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Abstrakt

Tato bakalaiska prace se zabyva vlivem krvacivého onemocnéni na denni aktivity
pacientii. Krvaciva onemocnéni predstavuji Siroké spektrum poruch, pti¢emz kazda porucha se
muze liSit svou etiologii, klinickymi projevy ¢i naslednou terapii. Z tohoto diivodu se tato
bakalafska prace zaméfuje pfedevsim na hemofilii. Cilem prace bylo zjistit, v jakych oblastech
a do jaké miry ovlivituje krvacivé onemocnéni bézny zivot pacientll. Prace je rozdélena na
teoretickou a empirickou Cast. V teoretické €asti jsou charakterizovany jednotlivé krvacivé
stavy a podrobnéji popsany von Willebrandova choroba a hemofilie. V zavéru teoretické casti
jsou popsany aktivity denniho zivota a potieby ¢lovéka. Empiricka ¢ast obsahuje vysledky
vlastniho Setfeni, statistickou analyzu a komparaci vysledkli vlastni prace s vysledky diive
realizovanych studii. Metoda: k ziskani vysledkli byl vytvoren dotaznik vlastni konstrukce,
ktery byl nasledn& distribuovan v Ustavu hematologie a krevni transfuze vybrané skuping
respondenttl, kteti dochazeji na ambulantni kontroly do Centra pro trombozu a hemostazu.
Vysledky: dotaznikového Setfeni se ztcastnilo 42 respondentl a bylo zjiSténo, ze hemofilie
pacienty nejvice ovliviiuje pti vybéru povolani a pfi provozovani sportovnich aktivit. Zavér:
Vyzkum vlastni prace poukazuje na problematiku krvacivého onemocnéni a jeho vlivu na

denni aktivity pacienti.
Abstract

This bachelor thesis deals with the impact of bleeding disorders on patinets daily
activities. Bleeding disorders represent a wide spectrum of disorders, and each disorder may
differ in its etiology, clinical manifestations or subsequent therapy. For this reason, this
bachelor thesis focuse primarily on haemophilia. The aim of this thesis was to investigate in
which areas and to what extent the bleeding disorder affects the daily life of patients. The thesis
id divide into a theoretical and an empirical part. In the theoretical part, the different bleeding

conditions are characterized and von Willebrand’s disease and haemophilia are described in



more detail. At the end of the theoretical part, the activities of daily life and the needs of person
are described. The empirical part contains the results of the own investigation, statistical
analysis and comparsion of the rsults of the own work with the results of previously conducted
studies. Method: to obtain the results, a questionnaire of our own design was developer, which
was subsequently distributed in the Institute of hematology and blood transfusion to a selected
group of respondets attending outpatient check-ups at the Centre for thrombosis and
haemostasis. Results: 42 respondents took part in the questionnaire survey and it was found
that haemophilia affects patients most in their choice of occupation and sporting activities.
Conclusion: the research of own work highlights the issue of bleeding disorder and its effect

on patients’daily activites.

Klicova slova

Krvécivé poruchy, hemofilie, aktivity denniho Zivota, vliv onemocnéni

Keywords

Blood disorders, haemophilia, activities of daily living, impact of disease



UNIVERZITA KARLOVA

2. 1ékafskd fakulta
Ustav osetiovatelstyi Akademicky rok: 2022/2023

ZADANI BAKALARSKE PRACE

Jméno a pfijmeni: Elifka Vackova
Studijni obor: VSeobecné oletFovatelstvi
Dékan fakulty Vam podle zdkona ¢. 111/1998 Sb. uréuje tuto bakalaiskou praci:

Nazev price: Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii
Zasady pro vypracovani:

Bakalaiska prace musi splfiovat pozadavky uvedené v platném opatieni dékana. Zpracovinim bakalafské prace
student/ka prokaZe, Ze se umi samostatné orientovat ve studovaném oboru a 7e v pritbéhu studia ziskal/a a zdroven
je i schopen/a v praxi uplatiovat teoretické poznatky a praktické postupy (metody). Bakaliska prace musi byt
ptvodnim a samostatné zpracovanym odbormnym textem. P¥i zpracovani bakalafské prace sc student/ka miize opirat
o vysledky a zkuSenosti ziskané jinymi autory, av§ak vzdy musi tyte vysledky a zkuSenosti konfrontovat s
vlastnimi nazory, dvahami, hodnocenimi a zavéry. Rozsah bakalarske prace vyplyva z povahy zpracovavaného
tématu, pficemz jeji minimalni rozsah &ini 40 stran normovaného textu. Referenéni seznam musi obsahovat
nejméné 25 polozek Easopiseckych, literarnich i elektronickych zdrojl informaci. Do referenéniho seznamu se
nezapoditavaji pouhd abstrakta. Zpracovanim bakalatské prace musi student prokazat schopnost pracovat s aktualni
odbornou literaturou vztahujici se k fe§ené problematice, véetné prace s cizojazyénou literaturou a s dal§imi
prameny. Citace typu ““ustni sdéleni” a “nepublikovana data” (s vyjimkou vnitfnich pfedpisi a standardi) nelze v
bakalarské prici pouzit.

Datum zadani bakalatské prace: 19.3.2023

Termin odevzdani bakalafské prace: dle harmonogramu prisludného akademického roku

V Praze dne 24.3\2023



Prohlaseni

Prohlasuji, Ze jsem bakalarskou praci zpracovala samostatné pod vedenim PhDr. Hany
Nikodemové, uvedla v§echny pouzité literarni a odborné zdroje a dodrzovala zésady védeckée
etiky. Prohlasuji, ze elektronicka verze prace vloZzena do studijniho informac¢niho systému je
totozna s odevzdanou tisténou verzi bakalaiské prace. Déle prohlasuji, Ze stejna prace nebyla

pouzita k ziskani jiného nebo stejného akademického titulu.

V Praze 21.4.2024 Fliska Vackova



Podékovani

Réda bych podékovala své vedouci bakalafské prace PhDr. Hané Nikodemové za jeji odborné
vedeni a cenné rady, které mi pii tvorbé prace poskytovala. Také bych chtéla podékovat MUDr.
Ivan€ Hadacové za jeji odborné rady a konzultace, které¢ mi, v souvislosti s problematikou toho
onemocnéni, poskytla. Dale bych chtéla podékovat celému Ustavu hematologie a krevni
transfuze za jejich vstiicnost a ochotu pfi distribuci dotaznikli. V neposledni fad¢ bych chtéla

podékovat vSem respondentiim, kteti se zucastnili dotaznikového Setfeni.



UVIOD .ttt et sttt et e h e bt et s at e bt et e at e bt et et e bt et ennes 10
CHIE PIACE ..vveeeeieeiieeiee ettt ettt ettt et e et e e b e e s taeeabeesaaeenbeensaesnsaenseeanseensnesnseennneans 11
SezZNamM ZKIALEK .....ooueiiiiiiiieee e 12
TEOTEHICKA CASE....evtiutieniieiieteeteet ettt ettt et ettt et esbeetesaeen 13
2.1 KIVACIVE STAVY ..vviieiiiiieiie ettt ettt et e e e e ateeesaeeeaaaesssaeesssaaessseeensnes 13
211 HEMOSTAZA ...couiiiiiiieiiie ettt s 14
2.1.2  KHNICKE PHZNAKY ....oeieiviiiiiiieeiie ettt e e s 16
2.1.3 Diagnostika krvacivych Stavil.........ccoeoieiiiiiiiiiiiiiee e 17
2.2 VT0ZENE KIVACIVE SLAVY ..eeuviiiiiiiiiieiiieciie ettt ettt et stee e esevesbeesaeeesseessaesnseennneens 19
2.2.1  Von Willebrandova choroba.............cceceiieiiiriinienieiecieeee e 19
22,11 KIBSHIKACE ..ottt 19
2.2.1.2  KINICKY ODIAZ...cc.viiiiiieiieciieiieeie ettt et e e es 20
2.2.1.3  DiIagnosStiKa ...cc.eeeuiiiiieiiece e e 20
22104 LECDA ittt ettt et et reebeenean 21
2.2.2 HEMOTIIE .ttt 22
2.2.2.1  DEAICNOSE ..ouvveiieiiieiieeiieie ettt et ettt ettt teeseenseenteeneeteeneeneans 22
2.2.2.2  KINICKE PrOJEVY .eeieiuiiieiiieeiiieeiieeette ettt ettt eteeeieeesteeesbeeesnseeessseeennseeenns 23
2.2.2.3  DiIaGNOSHIKA ...eeeiiiieiiieciiee ettt ettt ettt e e nnnee e enbee e 23
2224 LECDA .ttt ettt 24
2225  PéCe 0 hemofiliKa.......cooiiiiiiiiiiiiii e 25

2.3 POtIebY CLOVEKA. ......eiieeiieee e 26
2.3.1 Hierarchie potieb dle A.H.Maslowa ..........ccceeoiiriininiiiniiniiicnicecceeceeeen 27
24 Aktivity denniho ZIVOta.........cccueviiiiiiiiniiiiiiee e 27
241 SEDEPECR ..ttt ettt et e st e et estteebeeeateans 28
EMPIricka CASt PIACE......eouiiriiiiiiiieieciee ettt sttt e 29
3.1 Cile prace a pracovni hYPOtEZY .......ceevueeeiiiieiiieeiee ettt e 29
3.2 Metodika Setieni a zpracovani dat ..........cccuveeviiiiriiieiiie e 30
33 Charakteristika souboru respondenttl............cccvveeriieeiiieeiiiecieeeee e 30
3.4 OrganiZace SEIENI.....cccuuieiiieeeiieeeieeesieeesieeeste e e te e et e e eteeeeteeeesaeeessseeessseeensseeennes 30
3.5 Vysledky v1astniho Setren........ceeevuieriiiiiieiieiiiecie et e 31
3.5.1 Statistické vyhodnoceni dat .............cccueeviiiriiiiieniieiee e 42
3.6 DISKUSE. ..ottt ettt sttt ettt st 50



3.6.1  KOMPATACE .....eeviieeeiiiiie ettt e eeitee e ettt e e ettt e e e ette e e e st e e e snsaeeesestaeeeesnnseeesennnees 51

4 Zavér

................................................................................................................................. 55
5 Referencni SEZNAM . ........ooiuiiiiiiiiiiieie ettt e eas 57
SezNam TaBULEK ........ooueiiiiiiiieieeee ettt sttt 60
SeZNAM PIILON ....eieiiiiiieiie ettt ettt et et b e raeebeenaeeens 62
PIILORY -ttt ettt et st b ettt saeens 63



UvoD

Pojem krvacivé onemocnéni piedstavuje Siroké spektrum poruch, pii kterych dochazi
k nadmérnému krvaceni. Jednad se o purpury, trombocytopatie, trombocytopenie anebo o
koagulopatie. Vrozené koagulopatie jsou krvacivé poruchy, které jsou zptisobeny nedostatkem
nekterého srazeciho faktoru. Prikladem mutize byt hemofilie nebo von Willebrandova choroba.

S pacienty, ktefi jsou postizeni krvacivym onemocnénim, jsem se poprvé setkala
béhem prace v Ustavu hematologie a krevni transfuze. Pacientim zde byla poskytovana
stoprocentni 1ékai'skd a oSetiovatelska péce, diky které mohli v ramci moznosti vést normalni
zivot. Béhem své odborné oSetfovatelské praxe jsem se setkala s tim, Ze zdravotnicky
personal na jinych specializovanych oddélenich, nebyl dostatecné edukovan o problematice
tohoto onemocnéni, jeho vlivu na psychicky i fyzicky stav hemofilickych pacienti.

V disledku toho dochazelo ke Spatné komunikaci jak mezi oSetfovatelskym personalem a
pacientem, tak mezi oSetfovatelskym persondlem a centrem, ur¢enym pro 1écbu krvacivych
poruch.

Von Willebrandova choroba je nejcastéjsi vrozenou koagulopatii, avsak vétSina
pacientil s touto poruchou ma lehkou formu, kterd je v béZném Zivoté nijak neomezuje a pro
ucely této prace by tedy nebyla vhodna. Jako model krvécivych poruch byla proto vybrana
hemofilie. Ta je v historii nej€astéji spojovana s britskou kralovnou Viktorii, ktera byla jeji
prenaseckou a diky své manzelské politice pfedala tento gen dal§im generacim a tim rozsitila
hemofilii do v§ech evropskych mést. V Ceské republice je evidovano cca 1000 pacientt s
hemofilii a asi 56-60 % z nich trpi t€zkou formou. Pfesto ze tedy nejde o zcela vzacné
onemocnéni, povédomi vetrejnosti neni pfilis§ Sirokeé.

Rada bych ¢tenafe mé bakalarské prace vice seznamila s timto typem onemocnéni a s

komplikacemi, které pacienti s krvacivymi poruchami denné zaZivaji.
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1 Cile prace

Zamérem této bakalarské prace je zmapovat vliv krvacivé onemocnéni na denni aktivity

pacientl a zjistit, v jakych oblastech a do jaké miry krvacivé onemocnéni pacienty ovlivituje

v bézném zivoté. K naplnéni tohoto zaméru byly stanoveny nasledujici cile.

Prostudovat odbornou ¢eskou a zahrani¢ni literaturu

Ptinést relevantni poznatky tykajici se feSené problematiky

Vytvoftit dotaznik vlastni konstrukce a provést dotaznikové Setfeni u vybrané skupiny
respondenti

Ziskana data utfidit a provést statistickou analyzu

Statisticky vyznamna data interpretovat

Provést komparaci vlastnich vysledki s vysledky diive realizovanych studii

Vyvodit zavér a predlozit ptinos pro oSetiovatelskou praxi
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Seznam zkratek

ADP — Adenosindifosfat

Ag — Antigen

aPTT — Aktivovany parcialni tromboplastinovy cas
DIC — Diseminovana intravaskularni koagulopatie
FN — Fakultni nemocnice

GPIb — Membranovy glykoprotein

HCCC - Centrum komplexni hemofilické péce
HCT - Centrum pro 1é¢bu hemofilie

Pfa — Analyza destickovych funkci

PT — Protrombinovy test

R — Pomér

RCo — Ristocetinovy kofaktor

vWCH - von Willebrandova choroba

vWF - von Willebranduv faktor
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2 Teoreticka cast

V tivodu teoretické Casti jsou popsany krvacivé stavy a nasledné jejich klinické projevy
a diagnostika. Dale je podrobnéji popsana von Willebrandova choroba a hemofilie. Zavér

teoretické ¢asti je zaméefen na potieby Cloveka a denni aktivity.

2.1 Krvacivé stavy

Krvacivé stavy jsou poruchy, pfi kterych dochdzi k nepiimeéfenému nebo spontannimu
krvaceni. Pfi¢inou miize byt porucha cévni stény, nedostatek nékterého plazmatického
koagula¢niho faktoru, nebo porucha funkce ¢i nedostatek krevnich desti¢ek. Podle pficiny lze

rozlisit, o jakou poruchu se jedna (Navratil et al., 2008).
Purpury

Jedna se o krvacivé stavy, pii kterych je sice zachovana normalni srazlivost krve, ale je
narusena cévni sténa. Tim dochazi k naruSeni vztahu mezi kapilarni sténou a krevnimi
desti¢kami. Purpury jsou rozliSovany na vrozené a ziskané. (Safrankova & Nejedl4, 2006).
Vzhledem k tomu, Ze krvaceni je kapilarni, u pacientlii nedochazi k velkym krvacivym
projevum, ale k tvorb¢ petechii na koncetinach. DalSimi ptiznaky mohou byt krvacivé prijmy,

hematurie a bolesti bficha a kloubt (Navratil et al., 2008).
Trombocytopatie a trombocytopenie

Krvacivé stavy z destickovych pfi¢in jsou zpusobeny bud’ deficitem trombocytl —
trombocytopenie, nebo poruchou funkce krevnich desti¢ek — trombocytopatie (Safrankova &
Nejedla, 2006). NejcastéjSimi priznaky jsou petechie a krvaceni ze sliznic (Vokurka et al.,
2019). PfiCinou trombocytopenie muize byt nedostatecnd tvorba krevnich desticek, jejich
zrychlend destrukce, shromazd’ovani v nékterych orgénech, jako jsou jatra a slezina, nebo
pusobeni vngjsi vlivil — arteficidlni trombocytopenie (napt. pii mimotélnim ob&hu) (Greer et

al., 2014).
Koagulopatie

Koagulopatie jsou charakterizovany nedostatkem jednoho nebo vice koagulacnich
faktor. U pacientii dochazi ke vznik hematomu, spontdnnimu a protahovanému krvéaceni.

Koagulopatie 1ze také rozd¢€lit na vrozené, pattici mezi hemofilie typu A i1 B, a na ziskané, mezi
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néz patii naptiklad koagulopatie zplisobend poruchou resorpce vitaminu K. Zatimco vrozené
koagulopatie se vétSinou tykaji jen jednoho koagulacniho faktoru, u ziskanych byva nedostatek

vice faktort (Vokurka et al., 2019).
Krvacivé stavy smiSené etiologie
Diseminovand intravaskularni koagulace

Diseminovanou intravaskularni koagulaci zkracené DIC, popisuji Penka a Tesafova
jako ,,ziskany syndrom charakterizovany nelokalizovanou intravaskularni aktivaci koagulace
z nejriznéjsich pricin® (Penka & Tesatova et al., 2011, str. 1272). DIC jako takové neni
samostatnd porucha, ale je vzdy pfidruzena k jinému stavu, jako jsou nddorovd onemocnéni,
sepse, traumata, popdaleniny, infekce, gynekologicko-porodnické komplikace. Diagnostika
spociva predevsim v laboratornim vysetieni, pfi kterém je prodlouzeno PT a aPTT, dojde
k ubytku trombocytl a fibrinogenu, a naopak k nartstu degradacnich produktt fibrinogenu.

DIC jako pfidruZzeny stav vymizi v moment, kdy je vyléCena primérni porucha (Wada, 2004).

2.1.1 Hemostaza

Hemostaza neboli zastava krvaceni, je velmi dulezity proces, béhem které¢ho télo
reaguje na poskozeni cévni stény a zabranuje ztraté krve. Tohoto procesu se ucastni cévni sténa,
krevni desticky, buiiky nesouci tkanovy faktor, plazmatické faktory, které zahrnuji koagulaéni

a fibrinolytické faktory, a inhibitory krevniho sraZeni (Chottova Dvotdkova & Mistrova, 2018).
Faze hemostazy
Vazokonstrikce

Pti poruseni integrity cévni stény se jako prvni aktivuje praveé cévni sténa, ktera se po
naruseni reflexné z0zi a tim omezuje Unik krve zrany (Kocarek, 2010). K vazokonstrikci
dochazi jiz n€kolik sekund po poranéni a dokéze zabranit pouze krvaceni z malych cév. Pfi
krvéaceni z velkych cév, jakou jsou artérie, je potieba ihned poskytnout odbornou pomoc, bez
které hrozi znacna krevni ztrata. Krome zazeni cévni stény dochézi v misté poranéni k aktivaci

trombocytu, které predstavuji dalsi fazi hemostazy (Chottova Dvotakova & Mistrova, 2018).
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Tvorba primarni destickové zatky

Po narusSeni cévni stény se na ni pfichycuji trombocyty, které v misté poskozeni
zajistuji primarni hemostazu. Cely proces zacina piilnutim neaktivovanych trombocytli na
povrch poranéné cévy. Aktivaci trombocytil zajisStuje kolagen, adenosintrifostat a dalsi faktory,
které jsou pravé krevnimi destiCkami uvolfiovany, pfi¢emz nejvyznamngj$i je pravé
adenosindifosfat (Chottova Dvotédkova & Mistrova, 2018). Jak popisuje Kocarek ,,uvolnény
ADP s vapenatymi ionty a specifickym plazmatickym proteinem znamym jako von
Willebranduv faktor zpiisobuje dalsi shlukovani trombocytii z krevniho proudu k jiz
prichycenym krevnim destickam a tim je na povrchu zranéni vytvorena primarni krevni zatka. *
(Kocarek, 2010, s. 81). Vytvorena zatka sice zastavi krvaceni, ale neni pfili§ odolna a mohla

by byt krevnim proudem snadno znic¢ena. Z toho diivodu dochdzi v dalsi fazi k jejimu zpevnéni

— nastupuje faze hemokoagulace (Kocarek, 2010).
Hemokoagulace

Hemokoagulace neboli srazeni krve, je proces, béhem kterého se tekuta krev ptemeénuje
na nerozpustny gel. Cilem hemostdzy je zastava krvaceni. Na tomto procesu se podili
koagulacni faktory, které jsou syntetizovany v jatrech. Faktory II, VII, IX, X, XI a XII jsou
serinové proteazy, faktor III je tkanovy faktor, a faktory V a VIII pisobi jako kofaktory. Von
Willebrandliv faktor ma dvoji funkci — piisobi v primarni hemostaze — podporuje funkci
krevnich desticek a soucasné slouZzi jako nosic a stabilizator faktoru VIII. Nékteré faktory (II,
VII, IX a X) pottebuji pro svou spravnou funkci pfitomnost vitaminu K. Pfi poranéni cévy
dochazi ke kaskad& koagulaénich reakci, kdy se jednotlivé faktory postupné aktivuji za
pfitomnosti vapenatych iontd. Vznikd trombin, ktery odStépuje z fibrinogenu fibrinové
monomery, jeZ se spojuji ve fibrinové polymery. V kone¢né fazi jsou jednotliva fibrinova
vlakna propojena faktorem XIII, ¢imZ vznika definitivni fibrinovéa zatka. V laboratornich
podminkach dochézi ke sraZeni krve tzv. vnitini cestou (aktivaci faktoru XII) nebo vnéjsi
cestou (aktivaci faktoru VII). Ob¢ cesty se poté spoji pfi aktivaci faktoru X a pokracuji déle
spolec¢né. Uvnitt cév dochazi témét vzdy k zahajeni srazeni aktivaci faktoru VII, kdy probéhne
¢ast koagulace az k vytvofeni malého mnozstvi trombinu, ktery se pak zpétné vraci do
vnitiniho systému, aktivuje faktor XI (zpétnd smycka) a v této fazi aktivace vznikd jiz
dostate¢né mnozstvi trombinu, aby byl vytvofen fibrin. Soucasné musi dobie fungovat systém
inhibitort (antitrombin, protein C a protein S), které ve spravny ¢as koagulacni kaskadu pterusi

a zastavi srazeni krve. Spravna funkce hemokoagulacniho systému je zavisla na dostatecné
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koncentraci a funkci jednotlivych faktorti a inhibitorti. Pfi nedostatku faktorti se nevytvofi
dostatecn¢ pevné fibrinové koagulum a dochazi ke krvaceni, pfi nedostatku inhibitorti naopak

hrozi riziko vzniku trombozy (Chottova Dvorakova & Mistrova, 2018).
Fibrinolyticky systém

Fibrinolyticky systém je posledni fazi hemostdzy, béhem které dochazi k odstranéni
fibrinu pomoci plazminu. Plazmin v této fazi vznika z plazminogenu pomoci enzymii. Na konci
celého procesu je poruSena cévni sténa zhojena a opét zpriichodnéna (Mourek, 2012; Vokurka

etal., 2019).

2.1.2 Klinické priznaky

Krvacivé stavy, jak jiz nazev napovida, se primarné projevuji krvacenim. Je velmi
dilezité od sebe jednotlivé krvacivé poruchy spravné odlisit, cehoz 1ze dosdhnout diky spravné
diagnostice. Klinické projevy zahrnuji snadnou tvorbu hematomil ¢i petechii, Casté krvaceni
z nosu, nadmérné krvaceni po extrakci zubu, masivni a dlouhotrvajici krvaceni pii traumatech

nebo operacnich vykonech a krvaceni do svalt a kloubii (Lee et al., 2005).
Krvaceni do kiize

Krvaceni do kiize mlize mit vice typl, a vzdy je podstatné rozliit, zda se jedna o
kapilarni, venodzni ¢i arteridlni krvaceni. Pro kapilarni krvaceni jsou charakteristické tzv.
petechie, coz jsou drobné¢ lividni tecky, které se nejcasteji vyskytuji v oblasti dolnich koncetin.
Kromé petechii se u pacientli objevuji také ekchymozy, které se za normalnich okolnosti
vyskytuji u jedincil po fyzickém traumatu, ale u pacienti trpicich krvacivou poruchou nemusi
byt Zadné trauma zaznamenano. Petechie i ekchymozy jsou ¢astym projevem u poruch cév a
krevnich desticek. NejcastéjSim a nejvyraznéj$im projevem jsou hematomy, které mohou mit
rizné rozméry. U pacientll trpici krvacivym onemocnénim se hematomy mohou tvofit
spontanné, a na rozdil od zdravych jedinct k nim dochazi 1 po sebemensim traumatu (Greer et

al., 2014).
Krvaceni do kloubu a svalu

Krvéceni do kloubtl a svall se nejcastéji vyskytuje u hemofilie A a B, vWCH typu 3 a
poruch nékterych dalSich koagulacnich faktord. Prvnimi pfiznaky, Ze pacient krvaci do kloubt,
jsou pocity tepla, mravenceni a napéti v misté poskozeni. Pozdéji si nemocni jedinci stézuji na

bolest, vyrazny otok kloubu, zvySenou teplotu a omezeny pohyb. Nejcastéji jsou postizeny
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kolena, kotniky a lokty. Krvaceni do svalti se projevuje velmi podobné, pacienti pocit'uji silnou

bolest, otok a omezeni hybnosti (Stary et al., 2005; Vydra & Cetkovsky et al., 2015).
Krvaceni spojené s traumatem nebo invazivnim zakrokem

U pacientd s krvacivou poruchou je zvySené riziko krvaceni béhem i po operacnim
vykonu. Je velmi diilezité, aby se u takovych pacientti provedla vSechna potiebna predoperacni
vysetieni, a aby bylo vSe zkonzultovano s hematologem. Pacienti mohou nadmérné krvacet po
traumatu nebo invazivnim vykonu, ktery by u zdravého jedince probéhl bez komplikaci.
Rizikem je u takovych pacientil i extrakce zubl. Pfi nadmémém a protahovaném krvéaceni u
vétSich operacnich vykont je vzdy potieba oSetfit zdroj krvaceni a podat cilenou 1é¢bu — tedy
substituci chybéjicich krevnich komponent (krevni desticky, koagulaéni faktory) (Lee et al.,
2005; Vydra & Cetkovsky et al., 2015).

2.1.3 Diagnostika krvacivych stavi

Diagnostika zahrnuje odbér anamnézy, fyzikalni vySetieni a laboratorni testy. Diky
diagnostice dokdzeme urcit pficinu krvaceni a néasledné zvolit vhodnou lécbu (Vydra &

Cetkovsky et al., 2015).
Anamnéza

Sbér anamnézy poskytuje zdsadni informace k urceni typu a zavaznosti krvacivé
poruchy. Pfi rozhovoru s pacientem se zjiStuje, zda u nékoho =z piibuznych byla
diagnostikovéana néktera krvéciva porucha, nebo zda se u n¢kterého z nich vyskytuji krvéacivé
projevy. Dilezité je také zjistit, k jakym krvacivym projeviim u pacienta dochazi, jak dlouho
trvaji, v jakych situacich ke krvaceni doSlo, zda spontanné€, pii urazu nebo pfi invazivnim
zakroku, a zda pacient uziva nékteré léky, které mohou ovlivnit koagulaci (Vydra & Cetkovsky

et al., 2015).
Fyzikalni vySetieni

Fyzikalni vySetfeni je zaméfeno na vSechny mozné projevy na téle pacienta, které
mohou naznacovat poruchu koagulace a vznik krvacivé poruchy. Na kiiZi 1ze pozorovat vznik
petechii a hematomu, kdy dilezitou oblasti jsou klouby, které jsou jednim z nejcastéji
postizenych mist. Ty na zédklad¢ poruchy mohou byt otekl¢, zarudlg€, bolestivé, piipadné miize
dojit k omezeni v rozsahu pohybu. Fyzikalni vySetfeni také podéava informaci, zda u pacienta
nedochdzi k casté a spontanni epistaxi. Zméteno je také na systémové projevy, které mohou

byt krvacivym onemocnénim zpusobeny, napiiklad onemocnéni ledvin nebo jater, ¢i rizné
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infekce a dalsi. AvSak pokud pacient trpi lehkou formou, vysSe uvedené piiznaky se u né&j

nemusi vitbec projevovat. (Vydra & Cetkovsky et al., 2015).
Laboratorni vySetieni

Laboratorni testy jsou velmi diilezitou soucasti diagnostiky krvacivych chorob. Je
velmi dilezité dbat na preciznost a spravnost odbéru, jelikoz vzorky jsou v preanalytické fazi
velmi citlivé a pti nedodrzeni spravnych postupti mize dojit k faleSnym vysledktim, coz znacné

komplikuje spravnou diagnozu a naslednou 1écbu (Brodska Lahoda & Kohout et al., 2022).
Globalni testy
Doba krvaicent

Doba krvaceni, nebo také krvacivost, je orientacni test, ktery poskytuje informaci o
funkci trombocytl. Cilem této metody je zméfit Cas, za ktery dojde k zastavé krvaceni po
drobném poranéni. Drobné poranéni spociva v incizi na piedlokti dle Ivyho, vpichu do usniho
lalicku dle Souliera nebo fezem do usniho lalicku dle Dukeho. Fyziologické hodnoty se
pohybuji v rozmezi 2-5 min. Tato vySetieni se v soucasné dobé pouzivaji jen ziidka a v bézné
praxi jsou nahrazena vySetfenim na analyzatoru destickovych funkci (PFA). K prodlouZeni
¢asu dochazi napiiklad u pacient s von Willebrandovou chorobou a u trombopatii — vrozenych
nebo arteficidlnich — napftiklad pii 1écbé kyselinou acetylosalicylovou (Pecka et al., 2010;

Spinar & Ludka et al., 2013).
Screeningové testy
Protombinovy test (PT)

Protrombinovy test, nebo také Quick test, byl v r. 1935 zaveden Armandem Quickem
(Quick, 1935). PT je krevni test, ktery se pouziva k méteni rychlosti sraZeni krve a sleduje cely
proces vngjsi cesty a spolecné cesty az po konecny produkt — fibrinové vldkno. Do odebraného
vzorku citrdtové plazmy je pfidan tromboplastin a Ca>* ionty a ihned po podéani se méfi ¢as, za
ktery ve vzorku vznikne koagulum. U zdravého jedince dojde k vytvorfeni srazeniny béhem 10
az 15 sekund. Vysledky jsou prezentovany v €ase, nebo v tzv. R, coz je pomér kontrolni plazmy
a plazmy pacienta. Fyziologické hodnoty R u PT jsou 0,8-1,2. Protrombinovy test se v klinické
praxi vyuziva k monitorovani antikoagulacni 1éCby antivitaminy K (warfarin), u onemocnéni
jater, k diagnostice ziskanych ¢i vrozenych poruch koagulacnich faktora a pfi deficitu vitaminu

K (Brodska Lahoda & Kohout et al., 2022; Pecka et al., 2010).
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Aktivovany parcialni tromboplastinovy cas (aPTT)

aPTT méfi proces vnitini a spoleéné cesty hemokoagulace. Stejné jako u PT je
vysledkem testu vytvoreni fibrinového vldkna. Do vzorku plazmy jsou ptidany fosfolipidy
(kefalin) a aktivator (kaolin) a Ca*" ionty a méfi se doba, za kterou vznikne fibrinové vlakno.
Cely proces normalné trva 26-40 sekund v zévislosti na pouZzitém aktivatoru. Pomér R je stejny
jako u PT 0,8-1,2. K prodlouzenému ¢asu dochazi pfi terapii nefrakciovanym heparinem,
poruchach jater a pii nedostatku faktori vnitini cesty (na faktory spolecné cesty aPTT méné
citlivy nez PT), pii deficitu vitaminu K a hemofilii (Brodska Lahoda & Kohout et al., 2022;
Pecka et al., 2010).

Specialni testy

Laboratoie ve specializovanych centrech pro pacienty s poruchami hemostazy
provadéji paletu vySetfeni — stanoveni hladiny faktord, protilatek proti jednotlivym faktorim
(inhibitort), vySeteni von Willebrandova faktoru — antigenu a ristocetinové aktivity, stanoveni

multimert, vazby kolagenu (Pecka et al., 2010).

2.2 Vrozené krvacivé stavy

2.2.1 Von Willebrandova choroba

Von Willebrandova choroba (vVWCH) je dédicné krvacivé onemocnéni, které je
zpusobeno defektem von Willebrandova faktoru (vVWF), ten je dileZitou soucasti primarni
hemostazy a zaroven funguje jako nosi¢ a ochrana FVIIL. Spolu s hemofilii pfedstavuje jedno
z nejznaméjSich vrozenych krvacivych stavi, ale na rozdil od hemofilie je dédi¢nost vWCH
vétSinou autozomalné dominantni, a touto poruchou mohou trpét jak muzi, tak zeny. Jak uvadi
Machal ve svém ¢lanku, tak v Ceské republice Zije pfiblizné 1500 osob s von Willebrandovou
chorobou. RozliSujeme 3 typy vVWCH, kdy typ 1 a 3 jsou kvantitativnim defektem a typ 2
kvalitativnim (Indrék et al., 2006; Machal et al., 2022).

2.2.1.1 Klasifikace

Typ 1 - nejcastéjsi typ vWCH. U pacienti je prokazan ¢asteCny defekt vWF. Hladina
antigenu VWF se pohybuje mezi 5 a 50 %, ale funkce je stidle zachovana. Pacienti pozoruji

lehké az stfedné tézké krvacivé projevy
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Typ 2 - jak jiz bylo zminéno, je na rozdil od typu 1 a 3 zplisoben kvalitativnim

defektem. Rozlisujeme Ctyfi podtypy, pficemz kazdy je charakterizovan specifickou poruchou

Typ 2A - nejcastéjsi kvalitativni defekt. U postizenych dochazi k absenci
vysokomolekularnich multimert vWF v plazm¢, coz ma za nasledek pokles funkce

plazmatického vWF.

Typ 2B - stejn¢ jako u typu 2A 1 u typu 2B dochazi k absenci vysokomolekularnich
multimerd, k tomu zde ale dochazi jesté ke zvySené schopnosti vWF vazat se na destickovy

receptor GPIb (membranové glykoproteiny).
Typ 2M — charakterizovan snizenou vazbou k desti¢kovému receptoru GPIb.

Typ 2N — oznacovan také jako Normandy, se podoba lehké hemofilii. Pti tomto typu
dochazi k poruSe vazby mezi vWF a FVIIL.

Typ 3 - nejméné bézny, ale nejzédvaznéjsi, dédicnost je na rozdil od ptredchozich
autozomaln¢ recesivni. U homozygotti dochazi k t€zkému defektu vWF. Pacienti jiz od détstvi

trpi z&vaznymi krvacivymi projevy, které se mohou podobat krvaceni u hemofilie
(Smejkal, 2015).

2.2.1.2 Klinicky obraz

Krvacivé projevy jsou hlavnim pfiznakem, Ze télu muize chybét von Willebrandiv
faktor. Mezi né€ spada krvéceni z dasni, krvaceni do traviciho traktu, menoragie, epistaxe a také
kozni hematomy. Klinicky obraz vzdy zavisi na tom, o jaky typ se jedna. U pacientl s typem
1 a 2 se nemusi krvacivé projevy projevovat. Naopak u téZSich forem lze sledovat tézké a Casté
krvacivé projevy a mize dochazet ke krvaceni do svali a kloubt, coz je typické u pacientd

trpici hemofilii (Penka et al., 2014; Stary et al., 2005).

2.2.1.3 Diagnostika

Pro spravnou diagnostiku von Willebrandovy choroboy, musi byt splnény tfi faktory:
potvrzeni vVWCH v rodinné anamnéze, vyskyt krvacivych projevii a laboratorni prokazani
chybéjiciho vWF. V piipadé€, ze je splnéna podminka defektu vWF a pacient by mél dale
splnény jen jeden z dalSich dvou faktorti, 1ze diagnézu povazovat pouze za moznou ¢i
pravdépodobnou, ne vSak za jistou. V laboratorni diagnostice se pouzivaji pro vySetfeni
screeningove testy, specifické testy a diskriminaéni testy, které rozliSuji jednotlivé typy vWCH

(Smejkal et al., 2008).
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2.2.1.4 Lécba

Lécba se odviji od typu a zdvaznosti onemocnéni. Pacientlim, ktefi trpi mirnéjsi formou,
vétSinou postaci 1é¢ba antifibrinolytiky, coz jsou léky, které zabrani predc¢asnému odlouceni
koagula. U leh¢ich forem je lékem volby desmopresin. Tento 1€k stimuluje uvoliiovani
vlastniho vVWF z endotelidlnich bun¢k a doc¢asn¢ zvysuje jeho hladinu v krvi. Podava se také
pacientiim pii mensich operacnich vykonech. U tézkych forem je nutné podat substituci
chybéjiciho faktoru. Substituéni 1écba vyuzivd koncentraty vWF nebo koncentraty vWF
spole¢né s FVIII, které jsou aplikovany nitroziln€. Vzdy je ale dtlezité myslet na komplexni

pristup k 1écbeé (Machal et al., 2022).
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2.2.2 Hemofilie

Hemofilie je vrozenid dédi¢na porucha krevniho srdzeni zplisobena nedostatkem
koagula¢niho faktoru. Jedna se o nejCastejsi vrozenou koagulopatii. Hemofilii rozdélujeme na
dva hlavni typy: hemofilii A, ktera je charakterizovana nedostatkem koagula¢niho faktoru VIII,
a hemofilii B, ktera je disledkem deficitu koagulac¢niho faktoru IX (Klener et al., 2003; Stary
et al., 2005). I ptes stejnou dédicnost, je vyskyt hemofilie A markantné vétsi. V populaci timto
typem trpi 80-90 %. Dle tize pribéhu rozliSujeme u obou typti lehkou formu, kdy je hladina
faktoru VIII nebo IX vétsi nez 5 %, stfedné tézkou formu — hladina faktoru VIII a IX se
pohybuje mezi 1-5 % a téZkou formu — hladina FVIII a FIX je pod 1 % (Stary et al., 2005).
Prvni zaznamy o tomto onemocnéni se datuji az do 5. stoleti naSeho letopoctu. Hemofilie je
v historii nejcastéji spojovana s britskou kralovnou Viktorii, kterd byla jeji pfenaseckou.
Kralovna Viktorie méla 9 déti a diky své manzelské politice rozsitila hemofilii po celé Evropé.
Hemofilii trpél jak jeji syn Leopold, ktery zemiel na nasledky vykrvéaceni, tak jeji pravnuk,
rusky carevi¢ Alexej a jeji dvé dcery, Alice a Beatrice, byly pfenaSecky (Tesatova, 2009;
Kocarek, 2010). Prvni védecky zaznam je ale az z 19. stoleti, kdy americky Iékat J.C. Otto
popisuje hemofilii jako vrozené onemocnéni koagulopatie a zaroven si v§imal faktu, ze nemoci
trpi pouze muzi. Nazev hemofilie jako takovy vznik4 od tymu Patek a Taylor, ktefi izolovali

antihemolyticky globulin z krevni plazmy (Stary et al., 2005).

2.2.2.1 Dédiénost

Jedna se o gonozomalné recesivni dédi¢nost, kdy je mutace genu vazana na chromozom
X, coZ v praxi znamena, Ze postiZeni jsou prevazné muzi. Ze zékladu genetiky vime, Ze jadro
lidské somatické buiiky se sklada ze 44 autozomi a 2 gonozom. Tyto pohlavni chromozomy
jsou ozna¢ovany pismeny X a Y, a jejich kombinace udava pohlavi daného jedince. Muzi maji
ve svém karyotypu pohlavni chromozom X a pohlavni chromozom Y, naopak u Zen se
v karyotypu objevuji dva chromozomy X. Z tohoto diivodu u Zen ve vétsiné piipadu nedochazi
k projevu této nemoci, jelikoZz postizeny chromozom X je kompenzovan alelou na druhém
chromozomu X. Zeny jsou tedy pouze pienasecky a vadny chromozom X piedavaji dal§im
generacim. Pokud ma zena ptfenasecka déti se zdravym muzem je 50% moZznost, Ze narozeny

syn nebude trpét hemofilii a dcera nebude prenaseckou a zarovent 50% moznost, Ze novorozené
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dit€¢ zdeédi vadny chromozom X, v takovém pfipad¢ se narodi syn trpici hemofilii nebo dcera
pienasecka. U paru, kde bude matka zdrava a otec hemofilik, budou vSichni synové zdravi a
dcery budou zdravé ptenasecky, které od otce zdédi postizeny chromozom X. To ma za
nasledek rozvoj nemoci po dalsi generace. Hladina faktoru je u vSech postizenych ¢lent rodiny
stejnd (vSichni hemofilici v rodin€ maji stejnou tizi onemocnéni). Asi u tetiny pacient neni
v rodin¢ zadny piibuzny s hemofilii, coz znamend, ze mutace vznikla nove¢, nebo do té¢ doby

nebyla diagnostikovéna. (Kocarek, 2008).

2.2.2.2 Klinické projevy

Tize krvacivych projevi odpovida poklesu koagulacniho faktoru, coz znamend, Ze
pfiznaky se u obou forem hemofilie nijak nelisi. U tézké formy se krvacivé projevy objevi uz
v utlém véku napft. vznikem vétsiho hematomu po ockovani, krvacenim pfi profezavani zubt,
s vét§i pohybovou aktivitou poté pozorujeme vétsi mnozstvi podkoznich hematomi a miize se
objevit i krvaceni do kloubt, do svali ¢i krvaceni po poranéni. Velmi zdvazné muiize byt
krvaceni do mozku nebo do vnitinich organi (ledvin a mocovych cest, do traviciho traktu, do
plic.). U leh¢ich forem byvaji krvacivé projevy méné nadpadné, vétSinou jsou vazané na
poranéni nebo chirurgicky zakrok (v€etné napf. trhani zubtl). Toto krvéceni je typicky pozdni,
kdy se vytvoii primarni koagulum a po jeho odstranéni za¢ne rdna znovu a protahované
krvacet. U t&€z8i hemofilie byvaji na kiizi hematomy, vétSinou rizného stafi. Po opakovaném
krvaceni do kloubt dochazi k poSkozeni kloubni vystelky a n€kdy az k té¢Zké destrukci kloubu
tzv. hemofilické artropatii. Krvaceni do svalu je provazeno velkou bolesti a omezenym
pohybem. Krvaceni do ledvin byva provazeno pfitomnosti krve v moc¢i, krvacenim do

zazivaciho traktu krvi ve zvratcich nebo ve stolici (Kubisz et al., 2006; Stary et al., 2005).

2.2.2.3 Diagnostika

Diagnostika se sklada zcilené¢ odebrané anamnézy, objektivniho (fyzikalniho)
vySetieni a na néj pak navazuje vySetfeni laboratorni. Pti podezieni na hemofilii je odebirdna
jak anamnéza osobni, tak rodinnd (Machal et al., 2022).

Pfi odbéru osobni anamnézy je potieba zjistit v kolika letech se u pacienta vyskytly
prvni projevy, v jaké situaci ke krvaceni dochézi, jak dlouho krvéceni trva (Stary et al., 2005).

Rodinna anamnéza naopak sdéluje, zda se v rodiné nevyskytuje né€kdo, kdo ma
krvacivé projevy, piipadné zda nékomu nebylo pifimo krvacivé onemocnéni jizZ

diagnostikovano. Lékar se pii odbéru rodinné anamnézy zamétuje piedevSim na muzské
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piibuzné, ale nesmi se zapominat, ze i zeny mohou, ve vyjimecnych situacich, také trpét
krvéacivymi projevy (Stary et al., 2005).

Spolu s anamnézou je potieba provést také fyzikalni vySetieni, které je zaméteno
predevsim na hematomy, kdy se lékat zaméfuje na jejich lokalizaci a charakter (Stary et al.,
2005).
urcit, zda se jedna o hemofilii ¢i ne. Ze zakladnich vySetfeni se provadi jiz zmifilované PT a
prodlouzené aPTT a ze specialnich stanoveni hladiny faktoru VIII/IX koagulacni metodu,
piipadné nektera pracovisté soucasné provadéji vysetieni chromogenni metodou, a stanoveni
vWF Ag (antigenu) a vVWF RCo (ristocetinového kofaktoru) k vylouc¢eni von Willebrandovy
choroby. U kazdého nové diagnostikovaného hemofilika se vysetfi i inhibitor faktoru VIII nebo
IX (protilatka proti koagulacni aktivité faktoru), markery hepatitidy A, B, C, HIV a parvovirus
B19; jaterni testy; krevni skupina; protilatky proti krevnim elementim (Machal et al., 2022;
Smejkal et al., 2021).

2.2.2.4 Lécba

Zakladem 1écby je 1éc¢ba substituéni — dodava se chybéjici faktor v mnozstvi k dosazeni
bezpeéné hladiny (podle situace) a to bud’ preventivné nebo pii krvaceni (on demand).
Preventivni substituci maji hlavné pacienti s téZkou formou hemofilie (u déti se zahajuje brzo
po narozeni), ale 1 hemofilici s leh¢i formou, napt., po krvaceni do kloubu s rizikem vyvoje
hemofilického kloubu, pacienti, kteti musi soucasné uzivat 1écbu, ktera snizuje srazeni krve
napf. pacienti s poruchou srde¢niho rytmu (Hlusi, 2019; Smejkal et al., 2021).

U 1écby on demand je nutné instruovat pacienty, aby si substituci podali jiz pfi prvnich
znamkach krvaceni. Rada pacientii je zaskolena v domaci 16¢bé, coz znamend, Ze maji svijj
substitucni preparat doma a umé;ji si ho aplikovat. K dispozici jsou plazmatické koncentraty
FVIII/ IX (vysoce ciSténé a dvojité oSetfené proti virovym nakazdm) a koncentraty
rekombinantni. Nevyhodou téchto preparati je jejich kratky poloCas — museji byt podavany
Castéji, aby bylo dosazeno pozadované hladiny (Hlusi, 2019; Smejkal et al., 2021).

Od roku 2020 jsou k dispozici preparaty s prodlouZenym ucinkem. Nesubstituéni 1€cba
dosahuje dostatecné hemostazy jinym zpiisobem nez dodanim chybéjiciho faktoru. V klinické
praxi se nyni pouziva emicizumab — bispecifickd monoklonalni protilatka, napodobujici funkci
faktoru VIII — ve vyvoji jsou 1 dalsi 1éky — naptiklad ptipravky blokujici inhibitory koagulace.

Posledni roky znamenaly vyznamny pokrok ve vyvoji novych léku a Ceska republika v tomto
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ohledu drzi krok s ostatnim staty EU. Ve fazi klinickych studii je genova 1écba, ktera spociva

v pienosu zdravého genu pomoci adenovirového vektoru (Smejkal et al., 2021).

Prognoza

Hemofilie je celozivotni onemocnéni. Pro zabranéni nésledkti krvéaceni, zejména do
kloubt, je klicova v€asna a dostatecna substitucni 1éCba a také spravné nacasovana rehabilitace.
Vyznamnou komplikaci je vznik inhibitoru —protilatka, kterd neutralizuje podavany faktor,
protoze ho organismus povazuje za cizorodou latku. U pacientll s inhibitorem je obtizné
zastavit krvaceni. Substitu¢ni 1é¢ba nefunguje nebo jen castecné. Je nutné inhibitor odstranit
pomoci imunotoleranéni 1écby, ktera spociva v podavani vysokych davek substituce s cilem
inhibitor vyvazat nebo imunosuprese, coz jsou léky tlumici imunitni systém. V obou ptipadech
je to 1écba dlouhodobé a velmi finanéné naro¢na (Smejkal et al., 2021).
Prevence

V soucasnosti je jedinou mozZnosti prevence prenatalni diagnostika, kterd spociva v
ukonceni gravidity v ptipadé muzského plodu postizeného hemofilii (rozhodnuti o ukonceni
gravidity je vzdy volba rodi¢t, ti musi byt srozumitelné informovani) nebo neimplanta¢ni
diagnostika (vybér embryi negativnich na kauzalni.) U pacientli s hemofilii je cilem prevence

zabranéni zivot ohrozujicimu krvaceni a rozvoji postiZeni kloubli (Smejkal et al., 2021).

2.2.2.5 Pécée o hemofilika

Pacienti s hemofilii jsou v Ceské republice v pé¢i hemofilickych center, ktera se
nachazeji skoro ve vSech vétSich méstech. Na jednotlivd centra je navazana péce
stomatologickd, ortopedicka, rehabilitacni, psychologicka a piipadné je zajiSténo i1 prenatalni
poradenstvi. Cela sit’ je tvofena centry komplexni hemofilické pece (HCCC) a centry pro 1écbu
hemofilie (HCT) (Smejkal et al., 2021; Tesatova, 2009).

Jednotliva centra:

HCCC Praha — UHKT (dospéli) + FN Motol (déti) — spadova oblast Praha a stiedni Cechy,
Vysogina; ve vybranych piipadech celé Cechy

HCCC Brno (FN Brno Bohunice — dospéli) a FN Brno Détska nemocnice (déti) — spadova
oblast jizni Morava, Zlinsky kraj a ¢ast kraje Vysoc€ina; ve vybranych ptipadech Morava
HCCC FN Ostrava (déti 1 dospéli) — spadova oblast severni Morava a Slezsko, ve vybranych
ptipadech Morava
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HTC FN Olomouc (déti 1 dospéli) — spadova oblast stfedni Morava

HTC FN Hradec Kralové (déti i dospéli) — spadova oblast vychodni Cechy

HTC Krajka nemocnice Liberec (dospéli) - — spadova oblast Liberecky kraj

HTC Masarykova nemocnice Usti nad Labem. (déti i dospéli) — spadova oblast Ustecky kraj
HTC FN Plzen (déti i dospéli) — spadova oblast Plzeiisky kraj a Karlovarsky kraj

HTC Nemocnice Ceské Budéjovice (déti i dospéli) — spadova oblast Jihogesky kraj
(Smejkal et al., 2021, str. 87)

V Ceské republice puisobi esky svaz hemofilik, ktery sdruzuje jedince, ktefi jsou
postizeni hemofilii ¢i von Willebrandovou chorobou. Svaz poskytuje pacientim informace
tykajici se hemofilie, podporu pii feSeni riznych potizi a snazi se zajistit co nejoptimalné;si
podminky ve zdravotnickych zafizeni. Zaroven porada letni tabory, které jsou nejen pro déti,
ale 1 pro dosp¢lé (Tesarova, 2009).

Kazdy clovek, ktery trpi poruchou srazlivosti krve, by u sebe mél mit néjaky
identifikator, ktery poskytuje informaci, ze dany jedinec trpi pravé touto poruchou. V ptipadg,
ze dojde k urazu, autonehod¢ nebo jinému nestésti, dokazou zdravotnici diky této informaci
rychle zareagovat, podat krevni derivaty, kontaktovat a v ptipad€ nouze transportovat pacienta
do ptislusného hematologického centra. Dilezitym identifikatorem je identifika¢ni prikaz,
ktery specifikuje zavaznost a typ krvacivé poruchy, centrum, ve kterém je pacient sledovan a
typ koncentratu, ktery je nutny podat. Dal$im moZznym identifikdtorem je naramek, ktery
obsahuje velmi podobné informace jako priikkaz a polep na karticce pojisténce (Tesafova,

2009).

2.3 Potreby Clovéka

Trachtova ve své publikaci popisuje potiebu jako projev urcitého nedostatku, ktery je
zapotiebi odstranit. Potfeby ¢lovéka mohou byt charakterizovany, jako néco, bez ¢eho dany
jedinec nemize byt a potiebuje to pro sviij zivot. Pokud dojde k nedostatku nebo naruseni jedné
¢i vice zakladnich potieb, napiiklad v disledku onemocnéni, miize to vyrazné€ ovlivnit
psychicky stav, emocni prozivani a schopnost soustiedéni daného jedince (Trachtova, 2001).

Potfeby lze uspokojovat zadoucimi & nezadoucimi zptsoby. Zadouci zptisoby
uspokojeni potieb jsou v souladu se socialné-kulturnimi hodnotami, v mezi zdkona a neublizuji
jak okoli, tak samotnému jedinci. Naopak nezadouci zplisoby jsou v rozporu s t€mito normami
a jsou tedy definovany jako opak zadoucich zptsobti. Ac¢koliv jsou lidské potieby pro vSechny
z nas stejneé, bude je kazdy jedinec uspokojovat jinym zptisobem v zavislosti na svém zivotnim

stylu (Trachtova, 2001).
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2.3.1 Hierarchie potieb dle A.H.Maslowa

Nejznamé;jsi klasifikaci zakladnich lidskych potieb je Maslowova hierarchie, kterd byla
formulovana americkym psychologem Abrahamem Haroldem Maslowem (Maslow, 1943).
Ten na zakladé svého pozorovani a zkusenosti vyvinul model, ktery lidské potfeby rozdé¢luje

do pyramidového systému o péti urovnich. Tento model predpoklada, ze pokud nedojde k

A4

(Mastiliakova, 2014; Stankova, 1996; Trachtova, 2001).

e Fyziologické potieby — zakladni potieby, které jsou nezbytné k udrzeni fyziologicke
homeostazy, jako je potteba vyzivy, vody, kysliku, hygieny, pohybu, udrzeni télesné
teploty a pohody. Tyto potteby jsou pro vSechny z nés vrozené a jejich naruseni silng
ovliviiyje celkovy systém

e Potieba bezpeci a jistoty — potieba citit se v bezpeci, nejen ve zdravi, ale 1 v ostatnich
aspektech Zzivota jako ekonomické zabezpeceni, blizkosti osob, kterym muizeme
diveétovat a ochranu jak fyzickou, tak psychickou

e Potieba lasky a spolecnosti — potieba byt obklopovan lidmi, se kterymi je ndm dobfe,
potieba milovat a byt n€kym milovan, mit pocit sounaleZitosti s ur¢itou komunitou

e Potieba sebelicty — potieba respektu a uznani od ostatnich a stejné tak potieba sebeticty
a sebevédomi a pocit vlastni hodnoty

e Potieba seberealizace — potieba osobniho ristu, rozvoje, seberealizace a dosédhnuti

svého potencidlu (Mastiliakova, 2014; Stanikova, 1996; Trachtova, 2001).

2.4 Aktivity denniho Zivota

Aktivity denniho Zivota jsou Cinnosti, které¢ zdravy dospély clovék vykonava kazdy den
bez pomoci druhych. Radime sem hygienu, spanek, vyZzivu, oblékani, vyprazdiiovani, fyzickou
aktivitu apod. Béhem Zivota si tyto ¢innosti cloveék osvojuje a nasledné se pak stavaji soucasti
jeho zivota, kdy je jiz vykonava pravidelné a v urcitych ritualech a ptizpisobuje je svému
zivotnimu stylu. Aktivity denniho Zivota jsou zakladem v Maslowové hierarchii potieb. Jak jiz
bylo zminéno zdravy ¢lovek je schopen se o své potieby starat sam a vykonéavat bézné denni
¢innosti bez pomoci druhych. V oSetfovatelstvi toto charakterizujeme jako sobéstacnost a

sebepéci (Trachtova, 2001).
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2.4.1 Sebepéce

Sebepéce je podle Oremové ,,Konkrétni chovani, které clovek realizuje ve prospéch své
existence, zdravého vyvoje a zdravi.* (FarkaSova et al., 2006, str.80). Dospély zdravy clovék
by mél byt schopen vykondvat bézné denni aktivity samostatné. Pokud ¢lovék neni schopen o
sebe pecovat a samostatné vykonavat denni aktivity nastava situace oznacovana jako deficit
sebepéce (FarkaSova et al., 2006). K hodnoceni urovné sebepéce slouzi oSetfovatelsky model

M. Gordonové (Gordon, 1998).

0 — nemocny je nezavisly a sobéstacny

1 — nemocny zvlada samostatné 75 % Cinnosti, potfebuje pfi minimalnim poctu aktivit

2 —nemocny zvlada samostatné 50 % Cinnosti, potiebuje dohled, radu pfipadné mensi pomoc

3 —nemocny zvlada samostatné 25 % cinnosti, potfebuje pomoc pii vétsSiné ¢innostech jak od

druhé osoby tak od pfistroje

4 — nemocny nezvladd samostatné zaddné Cinnosti, je zcela odkdzan na pomoc druhych a

vyzaduje dohled

5 — absolutni deficit sebepéce, nemocny neni schopen se péce aktivné Ucastnit (Trachtova,

2001, str.21).
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[ [ I 4 N~ r r
3 Empiricka ¢ast prace
V tvodu empirické ¢asti bakalatské prace jsou uvedené cile a pracovni hypotézy. Déle
je popsana metodika Setfeni a zpracovani dat, charakteristika souboru respondenti a organizace

Setfeni. V zavéru prace jsou prezentovany vysledky vlastniho Setieni, vyhodnoceni pracovnich

hypotéz a provedena komparace vlastnich vysledku s vysledky dfive realizovanych studii.

3.1 Cile prace a pracovni hypotézy
Cil 1: Vytvoftit dotaznik vlastni konstrukce

Cil 2: Provést dotaznikové Setieni u vybrané skupiny respondentd se zamétenim na vliv

hemofilie na denni aktivity
Cil 3: Ziskana data utfidit a provést statistickou analyzu
Cil 4: Interpretovat statisticky vyznamna data

Cil 5: Vyvodit zavéry, provést komparaci s diive realizovanymi studiemi a predlozit piinos

pro osetfovatelskou praxi

Hypotéza €. 1: Lze predpokladat, ze pacienti na preventivni substituci hodnoti sviij zdravotni

stav 1épe nez pacienti bez preventivni substituce.

Hypotéza ¢. 2: Lze ocekavat, Ze respondenti do 44 let véku budou udavat vétsi omezeni

v oblasti zajmovych ¢innosti a volného Casu.

Hypotéza ¢. 3: Lze ocekdvat, Ze pacienti bez preventivni substituce se dostavuji do
nemocni¢niho zafizeni z dlivodu spojen¢ho s hemofilii Castéji nez, pacienti na preventivni

substituci.

Hypotéza ¢. 4: Lze predpokladat, ze sportovnim aktivitam se budou vénovat spise pacienti do

44 let véku.
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3.2 Metodika Setreni a zpracovani dat

K ziskdni pozadovanych dat byl sestaven dotaznik vlastni konstrukce, ktery byl
vytvoren za konzultace s odborniky. Dotaznik obsahoval 17 uzavienych otdzek a 1 otevienou
podotazku. Prvni 3 otazky byly zaméfeny na obecné informace o respondentovi. Otazky ¢. 4,
6, 7, 8 se zabyvaly aplikaci substituce. Otazka ¢. 5 byla zaméfena na celkovy zdravotni stav
pacienta a otdzka ¢. 9 zkoumala frekvenci navstév nemocni¢niho zatizeni z diitvodu spojeného
s hemofilii. Otazka €. 12 byla zamétena na sport. S otazkou €. 12 souvisela oteviena podotazka,
kterd zkoumala jaké sportovni aktivity hemofilicti pacienti vykonavaji. Zbylych 7 otazek

zkoumalo vliv hemofilie na rizné aspekty zivota hemofilik.

3.3 Charakteristika souboru respondentii

Vyzkumny soubor tvofili respondenti trpici hemofilii, ktefi jsou ambulantng 1é¢eni v
Centru pro trombozu a hemostazu v Ustavu hematologie a krevni transfuze v Praze. Celkovy
pocet respondentli byl 42. Nemoci trpi pfedev§im muzskd populace, Zeny jsou pouze
pfenaseCky a onemocnéni se u nich projevuje jen velmi zfidka. Z tohoto divodu byli
respondenti pouze muzi. Vyzkum byl uréen pouze dospélym hemofilikim, proto bylo

podminkou pro vyplnéni dotazniku dovrSeni 18]let.

3.4 Organizace Setieni

Vyzkum probihal v Centru pro trombézu a hemostazu v Ustavu hematologie a krevni
transfuze. V Praze sidli jeSt¢ hemofilické centrum ve Fakultni nemocnici v Motole, které je
urceno détskym pacientim. Z tohoto diivodu nebylo do vyzkumu zahrnuto, jelikoZ vyzkum byl
zaméten jen na dospélé hemofiliky. Distribuovano bylo celkem 60 dotaznikli. Provedeni
dotaznikového Setfeni bylo schvaleno ndméstkyni pro ofetfovatelskou péci v Ustavu
hematologie a krevni transfuze. Nasledné bylo také schvéleno vedoucim lékafem Centra pro
trombozu a hemostdzu. Samotné dotaznikové Setfeni probihalo od prosince 2023 do tnora
2024. Pied samotnym Setfenim bylo provedeno Setfeni pilotni, kdy bylo rozdano 5 testovacich

dotazniki, které ovétily spravnou volbu a srozumitelnost zvolenych otazek.
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35 Vysledky vlastniho Setieni

V této kapitole jsou prezentovany vysledky vlastniho dotaznikového Setfeni. Ziskana

data jsou popsédna a znazornéna v tabelarnich ptehledech. Prezentované vysledky jsou sefazeny

postupné dle jednotlivych otdzek z dotazniku.

Tabulka €. 1: Vék respondenta

n %
18-24 let 4 9,52 %
25-34 let 9 21,43 %
35-44 let 14 33,33 %
45-54 let 1 2,38 %
55-64 let 5 11,90 %
65 let a vice 9 21,43 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z uvedené tabulky vyplyva, ze zcelkového poctu dotazovanych respondentli se

dotaznikové Setfeni zicCastnilo 9,52 % (4) respondentil ve véku 18-24 let, 21,43 % (9) ve véku
25-34 let, 21,43 % (14) ve véku 35-44 let, 2,38 % (1) ve veéku 45-55 let a 21,43 % (9) ve veéku

65 let a vice.
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Tabulka €. 2: Pracovni status respondenta

n %
Student 3 7,14 %
Pracujici — plny Givazek 21 50,00 %
Pracujici — ¢astecny uvazek |4 9,52 %
Invalidni dichodce 5 11,90 %
Starobni dichodce 9 21,43 %
celkem 42 100 %

Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

(Zdroj: Autor prace)

Z uvedené tabulky je patrné, ze 7,14 % (3) dotazovanych studuje, 50 % (21) pracuje na

plny uvazek, 9,52 % (4) pracuje na ¢asteny uvazek, 11,90 % (5) je v invalidnim diichodu a

21,43 % je ve starobnim dichodu.

Tabulka €. 3: Typ hemofilie

n %
A: FVIII 38 90,48 %
B: FIX 4 9,52 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z celkového poctu 42 respondentt trpi 90,48 % (38) hemofilii typu A a 9,52 % (4)

hemofilii typu B.
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Jak aplikujete substituci?

Tabulka €. 4: Aplikace substituce

n %
Preventivné 30 71,43 %
Pr} krvamrve pr,lhode nebo pied 12 28.57 %
plénovanym zakrokem
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z vyse uvedené tabulky je patrné, Ze preventivné si substituci aplikuje 71,43 % (30)
respondentll a zbylych 28,57 % (12) respondentt aplikuje substituci pti krvacivé piithod¢ nebo

pted planovanym zékrokem.
Jak byste nyni ohodnotil sviij celkovy zdravotni stav?

Tabulka ¢. 5: Celkovy zdravotni stav

n %
Velmi dobry 3 7,14 %
Dobry 12 28,57 %
Normalni 21 50,00 %
Spatny 6 14,29 %
Velmi Spatny 0 0,00 %
celkem 42 100,00 %

(Zdroj: Autor prace)

Z tabulky je patrné, ze 7,14 % (3) dotazovanych hodnoti sviij celkovy zdravotni stav
velmi dobte, 28,57 % (12) se citi dobte, 50 % (21) respondentli uvedlo, Ze se citi normaln¢ a

14,29 % (6) povazuje svijj celkovy zdravotni stav za Spatny.
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Vyhovuje vam soucasna lécba?

Tabulka €. 6: Spokojenost se soucasnou 1écbou

Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

n %
Rozhodné ano 23 54,76 %
SpiSe ano 17 40,48 %
Nevim 2 4,76 %
SpisSe ne 0 0,00 %
Rozhodné ne 0 0,00 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z dané tabulky vyplyva, Ze 54,76 % (23) respondentll je se soucasnou léCbou

spokojeno, 40,48 % (17) na otazku, zda jim soucasna lé¢ba vyhovuje, odpovédélo spise ano a

zbylych 4,76 % (2) dotazovanych nedokaze urcit, zda jsou s 1écbou spokojeni ¢i ne.
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Jak snadna se Vam zda aplikace substituce?

Tabulka €. 7: Obtize s aplikaci

n %
Velmi snadna 18 42.86 %
Spise snadna 18 42,86 %
Spise obtizna 3 7,14 %
Velmi obtizna 0 0,00 %
nezodpovézeno 3 7,14 %
celkem 42 %

(Zdroj: Autor prace)

Z dané tabulky vyplyva, ze aplikace substituce je pro 42,86 % (18) respondentd velice
snadna, pro 42,86 % (18) spiSe snadna a pro 7,14 % (3) spiSe obtiznd. 3 respondenti otazku

nezodpoveédeli.
Jak moc Vas v pribéhu posledniho mésice obtéZovala aplikace injekci?

Tabulka ¢. 8: ZatéZ s aplikaci injekci

n %
Velmi 0 0,00 %
Castecné 6 14,29 %
Trochu 18 42,86 %
Vibec 15 35,71 %
nezodpovézeno 3 7,14 %
celkem 42 %

(Zdroj: Autor prace)

Z uvedené tabulky je patrné, Ze aplikace injekci obtéZovala castecné 14,29 % (6)
respondentli, trochu 42,86 % (18) respondentd a vibec 35,71 % (15) respondentii. 3

respondenti otdzku nezodpoveédeli.
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Jak Casto jste se musel béhem posledniho mésice neplanované vydat do nemocnice
z divodu spojeného s hemofilii?

Tabulka €. 9: frekvence navstév lékare z divodu hemofilie

n %
Velmi ¢asto 1 2,38 %
Dosti ¢asto 0 0,00 %
Obcas 7 16,67 %
Ztidka 11 26,19 %
Nikdy 23 54,76 %
celkem 42 %

(Zdroj: Autor prace)

Z vyse uvedené tabulky vyplyva, ze 2,38 % (1) respondent navstévuje nemocni¢ni
zatizeni z diivodu spojené¢ho s hemofilii velmi casto, 16,67 % (7) respondentli navstévuje
nemocnic¢ni zafizeni obcas, 26,19 % (11) respondentt jej ze stejného diivodu navstévuje ziidka
a 54,76 % (23) se do nemocni¢niho zafizeni z diivodu spojeného s hemofilii nemuselo dostavit
nikdy.
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Jak moc ovlivnila hemofilie volbu VasSeho zaméstnani?

Tabulka ¢. 10: V1iv hemofilie na volbu zaméstnani

n %
Neovlivnila — délam to, co jsem chtél 20 47,62 %
Casteéné ovlivnila — ptivodné jsem mél jiné plany,

_ ‘ 13 30,95 %

ale soucasné zaméstnani mi vyhovuje
Ovlivnila — kdybych nem¢l hemofilii, volil bych jiné

9 21,43 %
zaméstnani
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z uvedené tabulky vyplyva, ze u 47,62 % (20) respondenti neméla hemofilie vliv na
volbu zaméstnani, 30,92 % (13) respondentli muselo kvili hemofilii zménit pivodni volbu
zameéstnani, ale i pfesto jsou se svym soucasnym zameéstnanim spokojeni a 21,43 % (9)
respondentil  kviali hemofilii vykonavaji povolani, které by bez daného onemocnéni

nevykonavali.
Jak ¢asto mate kviili svému onemocnéni pocit odliSnosti od zdravé populace?

Tabulka €. 11: Pocit odliSnosti od ostatnich

n %
Velmi Casto 2 4,76 %
Dosti Casto 4 9,52 %
Obcdas 12 28,57 %
Ziidka 14 33,33 %
Nikdy 10 23,81 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z uvedené tabulky je patrné, ze 4,76 % (2) respondenti maji kvtili hemofilii velmi ¢asto
pocit odlisnosti od zdravych jedinct, 9,52 (4) respondentl citi pocit odliSnosti dosti ¢asto,
28,57 % (12) respondentt se citi odliSn¢ obcas, 33,33 % (14) respondentil maji pocit odliSnosti

ziidka a 23,81 % (10) nepocit'uje odliSnost od zdravych jedinct viibec.
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Vénujete se néjakému sportu?

Tabulka ¢. 12: Sport

Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

n %
Ano 16 38,10 %
Ne 26 61,90 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z tabulky je patrné, ze 38,10 % (16) respondentl se vénuje sportovnim aktivitim a

61,90 % (26) respondentiim se sportovnim aktivitam vyhyba.

Soucasti této otazky byla také podotazka, kterd zkoumala jakym sportovnim aktivitam

se hemofili¢ti pacienti vénuji. Z 16 respondenttl, ktefi odpovédé€li na otdzku €. 12 ano, se

vétSina vénuje plavani a cyklistice. Dale je mezi hemofilickymi pacienty oblibeny béh a

turistika. V odpovédi se také objevovalo lyzovani, micové sporty, fitness, stolni tenis, golf nebo

lezeni na sténé.
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Jak moc ovlivnila hemofilie VaSe vztahy s rodinou?

Tabulka ¢. 13 Vliv hemofilie na vztahy s rodinou

Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

n %
Velmi 1 2,38 %
Dosti 0 0,00 %
Castednd 9 21,43 %
Trochu 7 16,67 %
Viibec 25 59,52 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z vySe uvedené tabulky vyplyva, Zze u 2,38 % (1) respondentli hemofilie velmi ovlivnila
vztahy s rodinou, u 21,43 % (9) respondentii byly vztahy s rodinou ovlivnény ¢astecné, 16.67
% (7) respondentli uvedlo, Zze vztahy s rodinou byly ovlivnény trochu a u 59,52 % (25)

respondentl neméla hemofilie na vztahy s rodinou vliv.
Jak moc ovlivnila hemofilie VaSe vztahy s prateli?

Tabulka ¢ 14: Vliv hemofilie na vztahy s ptateli

n %
Velmi 3 7,14 %
Dosti 2 4,76 %
Caste¢ng 7 16,67 %
Trochu 5 11,90 %
Vubec 25 59,52 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z uvedené tabulky lze vycist, ze u 7,14 % (3) respondenti hemofilie velmi ovlivnila
vztahy s prateli, u 4,76 % (2) byly vztahy s ptateli ovlivnény dosti, u 16,67 % (7) byly
ovlivnény castecné, 11,90 % (5) respondentii uvedlo, ze vztahy s ptateli byly ovlivnény trochu

a 59,52 (25) nepozoruje kvili nemoci zadny vliv na vztahy s prateli
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Jak moc ovlivnila hemofilie Vas$ partnersky Zivot?

Tabulka €. 15: Vliv hemofilie na partnersky zivot

n %
Velmi 3 7,14 %
Dosti 3 7,14 %
Casteend 7 16,67 %
Trochu 11 26,19 %
Viibec 18 42,86 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z této tabulky vyplyva, Ze partnersky Zivot byl velmi ovlivnén u 7,14 % (3)
respondenttl, dosti u 7,14 % (3) respondentii, ¢astecné u 16,67 % (7) respondentii, trochu u

26,19 % (11) respondentti a vitbec u 42,86 % (18) respondentt.

Jak moc ovlivnila hemofilie VaSe zajmové ¢innosti a volny ¢as?

Tabulka €. 16: V1iv hemofilie na z4jmové ¢innosti a volny Cas

n %
Velmi 6 14,29 %
Dosti 8 19,05 %
Castecné 10 23,81 %
Trochu 10 23,81 %
Vubec 8 19,05 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z uvedené tabulky je patrné, ze z4jmové Cinnosti a volny ¢as byly hemofilii velmi
ovlivnény u 14,29 % (6) respondentti, dosti ovlivnény u 19,05 % (8), ¢astecné ovlivnény u

23,81 % (10), trochu ovlivnény u 23,81 % (10) a vlibec u 19,05 % (8) respondentii.
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Jak moc ovlivnila hemofilie VaSe spolecenské aktivity?

Tabulka €. 17: Vliv hemofilie na spolecenské aktivity

n %
Velmi 4 9,52 %
Dosti 7 16,67 %
Castednd 7 16,67 %
Trochu 10 23.81 %
Viibec 14 33,33 %
celkem 42 100 %

(Zdroj: Autor prace)

Z této tabulky vyplyva, ze 9,52 % (4) respondentli uvedlo, ze hemofilie velmi ovlivnila
jejich spolecenské aktivity, u 16,67 % (7) dosti ovlivnila, u 16,67 % (7) ¢aste¢né ovlivnila, u
23,81 % (10) trochu ovlivnila a u 33,33 % (14) respondenti neméla hemofilie na spole¢enské

aktivity vliv.
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3.5.1 Statistické vyhodnoceni dat

V tvodu empirické ¢asti byly stanoveny 4 pracovni hypotézy, které byly testovany

pomoci testu nezavislosti tzv. chi kvadrat a nasledné¢ statisticky vyhodnoceny.

Hypotéza €. 1: Lze predpokladat, ze pacienti na preventivni substituci hodnoti sviij celkovy

zdravotni stav Iépe nez pacienti bez preventivni substituce.

Tabulka €. 18: pozorovana ¢etnost pro hypotézu ¢. 1

2 - rozmérna tabulka: pozorovana cetnost
Aplikujete si substituci
. L Celkovy zdravotni Celkovy zdravotni < , Y
preventivné Radkové soucty
stav stav
ANO (abs. cetnost) 28 2 30
%/oupcova relativni 77.8 % 33.3%
Cetnost
Iv?adkova relativni 93,3 % 6,7%
cetnost
NE (abs. cetnost) 8 4 12
%/oupcova relativni 222% 66,7 %
Cetnost
}Sadkova relativni 66.7 % 333 %
Cetnost
Celkem 36 6 42

(Zdroj: Autor prace)

H1o — Neexistuje staticky vyznamna zavislost mezi uzivanim preventivni substituce a lepSim

celkovym zdravotnim stavem.

H1a — Existuje statisticky vyznamna zavislost mezi uzivanim substituce preventivné a lepSim

celkovym zdravotnim stavem.
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Tabulka €. 19: Vysledky statistického zpracovani pro hypotézu €. 1

Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

statisticky vypocet UZivani preventivni substituce x Celkovy zdravotni stav

Chi kvadrat H}adma ' Kriticka
vyznamnosti hodnota
Test Chi kvadrat
nezaYlslostle 5,003 S0 -
kontingenc¢ni
tabulce

(Zdroj: Autor prace)

Hodnota chi kvadratu je na 5 % hladiné vyznamnosti vyssi nez kriticka hodnota.

Lze prijmout alternativni hypotézu, tj. Ze na 5 % hladin¢ vyznamnosti existuje statisticky

signifikantni zavislost mezi uzivanim substituce preventivné a lep§im celkovym zdravotnim

stavem.
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Hypotéza €. 2: Lze ocekavat, Ze pacienti do 44 let v€ku budou udavat vétsi omezeni v oblasti

Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

z4jmovych ¢innosti a volného ¢asu.

Tabulka ¢. 20: Pozorovana ¢etnost pro hypotézu ¢. 2

Vek 2 - rozmérflé tabulka: pozorované ¢etnosti

Velmi Dosti Castecné Ziidka Vibec celkem
vék pod 44
let (abs. 4 4 7 9 3 27
¢etnost)
Sloupcova
relativni 66,7 % 50 % 70 % 90 % 37,5%
cetnost
Radkova
relativni 14,8 % 14,8 % 25,9 % 33,3 % 11,1 %
cetnost
Vék nad 44
let (abs. 2 4 3 1 5 15
¢etnost)
Sloupcova
relativni 33,3 % 50 % 30 % 10 % 62,5 %
cetnost
Radkova
relativni 13,3 % 26,7 % 20 6,7 % 33,3 %
Cetnost

6 8 10 10 8 42

(Zdroj: Autor prace)

H2, — Neexistuje staticky vyznamna zavislost mezi vékem pacientd a omezenim v oblasti

zajmovych ¢innosti a volného Casu.

H2a — Existuje statisticky vyznamna zavislost mezi v€kem pacientli a omezenim v oblasti

zajmovych ¢innosti a volného Casu.
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Tabulka ¢. 21: Vysledky statistického zpracovani pro hypotézu €. 2

Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

e VéEk x Omezeni v oblasti %ajmovych ¢innosti a volného
Casu
Chi kvadrat H}adlna : Kriticka
vyznamnosti hodnota
Test Chi kvadrat
nezavislosti v 6.233 5% 9.488
kontingen¢ni
tabulce

(Zdroj Autor prace)

Hodnota chi kvadratu je na 5 % hladin€ vyznamnosti niZ8i nez kriticka hodnota.

Nulovou hypotézu nelze zamitnout, tj. na 5 % hladin¢ vyznamnosti neexistuje statisticky

signifikantni zavislost mezi vékem respondentli a omezenim v oblasti zajmovych ¢innosti a

volného c¢asu.
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Hypotéza ¢. 3: Lze ocekavat, ze pacienti bez preventivni substituce se dostavuji do

nemocni¢niho zatizeni z divodu spojené¢ho s hemofilii Castéji nez pacienti na preventivni

substituci

Tabulka €. 22: Pozorovana ¢etnost pro hypotézu €. 3

2 - rozmérnd tabulka: pozorovana Cetnost
Aplikujte si | frekvence | frekvence | Frekvence | Frekvence | frekvence
substituci navstév navsteév navsteév navstév navitdv | Radkové
preventivné | nemocnice | nemocnice | nemocnice | nemocnice | nemocnice | soucty
velmi Casto | Dosti ¢asto Obcas Ztidka Nikdy
ANO (abs. 0 0 5 6 19 30
Cetnost)
Sloupcova
relativni 0% 0% 71,4 % 54,5 % 82,6 %
Cetnost
Radkova
relativni 0% 0% 16,7 % 20 % 63,3 %
Cetnost
NE (abs. 1 0 2 5 4 12
Cetnost)
Sloupcova
relativni 100 % 0% 28,6 % 45,5 % 17,4 %
Cetnost
Radkova
relativni 8,3 % 0% 16,7 % 41,7 % 333%
Cetnost
Celkem 1 0 7 11 23 42

(Zdroj: Autor prace)

H3o — Neexistuje staticky vyznamna zavislost mezi uzivanim substituce preventivné a nizsi

frekvenci navs$tév nemocniéniho zafizeni

H3a — Existuje statisticky vyznamna zévislost mezi uZivanim substituce preventivné a nizsi

frekvenci navstév nemocniéniho zafizeni
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Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

Tabulka ¢. 23: Vysledky statistického zpracovani dat pro hypotézu €. 3

e Uzivani preventivni substituce x Frekvence navstév
statisticky vypocet s v
nemocni¢niho zatizeni
Chi kvadrat ,Hladlna ' Kriticka
vyznamnosti hodnota
Test Chi kvadrat
nezavislosti v 5.398 5% 9.488
kontingencni
tabulce

(Zdroj: Autor prace)

Hodnota chi kvadratu je na 5 % hladiné vyznamnosti niz8i nez kriticka hodnota.

Nulovou hypotézu nelze zamitnout, tj. na 5 % hladiné¢ vyznamnosti neexistuje statisticky

signifikantni zévislost mezi uzivanim substituce preventivné a niz§i frekvenci navstév

nemocni¢niho zafizeni
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Hypotéza €. 4:Lze predpokladat, ze sportovnim aktivitam se budou vénovat spise pacienti do
44 let véku.

Tabulka €. 24: Pozorovana ¢etnost pro hypotézu ¢. 4

2 - rozmérnd tabulka: pozorovand Cetnost
ek
Ve Sport Ano Sport Ne celkem
l?o 44 let(abs. 14 13 27
Cetnost)
Sloupcova relativni 87.5 % 50 %
cetnost
I?ddkovd relativni 51,8 % 482 %
cetnost
9d 44 let (abs. ) 13 15
Cetnost)
bv’loupcova relativni 12,5 % 50 %
cetnost
Ifadkova relativni 133 % 86,7 %
cetnost
Celkem 16 26 42

(Zdroj: Autor prace)

H4o — Neexistuje staticky vyznamna zavislost mezi vékem pacientl a provozovanim

sportovnich aktivit.

H4a — Existuje statisticky vyznamna zavislost mezi vékem pacienti a provozovanim

sportovnich aktivit.
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Vliv krvacivého onemocnéni na denni aktivity pacientii

Tabulka €. 25: Vysledky statistického zpracovani dat pro hypotézu ¢. 4

statisticky vypocet Vek x Sport
Chi kvadrat ’Hladma _ Kriticka
vyznamnosti hodnota
Test Chi kvadrat
nezivisiost v 6.053 5% 3.841
ontingencni
tabulce

(Zdroj: Autor prace)

Hodnota chi kvadratu je na 5 % hladiné vyznamnosti vyS$$i nez kritick4 hodnota.

Lze pfijmout alternativni hypotézu, tj. Ze na 5 % hladiné vyznamnosti existuje statisticky

signifikantni z&vislost mezi vékem respondentl a provozovanim sportovnich aktivit.
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3.6 Diskuse

Zamérem této kapitoly je shrnuti vysledkt vlastni prace a naslednad komparace s diive
realizovanymi studiemi, které se zabyvaly podobnou problematikou. Pro vyzkum vlastni prace
byl sestaven dotaznik vlastni konstrukce, ktery byl nasledné distribuovan v Ustavu hemofilie a
krevni transfuze hemofilickym pacientim. Dotazniky byly distribuovany v pisemné podobé¢
v Centru pro trombdzu a hemostazu, kam pacienti dochézeji na ambulantni kontroly. Jak jiz
bylo zminéno v ptedchozich kapitolach, dotaznikové Setieni se zicastnili pouze muzi.

Cilem vyzkumného Setfeni bylo zjistit v jakych oblastech a do jaké miry ovliviiuje
hemofilie pacienty v dennich aktivitach zivota a nasledné na zaklad¢ 4 pracovnich hypotéz
vyvodit statisticky vyznamna data.

Jak jiz bylo zminéno v piedchozich kapitolach, respondenti byli pouze muzi a celkovy
pocet tvofil 42 respondentl. Z celkového souboru byli 4 respondenti ve vékové kategorii 18-
24 let, 9 respondentii uvedlo, ze spadaji do vékové kategorie 25-34 let, nejpocetnéjsi skupinou
byli respondenti ve véku od 35 do 44 let, ve v€kové kategorii 45-54 let byl pouze jeden
z dotazovanych a zbylych 9 respondentli spadd do kategorie 65 leta vice. Pllka z celého
souboru pracuje na plny tvazek, 3 respondenti studuji, 4 z dotazovanych pracuji na ¢aste¢ny
uvazek, 5 respondentii uvedlo, Ze je nyni v invalidnim dichodu a zbylych 9 je v dichodu
starobnim. Z celého souboru trpi typem A 38 respondentil a zbyli 4 dotazovani jsou postiZeni
typem B. Vyzkumem bylo zjiSténo, ze hemofilie pacienty nej€astéji ovlivituje pii vybéru
povolani, sportu a pfi volno€asovych a zajmovych ¢innostech.

Volba zaméstnani byla hemofilii ovlivnéna u pilky dotazovanych. 13 respondentt
(30,95 %) v dnedni dobé vykonava povolani, se kterym jsou spokojeni, avSak jejich primarni
volbou bylo jiné zaméstnani a 9 respondentd (21,43 %) by bez této diagndzy volili jiné
zamestnani.

Sportovnim aktivitam se z celého souboru vénuje 16 respondentd (38,10 %) a 26
respondent (61,90 %) se sportu v souvislosti s krvacivym onemocnénim radé¢ji vyhyba. Je ale
potieba vzit v potaz, Ze provozovani sportovnich aktivit ma tzkou spojitost s vékem pacienti.
Hemofili¢ti pacienti se vétSinou vénuji sportovnim aktivitdim u kterych je mensi riziko
poranéni, o ¢emz vypovida oteviend podotazka. V odpovédich se nejcastéji objevovalo plavani
a cyklistika. Dalsi velmi ¢astou volbou byl béh a turistika. Z méné Castych se zde vyskytovalo

lyZovani, mi¢ové sporty, golf, fitness, stolni tenis a stolni tenis.
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Vyzkum se také zabyval vlivem hemofilie na vztahy jak rodinné, tak partnerské ¢i
pratelské. Bylo zjisténo, Zze nejmensi vliv méd hemofilie na vztahy s rodinou, kdy 25
respondentl (59,52 %) uvedlo, ze hemofilie vztahy s rodinou nijak neovlivnila. Pouze 1
respondent (2,38 %) uvedl, ze hemofilie méla na jeho rodinné vztahy velky vliv. Zbylych 16
respondentt 38,10 % pozoruje vliv pouze trochu ¢i ¢aste¢né. Partnersky Zivot a vztahy s prateli
byly ovlivnény hemofilii vice, i pfesto méla hemofilie velky vliv na vztahy s prateli pouze u 5
respondentt (11,9 %) a na partnersky zivot u 6 respondentt (14,28 %).

4 otazky se zabyvaly 1écbou, kdy vétsina respondentt uvedla, Ze je se soucasnou lécbou
spokojena a aplikace jim nepiipada nijak slozita.

Otazka ¢. 11 byla zamétena na pocit odliSnosti od zdravé populace, kdy pouze 10
respondentil uvedlo, ze se nikdy necitili kvili hemofilii odlisné od zdravych jedinct. 32
respondentt si pocitu odliSnosti v§im4, coz nasledné muze mit veliky vliv na psychické zdravi
jedinci.

Pro statistickou analyzu byly sestaveny Ctyfi pracovni hypotézy, z nichz byla potvrzena
hypotéza €. 1, tj. Ize predpokladat, Ze pacienti na preventivni substituci hodnoti sviij celkovy
zdravotni stav 1épe nez pacienti bez preventivni substituce a hypotéza €. 4, tj. 1ze predpokladat,
ze respondenti do 44 let véku se budou spiSe vénovat sportovnim aktivitim nez respondenti
star$i 44 let.

Potvrzend hypotéza €. 1 charakterizuje vliv preventivni 1é¢by na celkovy zdravotni stav
pacientli, pfi¢emz bylo zjiSténo, Ze diky substituci uzivané preventivné mohou mit pacienti
lepsi celkovy zdravotni stav a tim 1 lepsi kvalitu Zivota.

Potvrzena hypotéza €. 4 charakterizuje vliv krvacivého onemocnéni na vykonavani
sportovnich aktivit pacientl, pficemz bylo zji$téno, Ze aktivity vykonavaji spiSe pacienti mladsi
44 let veéku, u pacientl starSich muze byt omezeni sportovnich aktivit pravé z divodu

krvacivého onemocnéni.

3.6.1 Komparace

Hemofilie byla pfredmétem mnoha studii, jak ¢eskych, tak zahrani¢nich. Pii1 dikladném
pruzkumu bylo zjiSténo, ze vliv tohoto onemocnéni je vice prozkouman v zahrani¢nich
studiich. Ve vétSiné Ceskych nalezenych studii, které jsou na obdobné téma, je proveden
vyzkum kvalitativné formou rozhovort, které bohuZzel nelze porovnat, jelikoz ve vlastni praci
byl vyzkum proveden kvantitativné formou dotaznikového Setfeni. Nalezeny byly pouze dvé
ceské zavéreCné prace, které k vyzkumu vyuzily dotaznikové Setfeni. Ve vlastni praci byl

k vyzkumnému Setfeni pouzit dotaznik vlastni konstrukce, z tohoto diivodu budou vysledky
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porovnavany jen v urcitych ¢astech. Ke komparaci byly vybrané dvé Ceské zavérecné prace a
dv¢ zahrani¢ni studie.

Prvni praci je diplomova prace autorky Jany Dvotackové na téma ,,Kvalita Zivota u
osob s hemofilii.* Autorka se ve své praci zaméfuje na kvalitu zivota détskych i1 dospélych
hemofilikti a nasledné jejich odpovédi porovnava. Vlastni prace se zamétuje pouze na dospélé
hemofiliky a ztoho divodu jsou ke komparaci vyuzity vysledky jen z Casti s dospélymi
respondenty. Vyzkumu vlastni prace se zOcastnilo 42 respondenti. Vyzkumny soubor
Dvoréackové ¢inil 26 dospélych hemofilikii od 19 do 58 let. Hemofilii typu A bylo postiZzeno
22 dotazovanych a typem B 4 respondenti. Vysledky prace Dvotrackové uvadi, ze na
profylaktickeé 1é€bé bylo 12,6 % respondentti a 87,4 % respondentll bylo bez profylaktické
1écby a krevni derivaty si aplikovali dle potfeby. Uvedené vysledky se neshoduji s vysledky
vlastni prace, kdy respondenti na profylaktické 1é¢be tvori veétsi ¢ast a to 71,43 % a zbylym
28,57 % se substituce podava pii krvacivé piithod€ nebo pfi planovaném zékroku.

Autorka se v praci také zabyva celkovym zdravim respondenti. Na otazku ,,Jak celkové
hodnotite své zdravi“ odpovédélo 15,2 % respondentd, Ze jej hodnoti velmi dobte, 26,6 %
respondentll jej povazuje za dobré, 53,2 % respondentt se citi docela dobie a 3,8 % se celkove
citi Spatné. V této oblasti se vysledky vlastni a porovnavané prace shoduji, kdy vysledky vlastni
studie uvadégji, ze velmi dobfe se citi 7,14 % respondentti, 28,57 % se citi dobte. 50 % povazuje
svij celkovy zdravotni stav za normalni a 14,29 % udava, ze je jejich celkovy zdravotni stav
Spatny.

Dalsi otazkou, kterou lze s vlastni praci porovnat je vliv hemofilie na volbu zamé&stnani.
Vysledky Dvotackové uvadéji, ze vice nez polovina dotazovanych udéava, Ze hemofilie
ovlivnila jejich vybér zaméstnani, 22,8 % si spiSe nemysli, Ze by hemofilie méla na volbu
zaméstnani vliv a 11,4 % nepozoruji zadny vliv. Z vlastniho vyzkumu vyplyva, ze 47,62 %
respondentll nepozoruje vliv hemofilie na volbu zamé&stnani, 30,95 % sice vykonavaji povolani,
které jim vyhovuje, ale pokud by netrpéli timto onemocnénim, jejich volba zaméstnani by byla
jind a 21,43 % uvadi, ze hemofilie jejich volbu ovlivnila a pokud by byli zdravymi jedinci,
vykonavali by povolani jiné.

Dvorackova se také zabyvéa otazkou sportu, kdy se vysledky vlastni a vysledky
porovnavané studie opét lehce liSi. V porovnavané studii uvadi 65,8 % respondentli, Ze
sportovni aktivity vykonavaji at’ uz pravidelné ¢i narazové a 34,2 % dotazovanych se sportu
radsi vyhyba. Naopak ve vlastni studii bylo zjisténo, Ze sportu se vénuje 38,10 % hemofiliki a

61,90 % se sportovnim aktivitim nevénuje.
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Druhou nalezenou praci je bakalai'ska prace od autorky Petry Zezulkové na téma ,, Zivot
s hemofilii“ Autorka ve své praci zkouma problematiku zivota pacientii trpicich hemofilii.
Celkovy soubor tvotil 46 respondentli. Samotny dotaznik obsahoval 26 otazek, ale pro ucely
komparace byly vybrané jen n¢které otazky z celkového poctu. VEk respondentti byl rozdélen
do 4 kategorii, kdy v€kovou kategorii 18-30 let zvolilo 19 respondentti, 16 respondentti uvedlo,
e spadaji do vékové kategorie 31-45 let a kategorii 4665 let tvofilo 11 respondentii. Ctvrtou
kategorii 66 let a vice nikdo nezvolil. Typ hemofilie by procentualné podobny jak vlastni praci,
tak pfedchozi porovnavané studii a €inil 41 respondentti s typem A a 5 respondentil s typem B.
Vyzkum porovnavané prace uvadi, Ze sportu se vénuje 48 % dotazovanych a 52 % se
sportovnim aktivitdm vyhyba. Uvedené vysledky se s vysledky vlastni prace pfili§ nelisi, kdy
vlastni vyzkum uvedl, Ze sportu se vénuje 38,10 % z celkového poctu dotazovanych a 61,90 %
sportovni aktivity nevykonava.

V roce 2021 byla v Dansku ve dvou centrech v Kodani a v Aarhausu provedena studie
s nazvem ,,Health and quality of life of patients with haemophilia: A nationality study of 124
Danish men “ od autorky Christiny Schnohr et al., kterd se zabyvala srovnanim zivota pacientli
s hemofilii a bézné populace v oblasti socialnich podminek a zdravi. Pro vyzkum byli osloveni
pacienti trpici stiedné t€zkou nebo tézkou hemofilii a také pacienti s von Willebrandovou
chorobou typu 3. V Kodani se vyzkumu zOc€astnilo 75 respondentli ze 123 oslovenych a
v Aarhausu s vyzkumem souhlasilo 81 ze 151 jedincl. Pro dalsi porovnani byli respondenti
rozdéleni do tii v€kovych skupin — 16-44 let, 45-64 let a 65-84 let. Respondentim byla
polozena otazka, jak by ohodnotili své celkové zdravi, kdy méli na vybér z 5 mozZnosti —
vyborné, velmi dobfe, dobfe, slusné a Spatné€. Pro dalsi ucely vyzkumu bylo téchto pét moznych
odpovédi rozdelenych do dvou kategorii, kdy do prvni kategorie spadaly odpovédi vyborng,
velmi dobfe a dobfe a druhou tvofili respondenti, kteti vybrali odpovéd’ slusné ¢i Spatné.
Vysledky uvedly, ze 79 % dotazovanych spada do kategorie €. 1, coZ znamend, Ze své celkové
zdravi hodnoti vyborné€, velmi dobie ¢i dobfe a druhd kategorii tvofila zbylych 21 %, kdy
respondenti své celkové zdravi hodnoti bud’ jako slusné ¢i jako Spatné. Ve vlastni studii byla
respondentim podana stejna otazka a opét méli na vybér z 5 moznosti, avSak ve vlastni praci
mohli dotazovani hodnotit sviij celkovy zdravotni stav jako velmi dobry, dobry, normalni,
Spatny nebo velmi Spatny. Ve vlastni praci nebyly odpovédi déale rozdélovany do ur€itych
kategorii. Pro srovnani byly vysledky vlastniho vyzkumu rozdé€leny do dvou stejnych kategorii,
kdy kategorie €. 1 obsahovala hodnoceni — velmi dobry, dobry a normalni a kategorie €. 2 -
Spatny nebo velmi Spatny. Vysledky porovnavané studie a vlastni prace se shoduji, jelikoz ve

vlastni praci spadéa do kategorie €. 1 85,7 % respondentt a 14,29 % do kategorie €. 2.
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Druhou zahranic¢ni studii je Libanonska studie od Elie Naous et al. z roku 2019 na téma
,» The impact of haemophilia on the social status and the health-related quality of life in adult
Lebanese persons with haemophilia, “ ktera zkoumala vliv hemofilie na kvalitu Zivota a
socidlni status dospélych hemofilikti v Libanonu. Cilem této prace bylo nejen zjistit jaky vliv
hemofilie na postizené jedince ma ale zaroven porovnat jejich kvalitu Zivota s kvalitou zivota
zdravé populace. Této studie se zucastnilo 60 hemofilika stiedné tézkou a tézkou hemofilii a
112 zdravych jedinct. V studii bylo respondentiim pokladano Siroké spektrum otazek od véku,
vzdélani, rodinného stavu, finan¢niho stavu, fyzického i psychického zdravi ¢i socidlniho
zivota. Pro ucely komparace byla vybrana otazka profylaktické 1écby. Studie se zucastnilo 60
dospélych hemofilikli ve vékovém rozmezi od 18 do 61 let. Typem A bylo postizeno 83,3 % a
typem B 16,7 %. Studie uvadi, ze na profylaktické 1é¢bé je 20 % respondentti a 80 % uvedlo,
ze profylaktickou 1écbu neuziva. Vysledky porovnavané studie se s vlastni praci v této ¢asti
neshoduji, jelikoZ vlastni prace uvadi, Ze na profylaxi je 71,43 % a zbylych 28,57 %

preventivné 1éceno neni.
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1 4 W
4 Zavér

Bakalaiskd prace se zabyvala vlivem krvacivého onemocnéni na denni aktivity
pacientii. Zamérem této bakalarské prace je zmapovat vliv krvacivé onemocnéni na denni
aktivity pacientli a zjistit, v jakych oblastech a do jaké miry krvacivé onemocnéni pacienty

ovlivituje v bézném zivot€. K naplnéni zdméru byly stanoveny tyto cile.

1. Prostudovat odbornou ¢eskou i zahrani¢ni literaturu

2. Pfinést relevantni poznatky tykajici se feSené problematiky”

[98)

Vytvoftit dotaznik vlastni konstrukce a provést dotaznikové Setfeni u vybrané
skupiny respondentt

4. Ziskana data utfidit a provést statistickou analyzu

5. Statisticky vyznamna data interpretovat

6. Provést komparaci vysledki vlastni prace s vysledky dtive realizovanych studii
7

Vyvodit zavér a predlozit ptinos pro oSetiovatelskou praxi
Cile prace byly splnény a lze fici, Ze byl splnén 1 zamér bakalarské prace.

V teoretické casti byly shrnuty klic¢ové informace o krvacivych poruchach, které by
Ctenafi mély poskytnout teoreticky zaklad ¢i rozSifeni dosavadnich znalosti o tomto typu
onemocnéni. Nejprve byly definovany zékladni krvacivé stavy spolu s pfiznaky a jejich
diagnostikou. Dale bylo v préci pojednano o dvou hlavnich geneticky podminénych poruchach,
von Willebrandové chorobé a hemofilii, popsany byly jejich projevy, diagnostika a lécba.

V zavéru teoretické Casti byly popsany obecné potieby ¢loveéka a aktivity denniho Zivota.

Pro empirickou ¢ast byl vytvofen dotaznik vlastni konstrukce nasledné provedeno
dotaznikové Setfeni v Ustavu hematologie a krevni transfize v Praze. Ziskanad data byla

utfidéna a statisticky vyznamna data nasledn¢ interpretovéna.

Po prostudovani odborné ceské 1 zahranicni literatury a néasledném provedeni
vyzkumného Setfeni bylo zjisténo, Ze hemofilické pacienty toto krvacivé onemocnéni
neovliviiuje v béznych dennich ¢innostech. Pacienti jsou sobéstaéni a dokazi vykonavat denni
aktivity jako je hygiena, oblékani, strava ¢i pohyb samostatné v zavislosti na véku a celkovém
zdravotnim stavu. I piesto toto zjisténi vyzkum potvrdil, Ze jedinci trpici hemofilii se muse;ji
vice zamyslet nad raznymi aspekty zivota jako je napiiklad vybér povoldni, provozovani

sportovnich aktivit ¢i navazovani vztahd at’ uz pratelskych nebo partnerskych. To je hlavni
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rozdil oproti zdravé populaci, kterd tyto zivotni situace bere jako samoziejmou soucast zivota
a nemusi brat ohled na zdravotni omezeni.

Tato bakalarska prace pfindsi ucelené poznatky o krvacivych onemocnénich, a predevsim
o hemofilii a jejim vlivu na Zivot pacientii. Pacientiim s hemofilii je v centrech urenych pro
1é¢bu krvacivého onemocnéni poskytovana stoprocentni 1ékarska 1 oSetiovatelska péce. Pokud
se hemofilik dostane na jiné odd¢€leni s pfidruzenym ¢i uplné odliSnym onemocnénim, je tfeba
mit na paméti, Ze je nutné spolupracovat praveé s centrem, které ma pacienta v péci. Tyka se to
zajisténi zakrokt s rizikem krvéaceni nebo naptiklad volby optimalni medikace, zejména 1éCby,
ktera zasahuje do srazeni krve.

Osetrovatelsky persondl na jakémkoliv odd€leni travi s pacienty veskery Cas a Casto
zastava figuru, u které pacient hleda pochopeni a bezpeci. V ptipadé, ze personal zafizeni jiné
odbornosti neni dostatecné edukovan v problematice krvacivych chorob, nemusi péce
dosahovat pottebné kvality a miize dochdzet neimysIn¢ k chybé v komunikaci. Tato prace
muze oSetfovatelskému personalu pomoci pochopit problematiku tohoto onemocnéni a zlepsit
nejen oSetfovatelskou péci, ale i péci o psychickou pohodu pacienta.

Jak jiz bylo zminéno v kapitole péée o hemofilika, hemofili¢ti pacienti jsou sdruzovani
organizaci Cesky svaz hemofiliki, ktera se snazi poskytovat nejnovéjsi informace o hemofilii
a napomahat hemofilickym pacientim v bézném zivoté. Diky této praci se miize organizace
zam¢fit na nejvice hemofilii ovlivnéné aspekty Zivota, vice o dané problematice s pacienty
komunikovat a pokusit se tyto Zivotni situace zlepsit na troven zdravé populace.

Jsem velmi vdécna, Ze jsem mohla psat bakalarskou praci prave na toto téma, protoze si
myslim, Ze pacientim s krvacivym onemocnénim se nevénuje takova pozornost. I kdyz jsem
si pfed samotnou tvorbou provedla rozsahlou reSersi, velmi mé piekvapilo kolik hemofilickych
pacientti muselo kvili své diagndze zménit volbu zaméstnani.

Zpétné bych se vice zaméfila na dotaznikové Setfeni a samotné dotazniky bych
distribuovala po del$i dobu, diky cemuz bych pro sviij vyzkum méla vétsi soubor respondentd.
I ptesto jsem piesvédcena, ze tato prace ma vypovidajici hodnotu.

Vétim, ze diky pokrocilé diagnostice, 1€¢bé a edukaci Siroké veiejnosti, se v budoucnu
dostane hemofilickym pacientim péce na takové Urovni, ze dokézi zit Zivot srovnatelny se

zdravou populaci.
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Prilohy
Piiloha ¢&. 1: Dotaznik

Vézeny pane,

jsem studentkou 3. ro¢niku 2. 1€kaiské fakulty Univerzity Karlovy oboru v§eobecné
oSetfovatelstvi.

V ramci své bakalaiské prace na téma Vliv krvacivych poruch na denni aktivity pacientii se
na Vas obracim s prosbou o vyplnéni tohoto dotazniku. Cilem mé prace je zjistit, jak a do
jaké miry ovlivituje hemofilie zivot pacientl, piipadné jak dosdhnout lepsi kvality Zivota
pacientil trpici hemofilii. Vénujte prosim chvilku Vaseho ¢asu pro vyplnéni tohoto dotazniku.

Vyplnéni dotazniku je zcela dobrovolné a anonymni a veskeré informace budou slouzit jen a
pouze pro vypracovani mé bakalaiské prace.

Predem dékuji za V4as €as a ochotu.

Eliska Vackova
Pokyny k vyplnéni dotazniku:

V dotazniku zaskrtnéte Vami vybranou odpovéd’ do ¢tverecku.

1. Vasvek je

] 18-24 let
25-34 let
35-44 let
45-54 let
55-64 let
65 let a vice

N O B B

2. V soucasné dob¢ jste?

Student

Pracujici — plny uvazek
Pracujici — Castecny tvazek
Invalidni dichodce
Starobni dichodce

]

T B o B

3. Jaky mate typ hemofilie?
1 A:F VIIIL
1 B:FIX:

4. V jakych ptipadech aplikujete substituci?

1 Preventivné
1 Pted planovanym zékrokem s rizikem krvaceni nebo pfi krvacivé piihodé
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5. Jak byste nyni ohodnotil sviij celkovy zdravotni stav?

O

I O B

Velmi dobry
Dobry
Normalni
Spatny
Velmi Spatny

6. Vyhovuje Vam soucasna 1éc¢ba

OJ

I B o I

Rozhodn¢ ano
SpiSe ano
Nevim

SpiSe ne
Rozhodn¢ ne

7. Jak snadné se Vam zda aplikace substituce?

|

[
[
[

Velmi snadna
SpiSe snadna
Obtizna
Velmi obtizna

8. Jak moc Vas v pritbéhu posledniho mésice obtézovala aplikace injekei?

|

[
U
U

Velmi
Caste¢né
Trochu
Vibec ne

9. Jak casto jste se musel béhem posledniho mésice neplanované vydat do nemocnice
z diivodu spojeného s hemofilii?

[

I O O

Velmi Casto
Dosti ¢asto
Obcas
Ziidka
Nikdy

10. Jak moc ovlivnila hemofilie Vasi volbu zaméstnani:

U
U
U

Neovlivnila - d€ldm to, co jsem chtél

Neovlivnila — nad volbou zaméstnani jsem doposud neptemyslel

Casteéné ovlivnila — piivodné jsem mél jiné plany, ale souéasné zaméstnani mi
vyhovuje

Ovlivnila — kdybych nemél hemofilii, volil bych jiné zaméstnani
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12. Jak casto mate kvili svému onemocnéni pocit odliSnosti od zdravé populace?
1 Velmi casto

Dosti Casto

Obcas

Ztidka

Nikdy

I O B

13. Vénujete se n¢jakému sportu?
] Ano
] Ne

Pokud jste odpovédél ano, uved'te prosim, jakému sportu se vénujete

14. Jak moc ovlivnila hemofilie Vase vztahy s rodinou?
1 Velmi

Dosti

Casteend

Trochu

Vibec

I o A B

15. Jak moc ovlivnila hemofilie Vase vztahy s prateli?
Velmi

Dosti

Casteend

Trochu

Viibec

J

0 I B N I

16. Jak moc ovlivnila hemofilie Vas partnersky Zivot?
Velmi

Dosti

Céstecné

Trochu

Vibec

|

(0 I O O

17. Jak moc ovlivnila hemofilie Va$e zajmové ¢innosti a volny ¢as?
Velmi

Dosti

Casteéné

Trochu

Vibec

]

T B oy 0

18. Jak moc ovlivnila hemofilie VaSe Spolecenské aktivity?
1 Velmi

Dosti

Casteend

Trochu

Vibec

I O
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Pfiloha ¢. 2

Z4dost o umoznéni dotaznikového 3etfeni

Eliska Vackovid
balkalafsky studijni program Vieohecné oSetfovatelstvi
2. l¢kaiska fakulta Univerzity Karlovy
kontaktni email: ela.vackova@gmail.com

ReXK Ko Ko Ko Ko X = XX KKK KKK R K K K X K K KK XK Ko Ko K KK X K XK oK K Ko KK K KKK K
V Praze, dne 10.12.2023

VaZena pani

Megr. Lueie Vylitova

Naméstkyné pro ofetfFovatelskou pééi
Ustay hematologie a krevni transfoze
U Nemocnice 2094/1

128 00 Praha 2

Fadost o povolens dotaznikového Setfent

VaZend pani ndméstkyns,

v souvislosti se zpracovanim bakaldfské prace na 2. LF UK se na Vés obracim se zdvotilou
ddosti o povolenf dotaznikového Eetfeni kzjiiténi informaci ktématu Viv krvacivého
onemocnéni na denni aktivity pacientd” u pacientf, kteif jsou lé¢eni v Ustavu hematologie a
krevni transfuze. V pifpadé zajmu Vam zji§téné informace poskytnu k Vagemu vyuZiti,

§ podékovanim a s pozdravem
Eligka Vackova
studentka 3. rodniku

KKK KKK KKK KKK KK X XK X K KKK Ko KoK KKK KXo XK KX KXo XK KoK KK X KKK K XX
Vyjddieni vedouciho bakalaiské prace:

Zddosti vyhovét doporuduji,

V Praze, dne 10.12.2023 7 e
i /(,’ (b~

PhDr, Hana Nikodemova
vedouci bakaldfské prace

XXX KRR KRR X Ko KK KR KRR XXX X XX XXX XX o X X oK oK KK XK KoK Ko KXo X o X Ko XK =KX
Stanovisko ndméstkyné pro odetfovatelskou péci:
8 realizaci dotaznikového SetFent dle prilofeného ndvrhu souhlasim - nesouhlasim,

| g

Mgr. Lucﬁ%fmvé
ndméstkyné pro oSettovatelskou pédi

Ustay hemaz!: 31 = kravn! transiuze
U Nemocnice 1, 128 20 Praha 2
Ted 221 977 419
80 00025736
(127}

V Praze, dne 24 47, 203

66



