zrucnosti, informaci a svédomitou
spolupraci mezi peCujicim a zdravotnikem. Cilem je optimalni zdravotni stav,
vyvarovani se moznym komplikacim, které by mohli ohrozit na Zivoté. Jednim ze
specifik péce o hemofilika je pravidelna kontrola u pediatra a détského hematologa
alespont jednou ro¢né. Obsahem prohlidky by mélo byt méfeni krevniho tlaku
a vysetieni moce. Moc€ vySetfujeme proto, aby jsme zjistili zdali jedinec skryt€ nekrvaci.
krevnich desti¢ek, bilych krvinek a Cervenych krvinek. Dale pak zvlasté monitoruje

hemokoagula¢ni parametry, ledvinové markry a imunitni ¢initelé. (JONES, 2007)

Pacient s hemofilii by mel mit dostate¢né informace 0 svénemoci. Je
nevyhnutné aby jedinec rozumél své diagndéze a mohl byt tak napomocny v 1écbé
a prevenci. Lékar je povinen pacienta informovat o onemocnéni, vysvétlit mu specifika,
typy, diagnostiku, rezimova opatfeni a zptsob 1écby. Vyzaduje se aby byl 1ékar i sestra
vici pacientovi i roding zcela korektni a nic nezaml¢ovali. Sestra musi pacienta i celou
jeho rodinu ziskat ke spolupréci, projevit ptatelsky a empaticky pfistup, tak aby si

ziskala jejich davéru. (PENKA, 2009)

Vzhledem k castému vyskytu krvaceni je nutné, aby byli rodi¢e i samotny
pacient dostate¢né edukovan o tom co Vv takovém ptipadé dé€lat. Matku tieba poucit, aby
vénovala zvySenou pozornost pfitomnosti modiin a podlitin na téle a aby je hlasila
prislusné l€katfce nebo sestfe. Sestra je povinna obezndmit I¢katfe s touto skutecnosti,

udélat zdznam do pacientovi dokumentace a &ekat na pokyn 1ékate. (STARY, 2005)

Nékolik zasad pri aplikaci i.v. koncentratu

o Sestra vykona hygienu rukou

o Ptipravi si vSechny potiebné pomiicky

o Nasadi si jednorazové rukavice

o Zkontroluje exspiraci koncentratu

o Zkontroluje indetifika¢ni parametry pacienta
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. Palpa¢né vyhmata vhodnou zilu

o Ptipravi si koncentrat

o Zatahne Esmarchem ruku pacienta

J Vydezinfikuje misto vpichu

o Provede vpich

J Esmarch uvolni

. Koncentrat pomalu aplikuje

J Ukon¢i aplikaci, misto ptelepi

J Bezpecné odstrani vSechen pouzity material

. Zaznamena aplikaci do dokumentace pacienta

Pacienti s hemofilii patii do skupiny jedinct, ktefi jsou dispenzarizovani, tedy
jsou neustale pod dohledem odbornika. Dispenzarizace probiha u détského hematologa
a v narodnim hemofilickém centru, kde se pravidelné zpracovava statistika a evidence

novych i stalych pacientti. (DVORACKOVA, 2008)

Zajimavosti a specifikem je také prikaz hemofilika. Je to karticka, ktera
obsahuje zakladni identifika¢ni body nemocného a diagnoézu. Prikaz by mél hemofilik
nosit stale u sebe. Zjednodusi to praci nejenom zdravotnikiim, ale i laikim. Nékde se
vSak naopak miZeme setkat s naramkem nebo fetizkem. Podstata je zcela stejna.

(TESAROVA, 2009)
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3 EDUKACE OBECNE

"Oznaceni edukace z latinského jazyka educo, educare znamenda vést vpred, vzdélavat,
vychovavat. Je to druh procesu kontinudalniho ovliviiovani chovani a jednani jediné
S cilem navodit pozitivni zmény V jeho postojich, navycich a dovednostech."
(JURENIKOVA, 2010, str. 9)

Vzdélavani —proces scilem rozvijet navyky, dovednosti, védomosti a schopnosti.
(JURENIKOVA, 2010)

Edukator — jedinec vyvijejici edukacni aktivitu, nejcastéji 1ékaf, sestra, porodni

asistentka nebo jiny zdravotnicky personal. JURENIKOVA, 2010)

Edukant — subjekt pod vlivem edukace bez ohledu na prostredi, vek, rasu v procesu
edukace. Edukantem muze byt kdokoliv, zdravotnik nebo pacient za ucelem
prohloubeni védomosti a dovednosti. (JURENIKOVA, 2010)

Edukacni konstrukty — jsou plany, edukac¢ni, propagacni materidly, ptedpisy, edukaéni

standardy ovlivitujici kvalitu a provedeni eduka¢niho procesu. (JURENIKOVA, 2010)

Edukacni prostredi — predstavuje misto, ve kterém je vykonavan edukacni proces. Je
ovliviiovan zevnimi i vnitrnimi vlivy. Zakladnim pfikladem je edukace probihajici
v ambulanci praktického 1ékafe, kde sestra je edukant aklient edukantem.
(JURENIKOVA, 2010)

3.1 PROCES EDUKACE VE FAZICH

J Zhodnoceni/posouzeni edukanta

. Diagnostika

. Planovani

J Realizace

. Upevnéni a prohlubovani informaci
o Zpétna vazba
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4 EDUKACNI PROCES U
PACIENTA S HEMOFILII

Kazuistika pacienta

Pacient pfijaty na détsky stacionat dne 17. 1. 2016 ve Fakultni nemocnici
s poliklinou v Ziling za Gcelem aplikace protisrazlivého faktoru FVIII — Fandhi
Vv probihajici 1é¢be tézkého stupné Hemofilie typu A. Matka uvedla, zZe se dité, asi pied
2 hodinami uhodilo, plastovou hrackou do horniho rtu, matka zpozorovala v dutiné
ustni na horni ¢elisti drobny hematom, ktery progredoval. Velikost hematomu 1x1 cm.

Dité je afebrilni, bez ptfitomnosti jinych patologickych nalezu.

Pacient je 9. 1éty chlapec, sobéstacny, projevuje strach, spoluprace je vzhledem
k v€ku mirn¢ stéZend. Personal projevoval snahu ziskat chlapce ke spolupraci hravou
formou. Do stacionafe pfiSel v doprovodu matky. Matka je o diagndze dostatecné
informovéna lékatem a chape vyznam lécby. Je orientovany, kiize pfirozené riizové
barvy, bez projevu krvaceni.Pfitomen nalez pouze v dutiné ustni. Koncetiny jsou bez
edému a deformit, hybnost plnd. V ramci OA je dispenzarizovan jiz devatym rokem
v hematologické ambulanci a narodnim hemofilickém centru vzhledem k zéakladni
diagnoze. Jinak bez dispenzarizaci. Dlouhodobé Zzadné 1éky neuziva. Alergie pouze

V prvnim mésici Zivota na koncentrat FVIIL. Pak po Gispé€$ném pieléceni s toleranci.

Pacient byl vySetfen cestou détského hematologa s laboratornim nalezem
prodlouzeného Aptt, zakladni diagnéza D66 dédicny nedostatek faktora VIII, v ramci

1é¢by mu byl Iékafem naordinovan a sestrou aplikovan koncentrat FVIII 250 IU i. v.
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1. FAZE EDUKACE - POSUZOVANI

INFORMACE O PACIENTOVI — OSOBNIi UDAJE

Jméno H.J.

Vék 9. let

Pohlavi muz

Rodinny stav svobodny

Rasa europoidni (bila)
Vzdélani zak 3. tiidy
Bydlisté Zilina

Zdroj: ZELIECKA, 2016

OA — OSOBNI ANAMNEZA

Nynéjsi onemocnéni
Hematom o velikosti 1x1cm v oblasti horni ¢elisti v dutin€ Gstni, jako nasledek

tupého poranéni plastovou hrackou. Jinak bez ptitomnosti znamek jinych onemocnéni.

Osobni anamnéza

Dit¢ z druhé fyziologické gravidity, porod v terminu, porodni hmotnost 3100g.
Po porodu potvrzena dg. Hemofilie A — f. VIII 4% na zakladé pozitivni RA a
laboratorniho nalezu. Po narozeni vykonan krevni skrining hemokoagulaénich faktord
véetné f. VIII. + f. IX, (Aptt nad 1145“ FIX 39%) krevni obraz odebran podle
doporuceni Kliniky hematologie a transfuziologie v Bratislavé. Prekonan poporodni
ikterus, vroku 2015 zjisténa pozitivita HBsAg — preléCend, jinak prodélané bézné

détské nemoci.

Rodinna anamnéza
Matka pozitivni pfenaSeCka Hemofilie A, otec DM II typu na inzuline, bratr

pozitivni Hemofilie A tézkého typu.
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Alergicka anamnéza

Na leky a potraviny negativni

Abuzy

Bez ptitomnosti zavislosti

Farmakologicka anamnéza

. T. ¢ prechodni substitu¢ni [éCba Maltofer gtt v davce R-15, O- 15, V-15gtt p. o.
o Pyridoxin 1x % tbl p. o.

. Profylaxe f. VIII 1x do tydne 25 1U/kg

o Kanavit gtt. podle potieby a ordinace 1ékaft
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Zikladni udaje

Télesny stav Viéha a vyska pfiméfena véku ditéte, Stihla postava, jemné modiinky
po téle

Mentalni Dobra, orientovan mistem, ¢asem i osobou

urovei

Komunikace Bez patologie, srozumitelna, komunikace v matefském jazyku

Zrak, sluch Dobry, bez patologického nalezu

Redovy projev Srozumitelny vzhledem k véku ditéte

Pamét’ Kratkodoba i dlouhodoba pamét’ bez komplikaci, na dobré trovni.

Motivace Pfiméfena, matka projevuje zdjem o ziskani novych informaci a
prohloubeni si dosavadnich védomosti a zrucnosti, dité, projevuje
zveédavost o déni

Pozornost U matky dobra, u ditéte pfimétena véku a schopnostem

Typové Matka hodnoti svého syna jako sangvinika, spiSe spolecensky typ,

vlastnosti komunikativni

Vnimavost Dobra, projevuje zajem a zvédavost

Pohotovost Kvalitni, rychla, ptiméfena véku pacienta

Nalada Vesela, optimisticka

Sebevédomi Pfimétené

Charakter Hodny,slusny,trpélivy, komunikativni, nebojacny, extrovert

Poruchy Z4dné, matka problémy neudava

mySleni

Chovani Ptiméfené veku pacienta, Cily, pratelsky

Uceni Typ — emocionalni
Zpisob— vizudlni, praktiéné-hravda forma, systematické a
srozumitelné vysvétleni informaci vzhledem k véku pacienta
Postoj — pozitivni, jevi zajem

Zdroj: ZELIECKA, 2006
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Posouzeni pacienta z hlediska modelu funkénich vzorci zdravi podle Marjory

Gordonové

1. Podpora zdravi

Pacient je jiz od narozeni léCen, veden a dispenzarizovan Vv hematologické
ambulanci a narodnim hemofilickém centru v Bratislavé. Béhem porodu byla matka
edukovana a sezndmena se skutecnosti, Ze se dité, narodi s pozitivni anamnézou na
onemocnéni. Lékar matku i otce dostate¢né informoval o nemoci, ktera je postihla.
Matka projevuje k nemoci zodpovédny pfistup, je si védoma moznych komplikaci a
nasledku v pfipadé poruSeni uréitych pravidel. Dit¢ udava, ze nemoc vnima, jako
barieru. Od malicka se setkava s nepochopenim, hlavné¢ béhem détskych her a sport,
kdy je omezovan a nemiiZze se na nich aktivné ucastnit. Ma pocit, ze je n€kdy az na
okraji spole¢nosti. Sam by si rad zahral se spoluzaky tfeba fotbal nebo cokoliv jiného.
Na otazku pro¢ by kamaradi nemohli jit S nim tieba plavat, odpovida jednoznaéné ,,
plavani je fajn, kluky ale, bavi spise "klucici" sporty, kde mazou béhat a kopat do
mice“. Jesté, Ze mam bratra, spolecné si zahrajeme na travé za domem, i1 kdyz pii tom
musime dodrzovat urcitd pravidla. Neciti se byt ménécenny. Jiné téZkosti neuvadi,
subjektivné se citi zdrav. Matka uvadi, Ze nemoci jsou si plné¢ védomi, ale snazi se
fungovat jako plné zdravi jedinci. Velkou oporu maji v roding. Starsi syn je také tézky

hemofilik takZe néjaké zkuSenosti uZ ma.

2. VyzZiva

Pacient je vyskou, vdhou 1 celkovou konstituci téla ptiméfen svému veku. Méti
145 cm, vazi 32 kg, celkové BMI je 15,22 (optimalni). T. ¢. nema zadné dietni
omezeni. Pfevazné ma rad kufeci maso, zeleninu v oblibé nema. Stravuje se vétsinou ve
Skolni jidelné, kde podle n¢&j vaii dobfe. uvadi, ze jeho nejoblibenéjsi jidlo jsou Spagety
s kecupem a syrem. Preferuje ovoce, v oblibé ma banany, mandarinky, pomeran¢. Jako
kazdé dit¢ miluje cukrovinky. Matka pouziva v kuchyni jenom olivovy olej a snazi se
vylu¢ovat smazena jidla. Na otazku co rad pije ve skole nebo doma uvedl ¢aj. Vypije

piiblizné 1- 1,5 lira tekutin denné.
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3. Vyluéovani

Bez patologického nalezu, moci pravidelné, subjektivné problém neudava.
Béhem posledniho vysetieni byl moc fyziologicky bez patologickych piimési.

Vylucovani stolice je také pravidelné.

4. Aktivita, odpocinek

Pacient aktivné provadi plavani, plavecky kurz navstévuje 3x do tydne. Jiz, jako
7. 1éty, v kategorii déti do 12 let. vyhral 1. misto za mésto Zilina. Plavani ho bavi a
aktivné v ném pokracuje nadale. Nejradéj by si vSak zahral fotbal, tak jak kdokoliv
jiny. Nékdy mu vadi, ze i kdyz si ho zahraje se strasim bratrem, nebo tatkou musi si
davat pozor a nemtize se poradné uvolnit. Rodic¢e jsou hrdi na jeho plavecké uspéchy, a
jsou odhodlani ho co nejdéle podporovat. Jako rodina casto chodi na ptrechdzky, na
kolo. Nedaleko Ziliny v pfilehlé dédince maji chalupu, zde travi teplé 1éta, navitdvuji
prirodni rezervaci vodniho dila a déti maji moznost rekreace v horském prostfedi mimo
meésto. Otec je vasnivy rybar a spoleéné s mladSim synem chodi na ryby. Star§i bratr

vyniké v Sachu.

S. Vnimani, poznavani

Pacient je lucidni, orientovan osobou, mistem i ¢asem. Charakter osobnosti je
pratelsky, komunikativni s pfiméfenou pozornosti a zaujetim pro ziskani novych
informaci. Frak¢éni ani korekéni chyby oka zde nejsou piitomné. Sluch je také
v poradku. Vnimani ditéte je ovlivnitelné propagacnim materialem a zplisobem predani
informaci. Snazime se ziskat pozornost hravou formou prostiednictvim védomostnich
her, hadanek, dopliiovacek s ndslednym ocenénim za dosaZzené védomosti a zrucnosti.
Poznavaci schopnosti jsou u mensich déti na lepsi a pohotovéjsi tirovni nez u dospélého.
Aktivne se snazime zapojit matku i dit€¢ do spole¢né spoluprace s cilem vytvofit tim a

simulovat tak poznavaci hru.
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6. Sebepojeti

Pacienta jsme se zeptali na jeho vlastnosti. Spole¢né s matkou uvedli, ze se
vnima jako vesely, spoleCensky, komunikativni, nékdy tvrdohlavy.. Zduraznili, jeho
odvaznost, cilevédomost a zodpovédnost. Onemocnénim si je védom, bere ho jiz jako
neodmyslitelnou soucast zivota. Tieba vSak uvést, ze ho nékdy vnima jako handicap.
Tim, e nemoci trpim, uZ 9. let nemam strach ze zdravotniku. Casto navitévuji svoji
l1ékarku, je moje kamaradka. Matka také uvadi, Ze dobie snasi vySetfeni a prohlidky.
Vzdy kdyz jdou, na pravidelnou prohlidku vysvétluje mu, co se bude dit a co, mu budou
vysetiovat. M4 svého kamarada ,kokyho*, plySového medvéda, ktery ho pokazdé

doprovazi na navstévu K 1ékafi, citi tak veétsi bezpeci.

7. Role, vztahy

Pacient je v roli syna, mladsiho sourozence, zaka, vnoucete, kamarada a i. Zije
spole¢né S rodi€i a star§im sourozencem v bytovém domé ve mésté. Rodinné vztahy
jsou na velice dobré trovni. Snazi se byt jeden druhému napomocni i vzhledem k tomu,
ze se Hemofilie v rodin€é vyskytuje v pocetnéjsi formé. Ve Skole patfi mezi snazivé a
oblibené¢ Zaky. Je pratelsky, rychle navazuje nové kontakty. M4 spoustu pratel.
V plaveckém kurzu patii mezi talentované a nadané déti. Celkové je jeho socialni

kontakt na dobré urovni.

8. Sexualita

Pacient je heterosexualng orientovan, svobodny, bezdétny.

9. Zvladani zatéze

Pacient ma velkou oporu ve své rodiné. Vzhledem ke svému véku strach
projevuje v primétené mife. Jak jsme jiz uvedli vySe, v nékterych situacich dokaze stres
zvladat pohotové a strach nema své misto. Spolecné€ s rodinou zatézové situace zvladaji

s piehledem.
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10.  Zivotni hodnoty

Vzhledem Kk aktualnimu véku ditéte jsme otazku nasmérovali k matce. Uvedla,
genetickd 1écba natolik, ze se budou moci déti zatadit bez omezeni do bézného Zivota.

Co se tyce viry, jsou fimsko —katolicka rodina.

11.  Bezpecnost, ochrana

Pacient se nachazi v uspotfadané a bezkonfliktni rodiné. V domacim prostiedi ma
jistotu, bezpeci, 1épe snasi svou diagndzu i diky starSimu bratrovi, ktery trpi stejnym
typem onemocnéni a dokazou se tak vzajemné pochopit a podpofit. Zpocatku si
nedokazal zvyknout na uréitd pravidla, které se museji respektovat, aby nedoslo
K nechténym situacim. Postupem ¢asu se s tim u¢i zit a kopiruje, starSiho sourozence
uvadi matka. Vysledkem toho vSeho je bezpecnost a ochrana pied moznymi

komplikacemi.

12. Komfort

Pacient md v domdacim prostfedi dostatek soukromi. Ma vlastni pokojicek,
pracovni stul, pocitac. Bydli ve 4 izbovém byt&. Rad chodi s rodi¢i na chalupu, kde ma
soused pejska. Nékdy si s nim hraje na zahrad¢. Vlastniho pejska mit nemtze vzhledem

k mistu bydleni a ¢asové naro¢nosti.

13.  Jiné ( rist a vyvoj)

Pacient z druhé fyziologické gravidity, porod v terminu, porodni hmotnost
3100g. Vyvoj piimé&feny podle vyvojovych stadii. Po porodu potvrzena dg. Hemofilie A

— f. VIII 4% na zaklade pozitivni RA a laboratorniho nalezu.

Analyza rodiny

Matka pochazi z pocetné rodiny, ma 4 sourozence (dvé sestry, jednoho bratra).
Spole¢né se sestrami jsou pienaSeckami Hemofilie, bratr je nemocny. Otec pacienta je

zdrav, 1é¢i se pouze na DM II. typu. Star$i bratr ma pozitivni tézky stupen Hemofilie
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typu A. Bydli v bytovém domé ve mésté. Pacient je toho ¢asu zadkem 3. tfidy zdkladni

Skoly.

Prameny podpory a socio - ekonomicky status rodiny

Pacient hled4d oporu a porozuméni ve své roding€, pratelich, tfidnim kolektivi.
Také v hemofilickém sdruzeni, kde se setkava sosobami se stejnou diagndzou.
Prostfednictvim spolku pro hemofiliky ma moznost pravidelné vycestovat na letni,
détské, rehabilita¢ni tabory potfadané pravé pro takto nemocné déti a dospivajici. Tento
rok se chysta na sviij prvni zazitkovy tabor a té$i se na spoustu novych kamaradu.
Tabory maji po celou dobu zajistény lékaisky dohled a dité, musi byt vybaveno uréitym
mnozstvim pfislusného koncentratu min. 3.000 IU, ktery potiebuje podle druhu
onemocnéni. Toto mnozstvi slouzi pacientovi jako forma zabezpeky v piipadé krvacivé
ptihody. Socio — ekonomicky status je pfiméfen podle moznosti rodiny. Otec i matka

jsou fadné zaméstnani.

Zivotni styl, kultura, naboZenstvi, hodnoty, postoje

Matka se snazi vést ob€ déti ke zdravému zivotnimu stylu, jako rodina preferuji
sporty avSak sohledem na nemoc. Upfiednosthuji zdravou, vyvazenou stravu
s dostatkem zeleza a vitaminu. Stravuji se pravidelné, déti spise ve skolni jidelné a oni
Vv praci. Béhem vikendu vari teplé jidlo 2x denné (obé&d a vecete). Piji predevsim caj a
neslazené napoje. Radi chodi na vylety. Volny ¢as travi na kole a v ptirod¢ na chalupé.
Postoj k nemoci je ptiméteny. Pacient si v ramci svého véku uvédomuje, ze nemoci trpi

a ze, bude soucasti celého jeho Zivota.

Funkce rodiny vzhledem k onemocnéni

Hemofilie si vyZaduje soudrznost a spolupraci celé pacientovi rodiny. Matka se
svefila se skuteCnosti, ze otec urcitou — ne dlouhou dobu nedokazal pln¢ fungovat a
spolupracovat, jako pecujici rodi¢. Z poc¢atku mél obavu a strach z moZnych
komplikaci, které by mohli nastat. Byl vyhybavy a nejevil zajem o informace. Postupem
Casu, se smifil s diagn6zou svych déti a zapojil se do kazdodenniho rezimu rodiny. Dnes

je neodmyslitelnou soucasti tymu, ktery pro pacienta tak mnoho znamena.
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Osvéta rodinnych prislusniku

Cela rodina je obeznamena a edukovana o zdravotnim stavu pacienta a projevuje

veskery zajem,0 jeho péci a komfort.

Pro uspésné zahajeni edukacniho procesu byl pouzit vstupni, védomosti test,

kterého obsahem byli nasledujici otazky.

Vstupni test
Otazky Ano/Ne/Nevim
Vite, co je to Hemofilie? Ano
Vite, jaké jsou typy Hemofilie? Ne
Vite, ktery typ Hemofilie ma va§ syn a co Ano

konkrétni typ znamena?

Vite, jak se zachovat v pripade vzniku rozsahlého Ano
krvaceni?
Vite, na koho se muZete obratit v piipadé potieby Ano

rady, pomoci, kromé lékaie?

Vite, jaké jsou dnes mozZnosti 1é¢by Hemofilie? Ne
Znate, reZimova opatieni pacienta s Hemofilii? Ano
Umite aplikovat profylaxi v pripadé potieby/ Ano
znate techniku?

Rozumite genetickému prenosu  Hemofilie Ne
V rodiné?

Zdroj: ZELIECKA, 2016
Vysledkem vstupniho, védomostniho testu byl deficit znalosti v oblasti
samotného onemocnéni. Rodice jsou si nemoci védomi, ale nemaji dostatek informaci 0
tom jaké typy existuji, nerozumi genetickému pienosu a neznaji aktualni, dostupné

moznosti 1écby.
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Motivace pacienta

Pacientova motivace je pfiméfena veku, zvolili jsme predavani informaci
prostiednictvim video nahravek, nazornych ukazek. Matka i otec projevuji silnou
motivaci K ziskani co nejvice informaci s touhou nabyti dostate¢né jistoty v péci o syny.

Star$i sourozenec byl také pfizvan do edukaéniho procesu

2. FAZE —- DIAGNOSTICKA

Deficit védomosti o:

. Typech Hemofilie
. Zpusobu genetického prenosu

o Aktuélnich moZnostech 1é€by Hemofilie

Deficit v postojich:

. Strach z nepochopeni novych informaci
J Obava ze ziskani nepfiznivych informaci
. Obava z nespoluprace pacienta

o Strach z nezapamatovani si informaci

Deficit zruénosti:

J pti vyhledavani novych informaci prostfednictvim informaéné-komunikaénich
technologii

. prace s kniznimi publikacemi

. v ptipravé alternativnich metod lécby
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3. FAZE - PLANOVANI

Ve tieti fazi edukacniho procesu, bylo dilezité zvolit prioritu jednotlivych

edukacnich jednotek. Seiradili jsme je nasledovné:

O Hemofilii ve vSeobecnosti, o specifikach Hemofilie
O zptisobu genetického prenosu

O aktualnich moznostech 1é¢by

Podle struktury: tfi edukacni jednotky

ZAamér edukace:

Seznamit se s Hemofilii ve vSeobecnosti a umét rozeznat jednotlivé typy
Hemofilii
Porozumét genetickému prenosu Hemofilie v rodiné

Nabyt nové informace o aktualnich moznostech 1é¢by Hemofilie

Podle cilu:

Kognitivni — po dikladném a srozumitelném vykladu, pacient i rodinny
piislusnici porozuméli a nabyli pozadované védomosti o Hemofilii, jejich
typech, genetickém pienosu a o aktualnich moznostech dostupné 1é¢by. Ditéti a
roding byli sdéleny informace jednoduchym zptsobem — prostfednictvim videa,
obrazku. Nasledné jsme si ovéfili kvalitu védomosti prostiednictvim
doplnovacek, kvizu a otazek. Vysledkem edukace je osvéta v ramci onemocnéni,
dosazené vzdélani v dané problematice. Rodi€e umi pohotové reagovat na
kladené otazky, jsou schopni pochopit geneticky pienos onemocnéni V roding a
dtvod pro¢ je tomu tak a dokazou si sami vyhledat jakékoliv aktualni informace
0 lé€bé onemocnéni prostfednictvim informacnich technologii na odporuc¢enych
webovych strankéach, nebo v kniznich jednotkach.

Afektivni — Pacient i rodi¢e projevuji pozitivni pfistup K ziskani novych
védomosti, spolupracuji, ochotné¢ plni zadané ukoly, iniciativné pfistupuji
k eduka¢nim schiizkam a jsou nadseni, ze si mohou prohloubit a aktualizovat
dosavadni informace o Hemofilii.
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. Behavioralni — Pacient i rodi¢e spolupracuji a aktivné se zapojuji do edukace.
Umi adekvatné reagovat na nase otazky, vi jednoznacné rozd¢lit a popsat typy
hemofilii, rodi¢e chapou genetickou souvislost srodem a jsou iniciativni
Vv samostatném vyhleddvani informaci na rdznych strankdch vénovanym

hemofilii i v kniznich jednotkach.

Podle mista realizace: edukace pacienta a jeho blizké rodiny bude probihat na zadost
rodi¢d u nich vbytovém dome. Soustiedili jsme se do détského pokoje pacienta.
Mistnost byla ticha, dobie piesvétlend, vyvétrana, celkové pro pacienta minimalné
stresujici S moznosti dostate¢ného zachovani soukromi. Béhem vykladu prvniho
edukac¢niho bodu jsme si nainstalovali a pfipravili video nahravky, konspekt z

literarnich publikaci, brozury a obrazky pro lepsi pochopeni a zapamatovani.

Podle ¢asu: edukaci jsme se snazili rozplanovat co nejlépe, podle asovych mozZnosti
rodiny a pacienta. Probihala Vv patek odpoledne a o vikendu,jednak vzhledem
k pracovnim povinnostem rodict a jednak vzhledem k dostate¢nému ¢asovému prostoru

ke vstiebani sdélenych informaci.

Podle vybéru:

. Vstupni a vystupni test

. prednasSka

o zodpovézeni dotazu a pfipominek
o rozhovor

. ukazka propagac¢nich materidlu

. diskuze

Edukaéni pomiicky:

J video

o konspekty z publikaci
o psaci potieby
. edukacni karty

° edukaéni brozura
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o doplnovacky, kviz

. notebook

J zapisnik

J Cisté papiry
. obrazky

Podle formy: skupinova
Typ edukace: prohlubujici, nau¢na
Struktura edukace:

1. Eduka¢ni jednotka:Hemofilie, typy Hemofilii
2. Eduka¢ni jednotka:geneticky pifenos Hemofilie

3. Edukacéni jednotka:aktualni moznosti 1écby Hemofilie

Casovy harmonogram edukace:

1. Edukacni jednotka: 22. 04. 2016 od 15:00 do 16:10 h. béhem edukace dvé
pétiminutové piestavky na odpocinek a vstiebani toku informaci. (50 - 65 min.)

2. Edukacéni jednotka: 23. 04. 2016 od 14:00 do 15:05 h. béhem edukace jedna
pétiminutova piestavka na ob¢erstveni a odpocinek. (65 min.)

3. Edukacni jednotka: 24. 04. 2016 od 15:00 do 16:10 h. béhem edukace jedna

desetiminutova piestavka. (70 min.)
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4. FAZE — REALIZACE

1. Edukacni jednotka

Téma edukace: Hemofilie, typy Hemofilii
Misto edukace: domaci prostiedi, détsky pokoj pacienta

Casovy harmonogram: 22. 04. 2016 od 15:00 do 16:10 h., béhem edukace dvé&

pétiminutové piestavky na odpocinek a vstiebani toku informaci. (50- 65 min.

Cile:

o Kognitivni: pacient i jeho rodina ziskaji vSeobecny a specificky pichled o
onemocnéni, uméji rozeznat jednotlivé typy Hemofilii, porozumi genetickému
prenosu onemocnéni a ziskaji aktualni informace o novinkach v 1é¢bé Hemofilie.

o Afektivni: pacient i rodina projevuji zdjem o nové informace, iniciativné Se
ucastni na pfedem domluvenych, edukaénich schiizkach a pohotové reaguji na
otazky.

o Behavioralni: pacient i rodina, umi definovat Hemofilii, rozdélit ji podle typu,
rodice chipou geneticky pfenos onemocnéni a znaji dosavadni moZnosti 1éCby

Hemofilie.

Forma: skupinova

Prostiedi: domaci — détsky pokoj pacienta

Edukacni metody:

. vstupni a vystupni test

. prednaska

o zodpovézeni dotazu a pfipominek
J rozhovor

. ukazka propagacnich materialu

44



. diskuze

Edukaéni pomiicky:

o video
o konspekty z publikaci
. psaci potieby

. edukacni karty

J edukacni broZzura
o doplnovacky, kviz
. notebook

. zapisnik

. Cisté papiry

o obrazky

Realizace prvni edukacni jednotky:

. Motivaéni faze (5 minut) pozdravime se a vzijemné se predstavime, pozadame
pacienta, jeho bratra i rodice, aby se posadili, vytvofime piijemnou a ptatelskou
atmosféru. Hned v tvodu se chovame zdvofile a klidng, odstranime tak pocateéni
ostych a strach z neznamého. Motivujeme pacienta i rodinu ke spolupraci a
vysvétlime vyznam dosazenych védomosti.

. Expozi¢ni faze(25 min) béhem uvodni ¢asti seznamime pacienta i rodinu s
anatomii a fyziologii krve. Vysvétlime jednotlivé slozky krve, jejich vyznam pro
bezchybné fungovéni organizmu. Dale udélame samostatny vyklad o
koagulopatiich a jejich specifikach se zaméfenim na Hemofilii. V zavérecné ¢asti
prvni edukaéni jednotky dikladné vysvétlime jednotlivé typy Hemofilie, jejich

mezniky, specifika a vzajemnou odlisnost.
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Anatomie a fyziologie krve

Krev vysoko-specializovana tekutina
nezbytna pro organizmus (51 u dospélého cloveéka)

Krvinky ¢ervené — erytrocyty
bile — leukocyty
krevni desti¢ky - trombocyty

Plazma bilkoviny, tuky, sacharidy, organické, anorganické latky, voda,
stopové prvky

Cévni systém privadi kyslik, vyzivni latky

odvadi — oxid uhli¢ity a odpadni latky

Funkce krve vyzivna, okysli¢ovaci, regulacni, imunitni, oCistujici, [éCebna a
termoregulacni

Krevni plazma | zabezpecuje srazeni krve, funkci enzymu, obranni reakce org,

Zdroj: ZELIECKA, 2016
Krevni buniky

. Erytrocyty — ervené krvinky
o Leukocyty — bile krvinky
o Trombocyty — krevni desticky

Erytrocyty — tvarem pfipominaji bikonkavni disk, okysli¢ovaci funkce organizmu, na
vngjsi strané erytrocytu se nachazeji antigeny pro urceni krevni skupiny, Zivotnost 120

dni, zanik v kostni dfeni.

Leukocyty — obranna funkce organizmu, rozeznavame nékolik druhu leukocytu pf.:

monocyty, neutofily, eozinofily a i.Vznikaji v kostni dieni.
Trombocyty — nejdilezitéjsi ucastnik primarni hemostazy — krevniho srazeni. Tvofi se

v kostni dfeni. Jsou malé bezjaderné buiiky. Zivotnost je 8-12 dni. Normalni pocet je

150-450 x 1/l krve.
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Fyziologie srazeni krve

V krvi se vyskytuji srazlivé faktory neboli bilkoviny, které jsou obsazeny
v krevni plazme. V krvi se celkové nachazi XIII srazlivych faktoru. Cilem srazeni krve
je proména tekuté krve na nerozpustny gel. Chrani jedince pfed moznym vykrvacenim.
Pokud je narusena funkce nékterého z pfitomnych kontrolnich mechanizmu dochazi tak

Kk poruse srazeni krve.

Priibéh srazeni krve

Pti vzniku poruseni kontinuity cévy se aktivuje hemokoagula¢ni proces. V prvni
fazi dojde k vazokonstrikci neboli stazeni cévy nasledkem, které se snizi celkovy prutok
krve postizenou ¢asti. Thned po vzniku do mista prichazeji krevni desticky, které vytvori
pfechodnou zatku. Béhem toho se aktivuji krevni enzymy — faktory krevniho srazeni,
které jsou nevyhnutné pro spravny prubéh hemostazy. V tomto bodu dojde ke s§tépeni a
vzajemné interakci faktoru a vytvoteni bilkoviny fibrinti, ktery slepi krevni desticky coz
predstavuje vlastni proces krevniho srazeni. Nevyhnutnou slozkou pro koagulaci je také

vapnik a vitamin K.

Koagulopatie — poruchy srazeni krve

V piipadé€, Ze nekterd sloZzka nevyhnutnd pro fyziologicky proces srazeni selze,
definujeme to jako poruchu srazeni krve nebo koagulopatii. Mezi nejcastéjsi nemoci
patii Hemofilie. VVon Willebrandova choroba, koagulopatie v disledku nedostatku

vitaminu K, DIC a i. Ve vasem piipad¢, se budeme zamétovat na Hemofilii.
Hemofilie

Jedna se o dédi¢né onemocnéni, kde zeny jsou pienaSecky a muzi byvaji spravila
nemocni. Prvni pfiznaky spojené s Hemofilii se mizou objevit jiz béhem porodu,
oCkovani, extrakce zubu a i. Vzhledem k tomu, Ze zeny jako prenasecky zpravidla
nekrvaci, muZze se stat, ze nemoc probéhne po mnoho generaci bez projevu. V ptipadé,
kdy muz je hemofilik, jsou vSichni jeho synové zdravi a dcery jsou pienaseckami. Podle

typu onemocnéni se odviji 1 nasledna lécba.
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Hemofilie A

Nejcastéjsi typ, kterym trpi i nas pacient. Chybi zde bilkovina zvana faktor VIII.
Oproti Hemofilie B jsou vice ohroZeni krvacenim do kloubu nez do svalu. Proto je o to
vic diilezita prevence a opatrnost pii pohybovych sportech. U Hemofilie A se podobn¢
jako pii B rozeznava lehky, stfedni nebo tézky stupei. Nas klient ma hemofilii tézkého
stupné coz znamend, ze hladina protisrazlivého faktora je mensi nebo rovna 1% v Krvi.
Z hlediska pohybové aktivity je vhodné, aby, jste dbali na zvySeny dozor. Drobné
odérky se oSetfuji bézné, jako u zdravého ditéte. Doporucuje se obleceni upravit
mékkymi nasivkami v oblasti kolenou, loktu a zadeCku. Nevyhnutné je aby, jste chranili
hlavu a bficho vasich déti, to proto, aby nevzniklo vnitini krvaceni. V mladistvém veku
pacienta se bude krvaceni projevovat spiSe v oblastech palct, prstu, zapésti, nartu a

nekterych svalu.
Sporty, zajmy, cestovani vzhledem k Hemofilii

Pro hemofilika je nevyhnutné udrzovat si silné svalstvo. Tim, ze budou svaly i
Slachy silné chrani klouby pted krvacenim. Nejvhodnéjsim sportem pro hemofilika je
plavani. Zbytek sportovnich aktivit je kontraindikovano, nebo omezeno. Cestovani je
povoleno bez omezeni oviem za dodrzeni ur¢itych pravidel a s nevyhnutnou preventivni

davkou faktoru shalenou v cestovni tasce. Pravidla zahrnuji:

J Musite mit sebou vzdy prikaz hemofilika

. Noste sebou své vlastni leky (v zahrani¢i nemusi byt piistupné)

. Vezte dokument s povolenim na piepravu léku, pro bezpe¢nostni kontrolu na
letisti

o Pokud leky pievazite sebou na dovolenou, méjte je vzdy po ruce na palubé

J Noste sebou zdravotni dokumentaci ditéte

o Pokud je to mozné, zkontaktujte se shemofilickym centrem ve state, ktery

planujete navstivit
o Pokud potiebujete radu, nebo osetfeni kontaktujte hemofilicka centra

o Seznam hemofilickych center najdete na webové strance (www.wfh.org.)
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Hemofilie B

Jednd se o geneticky vdzané onemocnéni,pii kterém chybi faktor IX. Jedinci
s timto typem onemocnéni jsou ohroZeni krvacenim do svalu. Pfiznaky obou typu
hemofilii jsou podobné. Rozdilnost je v chybé&jicim faktoru a v cCetnosti vyskytu

v populaci.

Jesté nékolik rad na zavér:

o Nezapominejte na skute¢nost, ze i kdyz je Hemofilie v soucasnosti nevylécitelna,
neznamena to, Ze v budoucnu tomu nemuze byt jinak

. Nikdy, by, jste nemé¢li Hemofilii svému ditéti vyc¢itat, nebo obvinovat sebe, nebo
své blizké z ptfenosu onemocnéni

o Dulezité je nauCit se s Hemofilii zit a pfijmout skute¢nost, ze onemocnéni je
soucdsti rodiny

o Je nezbytné si uvédomit , ze vasi synové jsou, krasni a ve vSech ohledech
normalni déti, jen v uréitych situacich si vyzaduji specialni piistup

o Podporujte své déti v zajmech, pomozte im zaclenit se do spole¢nosti a aktivné

se im vénujte a vysvétlujte vse co jich vzhledem k onemocnéni zajima

Ted si mizeme zopakovat vSechny informace, které jsem vam poskytla. Na
zéklade zpétné vazby zjistime, do jaké miry jste pochopili souvislosti tykajici se
Hemofilie. Vasim détem jsem se rozhodla, pustit film Byl jednou jeden Zivot- Krev a
v jednoduchosti jim komentovat co se s t€lem béhem krvaceni déje. Nazorna ukazka

bude trvat 25 min.

Fixacni faze:(5 min) opakovani piedanych informaci o Hemofilii, typech Hemofilie,
shrneme si zakladni informace o krvi, o zpisobu sraZeni krve, o faktorech, které se
podili na srazeni. Zeptdme se na promitany film, co je nejvice zaujalo, ¢emu

neporozuméli, jestli se jim film libil. Zodpovime a peclivé vysvétlime vSechny dotazy.

Hodnotici faze: ( 10 min) zhodnotime, aktivitu a kvalitu zpétné vazby rodiny a
pacienta. Ujistime se, zdali vSemu vSichni porozuméli a vyhodnotime zavérecny test

déti a validitu odpovédi rodicu.
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Kontrolni otazky pro rodice:

. Definujte Hemofilii?

o Uved'te jaké typy Hemofilie existuji?

J Vysvétlete jaky je rozdil mezi Hemofilii typu A a B?
o Vysvétlete v jednoduchosti slozeni krve?

J Jaké jsou zasady pii cestovani s pacientem s Hemofilii?

Kontrolni otazky pro pacienta a bratra:

. Vi§, jak se, jmenuje nemoc, kterou mas?

o Znas i jiny typ onemocnéni nez je ten tvij?

J Umis vysvétlit, co mas za nemoc? (jak se projevuje?)

o Jestli si pamatujes, uved z ¢eho je slozena krev (podle filmu)

o Muzes délat jakykoliv sport?
Zhodnoceni edukaéni jednotky:

Cil edukace v této edukacni jednotce byl splnén. Rodice na polozené otdzky
odpovidali spravné. Pacient i jeho bratr v ramci moznosti a vzhledem k veku odpoveédéli
také spravné. Té&Silo nas, Ze dosahli uzZitecné informace o Hemofilii. VSichni prokazali
aktivni spolupraci, chut’ vzdélavat se a ziskat co nejvice védomosti o dané problematice.
Byli velice radi za pfedané informace o fyziologii srazeni krve, pochopili zptsob, jak
tento proces funguje a co vSe je nevyhnutné pro spravny dej. Kromé jiného je také
zaujali zasady pi1 cestovani s hemofiliky protoze, o nékterych bodech doposud
neslySeli. Pacient 1 jeho bratr neskryvali nadSeni z filmu, libilo se jim provedeni a
lehkost na pochopeni. Doporucila sem jim i jiné stranky, kde si mohou pustit rizné
filmy s touto tematikou. Rodi¢im sem vytiskla nékolik ptib&hu, které o sobe psali lide
s hemofilii a uvadéli je vefejné na webovych strankach internetu za co byli patii¢né

vdééni.

Béhem této edukacni jednotky jsme spolecné vyuzili 5 minutovou pfestavku na
obcerstveni a oddech. Poté jsme se opét premistili do détského pokoje pro umoznéni,

shlédnuti vzdélavaciho videa.
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2. Edukacdni jednotka
Téma edukace: Geneticky pienos Hemofilie

Misto edukace: domaci prostiedi,obyvaci pokoj

Casovy harmonogram:23. 04. 2016 od 14:00 do 15:05 h. béhem edukace jedna

pétiminutova piestavka na obCerstveni a odpocinek. (65 min.)

Cil:

o Kognitivni: rodice ziskaji zakladni informace o genetické vdzanosti Hemofilie,
0 zpusobu prenosu Hemofilie vrodiné a jaky je pohled na zenu i muze
v souvislosti s Hemofilii.

o Afektivni: rodie projevuji zajem o dosazeni informaci, aktivné spolupracuji,

verbalné 1 behavioraln€ se jevi, Ze zminénému tématu chtéji porozumét. Kladné a

zodpovédné piistupuji K sezeni.

Forma: skupinova
Prostiedi: domaci prostiedi, obyvaci pokoj

Edukaé¢ni metody: vstupni a vystupni test, pfednaska,vysvétlovani, diskuze, prostor na

otazky

Edukaéni pomiicky: odbornd literatura, Cisté papiry, psaci potieby, zvyraziovace,

notebook, edukacni letak
Realizace 2. edukaéni jednotky

. Motivaéni faze: ( 5 min) vzijemné se pozdravime, pozddame rodice, abychom
se presunuli do obyvaciho pokoje a posadili se. Pfichystame si potfebné véci,
plusobime ptatelsky, klidn€. Navodime piijemnou atmosféru, podpoiime rodice
ke spolupraci a komunikaci. Oduvodnime vyznam podéavanych informaci.

o Expozi¢ni faze (45 min)
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Geneticky pifenos Hemofile

Genetika jako veda, ve vSeobecnosti zkouma zakony dédi¢nosti a proménlivosti.

Rozdé€luje se na rizné podtypy.

Geny a Alely

Gen je soucast molekuly DNA, zaroven je jednotkou dédi¢nosti a v kone¢ném
dasledku se jednd o tzv. znak. Znak predstavuje jedinecnou vlastnost organizmu na
zéklade, kterého se jeden organizmus odliSuje od druhého. Geny se shromazduji
v chromosomech v tzv. lokusech. Jednotlivé geny se mohou, vyskytnou Vv raznych
formach a tyto rizné formy se nazyvaji alely. Chromosomy se nachdzeji v jadre bunky.

V jadie jsou vzdy dva a dva chromosomy stejné. (XX — Zena, XY- muz)

Genotyp a fenotyp

Genotyp je soubor informaci se kterymi se jedinec rodi. Tudiz je zdédi po svych
piedcich. Pienesené informace jsou pak ovlivnény prostfedim a to zptsobi vznik
novych vlastnosti a znaku. Tento proces nazyvame fenotyp. V jednoduchosti vzajemnou
interakci mezi genotypem a prostiedim vznikd fenotyp. Genotyp je spiSe staly a

nepodléhd zménam tak jako fenotyp.
Genova mutace

Za normadlnich okolnosti nastavd pfenos a kopirovani genii z generace na
generaci. Nékdy se vSak muze stat, ze dojde k vzniku defektniho genu. To muze mit
Spatny vliv na funkci organizmu. Tato zména v genu piedstavuje genovou mutaci. Jedna
se o stav, ktery je ireverzibilni. PoSkozeny gen se miZe projevit ihned, nebo az za
urc¢itou dobu. Dnes ma velkou zasluhu na genové mutaci pravé zivotni prostiedi, Zivotni

styl, geneticka predispozice od rodica.

Dédi¢nost Hemofilie

Recesivni dédi€né onemocnéni, pfenaSené predevS§im jednim chromosomem X

(pohlavni chromosom). Zeny nebyvaji, ¢asto postizené vzhledem k tomu, Ze maji stejny
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typ chromosomu dvakrat XX zatim, co muzi maji XY. V situaci kdy, Zena ma postizeny
pouze jeden typ chromosomu X nemoc se neprojevi. Zdravi gen ovlivni funkénost
defektniho genu. Bohuzel u mazu se to fict neda vzhledem k tomu, Ze maji ve vybavé
pouze jeden X chromosom a proto, kdyZz tento gen onemocni, neni mozné se nemoci
ubranit. Zena by mohla onemocnét jenom v piipadg, Ze by jeden z jejich X chromosomu
byl afunkéni a nebo, by byli oba XX chromosomy postizeny. Divod pro¢ byvaji
postizeni synové je tedy jasny. Béhem oplozeni matka pieda ditéti jeden se svych XX
chromosomu a je tedy 50% pravdépodobnost, ze bude nemocny. V piipade, kdy se
setkdme s muzem hemofilikem, a bude mit syna, nemoci ho nijak nezatizi a to
z dtvodu, ze mu preda pouze Y chromosom. Zatim co defektni X chromosom zlstane.
Jiné je to, za ptedpokladu, ze bude mit dceru, protoze tehdy pieda X chromosom a dcera

bude pienasecka.

Nékolik informaci pro Zeny prenasejici Hemofilii.

Zena je pienaseckou tehdy kdyz:

o je biologickou dcerou otce, ktery ma Hemofilii
o je biologickou matkou vice nez, jednoho syna s Hemofilii
o je biologickou matkou alesponi jednoho syna s Hemofilii a ma alespon jednoho

dalsiho krevniho ptibuzného s touto poruchou

Priklad pi'enosu Hemofile ve vasi rodiné:

. Otec je zdrav
o Matka je prenasecka

Otec je vybaven dvéma pohlavnimi chromosomy XY. Od otce prechazi na dité
pouze jeden typ chromosomu Y nebo X. (podle pohlavi ditéte). V situaci, kdy dité ziska
chromosom Y od otce bude to chlapec. Od matky muze dostat bud X chromosom zdravi
nebo X chromosom postizen Hemofilii. V ptipade, kdy syn zdédi defektni chromosom
S pozitivni poruchou srazlivosti krve stane se tak Hemofilikem. Opakem je ptipad, kdy
by zdédil zdravi typ chromosomu, tehdy by byl zdravi jedinec, ale stal by se
pfenasecem pro svého vlastniho potomka (50% Sance). Za piedpokladu, Ze dcera zdédi

od otce chromosom X a od matky chromosom X bez ptitomnosti genové poruchy, bude
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zcela zdrava. Jinak je to v opacném piipade, kdy zdédi X chromosom s poruchou

srazlivosti. V tomto piipade se stane prenasSeckou.

Fixac¢ni faze: (10 min) ptfesné a dukladné zopakovani piedanych informaci o zpisobu
genetického pfenosu onemocnéni a okrajové o jednotlivych slozkach genetiky. Shrneme
dosazené¢ védomosti, ud€lame prostor pro zodpovézeni dotazu a objasnime

nesrovnalosti.
Hodnotici faze: (5 min)zhodnoceni spoluprace pacientovych rodicd, projeveny zajem o
nové¢ informace, kladeni kontrolnich otazek, vyhodnoceni validity odpovédi a celkovou

reakci a zpétnou vazbu rodica.

Kontrolni otazky pro pacientovi rodice:

o Vysvétlete mi, co je to genetika a co zkouma?

. Definujte mi Gen a Alelu?

. Uved'te, jak jste porozuméli prenosu Hemofilie v piikladu?
. Co znamena pojem genova mutace?

Zhodnoceni edukacni jednotky

Cil této edukacni jednotky byl splnén. VVzhledem K sloZitosti probiraného tématu
jsme se rozhodli zjednodusit vyklad pro lepsi pochopeni. Nasi snahou bylo, aby rodice
porozuméli diivodu pro€ jsou jejich synové pozitivni Hemofilici. Otec 1 matka jevili
veSkery zdjem o dosaZeni co nejvice informaci a pochopeni jednotlivych souvislosti,
tykajicich se pfenosu onemocnéni. Doposud neméli moznost setkat se s nékym, kdo by
byl ochoten jim vSe podrobné vysvétlit. V soucasnosti chapou pro¢ se onemocnéni dédi
a jak tato skuteCnost probihd. Matka byla pou€ena svymi rodi€i, Ze je pfenaseCkou a Ze
je tu moznost, Ze déti budou nemocné. Vzhledem k tomu se ndm 1 lépe pracovalo,
protoze jiz byla s touto informaci smifena. Na zavér oba uvedli, Ze ziskané informace
v budoucnu zaroci, tak, aby je pak mohli predat svym détem, aby také mohli pochopit

jak geneticky pfenos onemocnéni funguje.
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3. Edukacni jednotka

Téma edukace: Moznosti terapie Hemofilie v soucasnosti
Misto edukace: domaci prostfedi, obyvaci pokoj
Casovy harmonogram: 24. 04. 2016 od 15:00 do 16:10 h. béhem edukace jedna

desetiminutova piestavka. (70 min.)

Cil:

. Kognitivni — pacient i rodinny pfislusnici ziskaji védomosti z oblasti moznosti
aktualni terapie Hemofilie.

o Afektivni —pacient 1 rodina maji dostate¢ny zdjem a chut obohatit se o nové
informace, jsou spokojeni, aktivné spolupracuji a podileji se na vSech aktivitach
spojenych s vykladem.

. Behavioralni — rodice si vyzkousi na necisto, zptsob aplikace srazlivého faktoru

na mé ruce, podrobné jim vysvétlime techniku vpichu, zpisob jak nalozit
Esmarchovo obinadlo, palpaci zily a vlastni podani faktoru. Déti podle obrazku
fadi jednotlivé faze ptipravy aplikace. Spole¢né se nau¢ime ptipravit si v§echny

potiebné pomticky k aplikaci.

Forma: skupinova

Prostiedi: domdaci prostfedi, lepSi spoluprace, adaptace, méné& stresova situace,
pfijemna atmosféra.

Edukaéni metody: vstupni a vystupni test, piednaska, vysvétlovani, diskuze, rozhovor,
zodpovézeni dotazu, zavérecné shrnuti ziskanych informaci.

Edukaéni pomiicky: vyukové video z internetového portalu Youtube, psaci potieby,

notebook, Cisté papiry, zvyrazinovace, internetové obrazky, publikace, ndzorné ukazky.

Realizace 3. eduka¢ni jednotky:

. Motivacni faze: (5 min) pozdravime se, pfivitame se, presuneme Se do
obyvaciho pokoje, kde si pfipravime potiebné nalezitosti k zahdjeni ptrednasky na
zvolené téma. Vyzveme rodice i déti aby se soustiedili a snazili se, zapamatovat Si co

nejvice informaci. Zaroven jim podékujeme za dosavadni projeveny zajem o ochotu
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spolupracovat.Navodime piijemnou a pratelskou atmosféru a prejdeme k zahajeni

posledni edukac¢ni jednotky.

o Expozi¢ni faze: (50 min)

Aktualni moZnosti terapie Hemofilie

Substitu¢ni 1é¢ba: v soucasné dob¢ je genova terapie jeSté V zdrodecni fazi, proto
zUstavaji hlavnimi lécebnymi prostiedimi substituni preparaty ziskavané z plazmy
nebo rekombinantni technologii. Objev koncentratu koagulacnich faktoru VIII a IX
zabezpecil zvlasté u détskych pacientu obrovsky pokrok. Bohuzel vSechny moderni
vydobytky mediciny maji své kladné i zaporné stranky a vyjimkou nejsou ani tyto
preparaty. Negativnim bodem substituce je jejich znana cena, kterd se zvySuje
vzhledem k narokim ve vyrobé. Podle celosvétového métitka mize substituéni 1é¢bu
plné€ vyuzivat jenom 20% populace pacientu.

Principy substituéni 1é¢by:podani substitu¢nich pfipravku zavisi na nékolika

okolnostech:

o Na aktualni hladiné FVIII nebo 1X v plazme
o Na zévaznosti aktudlniho krvaceni pacienta
o Na lokalizaci krvaceni

o Na ptitomnosti inhibitoru a. i.

Pfed zahajenim substituce je nutno vypocitat vdhu faktoru, abychom véd¢li
jakou davku substituéniho preparatu mizeme podat. Vychazi se ze skute¢nosti, ze 1 U
FVIII aplikovana na 1kg hmotnosti pacienta zpisobi navyseni hladiny FVIII v plazme
pacienta 0 1,5 -2 % a 1 IU FIX aplikovana na 1kg vahy pacienta pak zvysi hladinu FIX
v plazme celkové 0 0,8 — 1 %. V jednoduchosti abychom dosahli a¢innosti hemostazy je
tieba,aby hodnota FVIII dosahla nejméné 30%. Pfi FIX maximalné 20%.
Pti tézkych typech hemofilie, tedy ve vasem piipadé je nutno navysit hladinu FVIII na
80 -90% aby hemostaza nabyla ucinnosti a nevzniklo tak zavazné krvaceni do CNS, DC

a i..(Stary et al., 2005)
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Nékteré typy substituénich preparatu:

. Koncentraty FVIII vysoké Cistoty (hight purity)
. Koncentraty FVIII vyrabéné rekombinantni technologii

J Koncentrat FVIII z vepiové plazmy

Piehled substitu¢nich preparatu vyuZivanych u déti v CR a SR.

Nazev Zemé pivodu Aktivita bez albuminu
(1U/mgq)
Fandhi (FVI1II) Spanélsko 72 hod.
FEIBA (a PCC) Rakousko -
Haemate P (FVIII) SRN 15
Hyate C (vep¥. FVIII) Anglie -
Immunate (FVIII) Rakousko 70

Zdroj: ZELIECKA, 2016
Dopliikova 1é¢ba Hemofilie vyuZivana i ve vasi rodiné

Antifibrinolytika 1é¢ba — vyuziti je napiiklad bchem krvaceni v dutiné ustni,
chirurgickych vykonech, kontraindikovano pfi krvaceni do kloubu protoZe zpusobuje

vstiebavani hematomu a téz pti vyskytu krvi v moc¢i — mtize zpusobit obstrukci MC.

o Vazopresin
o Kortikosteroidy
. Fibrinové lepidla (stomatochirurgie)

° RHB a lazenska 1é¢ba
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Domaci 1é¢ba Hemofilie

Légba Hemofilie je v Ceské republice pravné ukotvena véstnikem MZ CR &. 3 /
1992. Pacient v pfipade potfeby dostane substituéni preparat od Hemofilického centra a
pokud je to nevyhnutné, aplikuje si ho sam s pomoci bud odbornika z praxe nebo
rodinného pfislusnika, ktery byl zaskolen. Diky této moznosti klesli absence zaku i
studentu ve skole, dospélych lidi v zaméstnani a mohou byt tak patfi¢né nezavisli na
Z7Z. (STARY et al., 2005)

Zasady pri aplikaci srazlivého faktoru pro pacienty

. Nezapominejte, dilezité jsou cisté ruce 1 misto vpichu (dezinfekéni

mydlo,jednorazové rukavice)

o Ptipravte si srazlivy faktor

o Palpace vhodné Zily

o Samotna aplikace faktoru srazeni

. Uklid pomiicek a zaznam o aplikaci

Technika aplikace faktoru v jednotlivych bodech

o Nachystejte si na dosah ruky vSechny potiebné pomiicky
. Umyjte si ruce az po lokty, pod tekouci vodou za pouziti dezinfekéniho mydla,

osuste je a navlecte si jednorazové, latexové rukavice

o Ptipravte si lahvicku se srazlivym faktorem, zkontrolujte Sarzi a expiracni dobu
preparatu

o Pouzijte sterilni stiikacku s roztokem pro ptipravu srazlivého faktoru

. Az se faktor srazeni rozpusti, nasajte ho opét do stiikacky

o Palpacéné si vyhledejte vhodnou zilu (loketni, na hibeté ruky nebo v piedlokti)

o Pouzijte Esmarchovo obinadlo a konc¢etinu zatdhnete nad mistem vpichu

o Nékolikrat rukou pocvicte

o Vydezinfikujte misto vpichu a faktor aplikujte

o Jestli jste v zile, ve stiikacce se vam po nasati, objevi krev, uvolnéte obinadlo a

faktor pomalu aplikujte
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. Po aplikaci misto vpichu piekryjte gazou a prelepte naplasti
o Poté pouzité pomicky bezpecné uklid’'te a proved’te zaznam o aplikaci

o (www.hemaware.org

Budoucnost 1é¢by v podobé genové terapie

Védci a odbornici z praxe provadéji testy, béhem kterych se snazi klonovat geny
pro FVIII a IX faktor. Podstata testovani spociva ve vpraveni normaln¢ funkéni cDNA
nebo genu jednotlivych koagulaénich faktoru do organismu hemofilika a ztoho
plynouci bud zvy$ena nebo normalni produkce potiebnych faktoru na podklade korekce

somatickymi buiikami. (Stary et al., 2005)

Nejlepsi volba genové terapie pro Hemofilii B

Vhodny zptsob ptenosu genetického materialu je in vivo. Jedna se o vpraveni
virovych nositelil primo do hepatocytu, které¢ jsou povazované za nevhodnéjsi cilové
bunky. Pro lepsi porozuméni hepatocyty jsou v podstaté funkéni bunky jaterni tkang.
(STARY et al., 2005)

Alternativni moZnosti 1é¢by

. RHB se zamétfenim zejména na loketni klouby, kolenni a kotniky
° Plavani, turistika

o Hypnoza, autohypnoza

o Lécivé byliny na podporu pruznosti a funk¢nosti cévniho fecisté

o (http://www.nhlbi.nih.gov/health/health-topics/topics/hemophilia)

Hypnoza s détmi

U déti je hypnoza jednodussi protoze 1épe podléhaji sugesci. Malé déti uveri,
pomérné vSemu co jim terapeut fekne. Nezamysleji se nad tim, jestli trpaslik nebo vila
existuji, jednoduse si je proste predstavi. Dospély clovék bohuzel pracuje s logickym
usudkem a vi, ze nic takového neni a proto je to tézsi. Pfi praci s détmi se také 1épe

uvoliiuje energie potiebna pro vznik hypnotického stavu. Kdyz terapeut vyviji snahu
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uvést dit¢ do hypnozy nejprve ho vyzve, aby se posadilo, nebo aby si lehlo, pak mu
tekne, aby si zavielo oi a poslouchalo, co mu bude fikat. Uvodni faze trva 2 — 5 min.
Kdyz je dité klidné a dechova frekvence pfiméfena, terapeut zaéne odpocitavat. Rekne
ditéti ,aby si predstavilo schody, je jich deset, muZze jit nahoru nebo dolu, az k jejich
konci. Kdyz bude na konci terapeut ukon¢i pocCitani a zahaji terapii.

(http://www.babyweb.sk/dokaze-hypnoza-liecit)

Lécivé byliny pomahajici v 16¢bé Hemofie

Slovensky nazov Cesky nazev
Veronika Lekarska Rozrazil Lékarsky
Alchemilka Kontryhel Zlutozeleny
Rebricek Lékarsky Rebiicek Lékatsky
Praslicka Rolna Pteslicka Rolni

Zdroj: ZELIECKA, 2016
Postup pripravy lé¢ivych ¢aji

Doporucuje se denné vypit alesponn Ctyfi Salky cCaje. Pfipravime si % litru
prevatené vody, ptidame plnou ¢ajovou lzici bylin a pfiblizné minutu luhujeme. U déti
je vhodné ¢aj osladit medem. Pijeme ho po douskéch a dodrzujeme €asovy odstup mezi

jednotlivymi davkami. (Treben, 2009)

Fixa¢ni faze: (10 min)shrnuti a zopakovani pfedanych informaci o moznostech aktualni
1écby Hemofilie, zodpovézeni kladenych dotazii, vysvétleni pfipadnych nesrovnalosti

ve vykladu.

Hodnotici faze: (5 min)zhodnoceni celkové spoluprace a aktivity klientu, zahajeni
volné diskuze, kladeni kontrolnich otazek, aplikace ptirazovacky s ilustracemi pro déti a

zhodnoceni validity odpovédi.
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Kontrolni otiazky pro rodice:

. Uved'te, jaké moznosti 1éCby Hemofilie znate?

. Vysvétlete, co je principem aplikace substitu¢ni 1é¢by?
o Co obnasi domaéci 1écba Hemofile u pacienta?

J Jaké jsou alternativni moznosti 1é€by Hemofilie?

o Vyzkouseli byste, hypnézu na svém ditéti?

(PFrirazovacka pro déti jako soucast prilohy)
Zhodnoceni edukaéni jednotky

Cil edukacni jednotky byl splnén. Rodice i déti se dozvédé€li nové informace
tykajici se zejména alternativnich metod v 1é€bé Hemofilie. Za pomoci vyukového
videa méli moznost 1épe a podrobné¢ porozumét lécebnym zpisobim a aplikaci
srazlivého faktoru. Jako pomucku pro pfibliZzeni alternativniho typu 1€¢by, jsme pouzili
publikaci autorky Marie Treben a domaci bylinky k nazorné ukazce. Zaméfili jsme se i
na hypnézu, na jeji zptisob provedeni, objasnili jsme si, co hypndéza znamena, pro koho
je vhodna a jak dlouho trva. Okrajové jsme piiblizili rehabilitaci, plavani a aktivni
turistiku nevyhnutné pro dobrou kondici hemofilika. Rodice spravné zodpovédéli na
otazky, porozuméli vykladu a obohatili se novymi informacemi. Pacient i jeho bratr
spole¢né vypracovali spojovacku, kde méli pouze jednu chybu, kterd jim byla pak
nasledné vysvétlena a objasnéna. Béhem edukace byli aktivni, pfatelsky a jevili zajem o

nové poznatky.
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5. FAZE - VYHODNOCENI

Béhem posledni faze edukacniho procesu se rodice podrobili védomostnimu

testu, jehoz obsah se shoduje s testem pii zahajeni prvni faze edukace.

Otazky Ano/Ne/Nevim
Vite, co je to Hemofilie? Ano
Vite, jaké jsou typy Hemofilie? Ano
Vite, ktery typ Hemofilie md vas syn a co Ano

konkrétni typ znamena?

Vite, jak se zachovat v pfipadé vzniku Ano
rozséhlého krvaceni?

Vite, na koho se muzete obratit v pfipade potieby Ano
rady, pomoci, kromé¢ Iékare?

Vite, jaké jsou dnes moznosti 1é€by Hemofilie? Ano
Znate, rezimova opatfeni pacienta s Hemofilii? Ano
Umite aplikovat profylaxi v pfipade potieby/ Ano
znate techniku?

Rozumite genetickému ptenosu Hemofilie Ano
V roding?

Zdroj: ZELIECKA, 2016

o Pacient i jeho rodina ziskali dostate¢né informace o typech Hemofilie, o
aktualnich moznostech 1écby Hemofilie a porozuméli genetickému pienosu
onemocnént.

J Na zéklade kontrolnich otazek se prokdzalo, ze rodice 1 déti maji kvalitni znalosti
o Hemofilii a jejich typech. Navic kontrolni otazky byli u déti zpestieny
kvizem, hadankou.

. Rodi¢e porozuméli genetice onemocnéni, na zaklade kontrolnich otazek a na
zaklad¢ aktivni spoluprace jsme usoudili, ze védomosti jsou validni a umi je

samostatné Vyuzit.
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pacient i rodina ziskali potfebné informace souvisejici s aktualnimi moznostmi
1é¢by Hemofilie. Pacient i1 jeho bratr byli schopni spravné zpracovat spojovacku.
Podle obrazku aktivné rozeznavali 1éCivé bylinky a zapojili se do piiprav
pomtucek pro aplikaci srazlivého faktoru.

Edukace byla slozena ze tifi edukacnich jednotek, vyklad probihal formou
prednasek, které byli obohaceny o video nahravky, ilustrace, ndzorné¢ pomucky a
odborné publikace. Obsahové jsme se snazili ptizpusobit véku a schopnostem
déti i rodica.

Vsechny edukacni cile byli splnény a spole¢né s eduka¢nimi jednotkami zdarné
ukonceny

Edukace byla pro rodinu velkym piinosem hlavn¢ z hlediska fungovani
V bézném zivote

Na zavér jsme jim doporucili nékolik webovych stranek a odbornych publikaci

vénovanych Hemofilii
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4.1 DOPORUCENI PRO PRAXI

Doporuceni pro pacienti a rodi¢e s Hemofilii

. Pravideln¢ navstévujte svého 1ékare

. Dodrzujte zasady a podminky profylaktické 1écby

. Vykonavejte jenom ty sportovni aktivity, které vam Iékai doporuci

J Snazte se omezit aktivity, které by mohli vést k vzniku krvéceni

J Noste u sebe prukaz hemofilika

o V piipad¢€ vzniku zavazného krvaceni ihned pfivolejte pomoc

o Pokud se rozhodnete vycestovat na dovolenou, dodrzujte zasady s tim spojeny
. Naucte se spravnou techniku aplikace srazlivého faktoru

. Komunikujte a spolupracujte s hemofilickymi centry

J Starite se ¢lenem sdruzeni pro 1écbu Hemofilie

o Zvyste opatrnost pfi praci s ostrymi predmeéty

o Upravte domacnost tak, aby jste se citili bezpecné vy i vase déti

o Komunikujte s détmi a vysvétlete jim podrobné a srozumiteln€, co nemoc obnasi

a pomozte jim zaclenit se do spole¢nosti

o Naucte dité respektovat zasady spojeny s 1écbou Hemofilie

J Vyhledejte a vyzkousejte i alternativni typy 1écby Hemofilie

o V piipadé¢ jakychkoliv otazek se miZete obratit na svého lékafe, piipadné
specializovana centra pro 1écbu Hemofilie

. Bud’te oporou a bezpecnym utoc¢istém pro své dité

J Vzdélavejte se v problematice a sbirejte co nejvice zkusenosti

Doporuceni pro vS§eobecné sestry:

° Absolvovani vzdélavacich kurzu

. Zrucnost V aplikaci profylaktické 1écby

o Znalost zasad a techniky aplikace

o Dostate¢né védomosti a informovanost 0 onemocnéni

o Schopnost motivovat rodinu i pacienta ke spolupraci

. Zodpovédnost, svédomitost a proklientsky piistup k pacientovi i rodiné
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ZAVER

Jak uz jsem uvedla v uvodu své bakalarské prace, zdravi je to nejcennéjsi co
¢loveék muze mit. Pokud ho ztratime nebo se nam z ni¢eho nic pomine jsme zaskoceni a
najedenou i bézné radosti zivota jsou pro nas bezvyznamné. Podobné se citi 1 lidé s
Hemofilii. Navenek ptsobi zcela zdravé, nejsou poznaceni viditelnym handicapem
tudiz je spolecnost nema divod odsuzovat nebo vnimat jako "jiné jedince". Tohle
vSechno se déje az do chvile, kdy nastane situace, ze se jedinec zrani nebo zacne
odmitat vykonavat urcité aktivity, které by ho mohli ohrozit na zivote. Tehdy se zevni

ptistup spolecnosti k nemocnému zméni.

Vzhledem k tomu, Ze nemoc je dédi¢na, je zde predpoklad, Ze se pacient s
onemocnénim vyrovna rychleji,nez kdyby se jednalo o nemoc ziskanou béhem Zivota.
Je tomu tak proto, protoze pokud se s né¢im takovym narodime je pro nas lehci se s tim
naucit zit a rychleji se adaptujeme na aktudlni situaci nez kdyby jsme onemocnéli

ziskali béhem jiz zabéhnutého zivotniho cyklu.

Stejné tak jak u jinych onemocnéni tak i tady je nutno zdlraznit nevyhnutnou edukaci
nejenom pacienta , ale také jeho rodiny. Proces edukace je dulezity z hlediska vzajemné
spoluprace mezi pacientem a zdravotnikem. Zkvalitiiuje se tak efektivnost lécby a

ulehcuje to zaclenit se do spolecnosti.

Cilem mé bakalarské prace bylo vzdélat pacienta i jeho rodinu v problematice
onemocnéni, umet porozumét zpusobu pienosu onemocnéni , dokazat vymezit
jednotlivé typy nemoci a nadobyt zru¢nost ve vyhledavani novych uZzitecnych informaci
prostfednictvim informacnich technologii. Kromé toho také poskytnout kvalitni a
vyuzitelny edukacni proces nejenom pro pacienty a jejich rodiny, ale také pro vSechny

odborné pracovniky, ktefi maji tu moznost setkat se s pacientem s Hemofilii.

Prace byla ¢lenéna na teoretickou a praktickou. V praktické ¢asti byla pacientovi
1 jeho rodin¢ dikladné wvysvétlend problematika onemocnéni, podrobné popsana
anatomie pro lepsi pochopeni patofyziologie nemoci. Za pomoci kniZnich jednotek ,
zjednoduSené vysvétlen geneticky pfenos a prostfednictvim propagacnich materidld,
ilustraci a praktickych demonstraci zplisoby aktudlni a alternativnich metod 1écby

Hemofilii.
65



SEZNAM POUZITE LITERATURY

ANDEL, M., 2001. Vnitini lékarstvi . 1. vydani, Praha: Galén. ISBN: 80-726-
2085-1

ARRANZ, P., 2003. Psychickd podpora pri hemofilii. 1. vydani, Praha: Cesky
svaz hemofilki. ISBN: 80-239-3255-1

BINDER, T. a kol., 2004. Hematologické nemoci a poruchy v porodnictvi pro
nelékarské zdravotnické obory. 1. vydani, Praha: Triton. ISBN: 80-7254-540-X

BURES, J. a kol., 2003. Zaklady vnitiniho lékarstvi. 1. vydani, Praha: Galén .
ISBN: 80-7262-208-0.

CETKOVSKY, P. et al., 2004. Intenzivni péce v hematologii. 1. vydani. Praha :
Galén, ISBN 80-7262-255-2.

DVORACKOVA, Jana., 2008. Kvalita Zivota u osob s hemofilii. Brno
Diplomova prace. Masarykova univerzita. Fakulta Pedagogickd. Vedouci prace
Dana Zame¢nikova [cit. 2016. 22- 02]. Dostupné z
https://is.muni.cz/th/184118/pedf m/Kvalita_zivota_u_osob_s_hemofilii.pdf

FRIEDMANN, B., 1994. Hematologie v praxi. 1.vydani. Praha : Galén,
ISBN 80-85824-05-1.

HEMOJUNIOR, 2001. [online]. Praha: Klinika détské hematologie a onkologie
FN Motol, posledni Gipravy 20.2. 2016 [cit. 2016-10-03]. ISSN: 1805-3408

Dostupné z:http://www.hemojunior.cz/

HRUBISKOVA, K., 1979. Poruchy hemostizy a hemokoagulicie. 1.vydani.
Martin: Osveta, ISBN: 70-080-79

66


https://is.muni.cz/th/184118/pedf_m/Kvalita_zivota_u_osob_s_hemofilii.pdf
http://www.hemojunior.cz/

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

17.

HULIN, et all., 2013. Internd medicina. 1. vydani. Martin: Osveta. ISBN: 97-
880970-253-97

INDIANA HEMOPHILIA & THROMBOSIS CENTER, INC. 1998. [online].
Indianapolis: St.Vincent Hospital campus. Posledni apravy 27.3.2016 [cit. 2016-
05-03]. ph: 317-871-0000. Dostupné z: http://www.ihtc.org/

INDRAK, K.et al., 2006. Hematologie : Postgradualni klinicky projekt. 1.
vydani. Praha : Triton, ISBN 80-7254-868-9.

JONES, P., 2007. Zivot s hemofilii. 1. &eské vydani. Praha 2 : Grada Publishing,
a.s, . ISBN 978-80-239-9850-4.

JURENIKOVA, P., 2010 Zasady edukace v oSetfovatelské praxi, l.vydani,
Praha : Grada Publishing. ISBN: 978-80-247-2171-2

KESSLER, C., MAKRIS, M., 2014. Haemophilia. ISI Journal Citation Reports:
Ranking. ISSN: 1365- 2516

KLENER, P. et al., 2003. Hematologie : Vnitini lékafstvi. Svazek VIII. 1.
vydani. Praha 5 : Galén, ISBN 80-7262-210-2.

KOZAK, T., 2001. Vaitini lékaistvi, dil TILb: Hematologie. 1. vydani. Praha 5:
Galén, ISBN 80-7262-085-1.

KRISKOVA, A. a kol., 2006. Osetrovatel'ské techniky, 2.vydani. Martin: Osveta,
ISBN: 80-8063-202-2

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

67


http://www.ihtc.org/

18. LEMONE, P., BURKE, K., 2011. Medical -surgical nursing:critical thinking in
patient care. 5th ed. Boston: Pearson. ISSN: 0132-541-807

19. MAREK, J., 2010. Farmakoterapie vnitrnich nemoci. 4. vydani. Praha: Grada.
ISBN: 978-802-4726-397

20. MATYSKOVA, M; ZAVRELOVA, J, HRACHOVINOVA, I.,1999.
Hematologie pro zdravotni laboranty : 2. dil Krevni srazeni. 1.vydani. Brno :
IDV PZ, ISBN 80-7013-278-7.

21. MOUREK, J., 2005. Fyziologie : ucebnice pro studenty zdravotnickych oborii.
1.vydani. Praha : Grada Publishing, a.s, ISBN 80-247-1190-7.

22. MUDLER, K., 2009. Cviceni pro pacienty s hemofilii. 1. vydani. Praha:Cesky
svaz hemofilikt, ISBN- (neuvedeno)

23. PENKA, M., 2014. Krvaceni. 1vydani. Praha: Grada. ISBN: 978-802-4706-894

24. PENKA, M. , et al. 2009. Neonkologicka hematologie. 2. vydani. Praha :
Grada Publishing, a.s, ISBN 978-80-247-2299-3.

25.  proLekafe.cz, 2008, [online]. MeDitorial: Hematologie: TRPI PACIENTI S
HEMOFILII N1ZSi SEBEUCTOU? Posledni tipravy: 27.05.2016 [cit. 2016-03-
01]. ISSN 1803-6597. Dostupné z: http://www.prolekare.cz/hemofilie-
novinky/trpi-pacienti-s-hemofilii-nizsi-sebeuctou-6306

26. RENDL, Lukas., 2011. Specifika osetrovatelské péce u nemocného ditéte s
hemofilii.Ceské Bud&jovice. Bakalaiska prace. Zdravotné socialni fakulta,
Katedra oSetfovatelstvi a porodni asistence. [Cit. 2016. 26-02]. Dostupné z
http://theses.cz/id/bx44qu/Specifika_oetovatelsk_pe_u_nemocnho_dtte s_hemofili.
pdf

68


http://www.meditorial.cz/
http://www.prolekare.cz/hemofilie-novinky/trpi-pacienti-s-hemofilii-nizsi-sebeuctou-6306
http://www.prolekare.cz/hemofilie-novinky/trpi-pacienti-s-hemofilii-nizsi-sebeuctou-6306
http://theses.cz/id/bx44qu/Specifika_oetovatelsk_pe_u_nemocnho_dtte_s_hemofili.%09%09pdf
http://theses.cz/id/bx44qu/Specifika_oetovatelsk_pe_u_nemocnho_dtte_s_hemofili.%09%09pdf

27.

28.

29.

30.

31.

SAKALOVA, A., 2011. Klinickd hematolégia. 1.vydani. Martin: Osveta, ISBN:
97-880-80-63-324-0

SLEZAKOVA, L. a kol., 2010. Osetirovatelstvi v pediatrii. Praha: Grada. ISBN:
978-80-247-3286-2

SME Primar.sk, 1997 [online]. Bratislava: Dennik SME, posledni apravy
23.2.2004 [cit. 2016-12-03]. ISSN: 1335-4418 Dostupné z:
http://primar.sme.sk/c/4117025/krvacavost-hemofilia.html

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

Youtube, Mudr. HAJSMANOVA, Z., 2016. [online]. Hemofilie (zdznam
webinéfe. Posledni pravy: 30.03.2016 [cit. 2016-11-01]. Dostupné z:
https://www.youtube.com/watch?v=eZO1htPtbol

69


http://primar.sme.sk/c/4117025/krvacavost-hemofilia.html
https://www.youtube.com/watch?v=eZO1htPtboI

SEZNAM PRILOH

Ptiloha A - Protokol k provadéni sbéru podkladii pro zpracovani bakalaiské prace I.
Ptiloha B - Reserse II.

Ptiloha C - Edukacni karta ¢.1 - Hemofilie

Ptiloha D - Eduka¢ni karta ¢.2 - Geneticky pfenos Hemofilie

Ptiloha E - llustrace

Ptiloha D - Lécebna centra pro pacienty s Hemofilii



Pfiloha B - reSerse

E“FCKA4
;y;'c‘ & r 4 % >
3 > Moravskoslezska védecka knihovna
= <
%!‘ 4 v r 4 r .
Moz v Ostravé, prispévkova organizace
Cislo reserse: 111-7767
Nazev reSerse: Edukace pacienta s hemofilii
Jazykové omezeni: cestina, slovenstina, anglictina
Casové omezeni: 2005-2015

U knih, které jsou k vypujceni v MSVK v Ostravé, je uvedena signatura. Knihy bez sngnatury
jsou k dispozici v jinych knihovnach CR (viz
http://aleph.nkp.cz/F/CASI791I3RXK8Q16HIVKASQUS32X3FRTG9214CXESFISM2HDAI
-18714?func=file&file_name=find-b&local_base=SKC Tyto knihy je mozno objednat
prostrednictvim meziknihovni vypujéni sluzby v na$i knihovné).

U ¢lankd je nutné vyhledat cely ¢asopis.




Ptiloha E - ilustrace ¢.1- Klouby

Obr. ¢. 1 Normalny kolenny kib
Obr. & 2 Krvécanie do kibu roztahuje kibnu dutinu a spésobuje bolest

zdroj: Slovenské hemofilické sdruzeni, 2000 - 2016
dostupné z: http://www.shz.sk/node/9

llustrace €.2 - Geneticky pienos Hemofilie

Rodokmeri

* = hemofilik

'R =prenasacka
5& ik Rodicia
|

i A & }

VKO 1A o S A I e B

obr. 2
zdroj: Slovenské hemofilické sdruzeni, 2000- 2016

dostupné z: http://www.shz.sk/node/10
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[lustrace ¢.3- Ptiprava substitucni 1écby

zdroj: Novinky.cz - sekce zdravi, 2015
dostupné z: http://www.novinky.cz/zena/zdravi/366959- hemofilie-

nevylecitelna-nemoc-ktera-postihuje-muze.html

Ilustrace ¢.4 - Kralovna Viktorie

zdroj: wikipedia.org

dostupné z:

https://cs.wikipedia.org/wiki/Viktorie (britsk%C3%A1 kr%eC3%Allovna)
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Ptiloha F - Lécebna centra pro pacienty s Hemofilii

Hemofilicka 1é¢ebna centra (HTC)

Détské oddéleni

Nemocnice Ceské Budgjovice

Bozeny Némcové 44, 370 00 Ceské Bud&jovice/ mapa
Telefon: (07:00- 14:00hod.) : 387 876 355

Telefon: ( 14:00 - 17:00 hod.) : 387 876 376

E - mail: timr@nemcb.cz

Détska klinika fakultni nemocnice HK
Sokolska 581, 500 12 Hradec Kralové
Telefon: (07:00 - 16:00) : 435 832 785
Telefon: (16:00 - 07:00) : 495 834 524
E-mail: j.hak@seznam.cz

Détska klinika fakultni nemocnice Olomouc
I. P. Pavlova 6, 775 20 Olomouc
E- mail: pospisid@fnol.cz

Centra komplexni péce (CCC)

Klinika hematoonkologie FNO
Ttida 17. listopadu 1790, 708 52 Ostrava- Poruba
Telefon ( nepfetrzité): 597 373 631

E - mail: bohumir. blazek@fno.cz

zdroj: Hemofilie.cz, 2016

dostupné z: http://www.hemofilie.cz/detska-lecebna-centra
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