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ABSTRAKT

Vychodiska: Hemofilia je dedi¢né ochorenie vyzadujuce urcité
obmedzenia. V sucasnosti vd’aka modernej lieCbe sa subjek-
tivne vnimanie kvalita Zivota pacientov moze zlepSovat'.

Ciele: Cielom prispevku je prezentovat’ vysledky kvalitativnej
studie zameranej na hodnotenie kvality Zivota pacientmi s he-
mofiliou z ich perspektivy.

Metody: Metodou §tadie boli polostruktirované rozhovory vy-
hodnocované kvalitativne. Rozhovory trvali 90-120 minut. Boli
realizované v domacom prostredi pacientov.

Vzorka: Vzorku tvorili 4 pacienti vo veku 14, 24, 40 a 60 rokov
s ochorenim hemofilia typu A — tazky stupeil. Kritériom vyberu
bola diagnéza, stav bez kognitivneho deficitu, chybanie iného
zéavazného ochorenia a ochota spolupracovat’.

Vysledky: Najvacsi dopad na kvalitu Zivota pocitovali pacienti
vo fyzickej dimenzii. Vich symptomatoldgii dominovali
modriny a krvacavé prejavy do kibov, ktoré u pacientov vo
veku 40 a 60 rokov vyustili do artropatie a s tym spojenej chro-
nickej bolesti. Bolest vkiboch po ndmahe pocitoval uz
24-ro¢ny pacient. Riziku krvacania pacienti museli prisposobit’
vyber vol'no ¢asovych aktivit, vyber Skoly a povolania. Plany
do buducnosti sa vekom znizovali na aroven ,,zostat’ sebes-
tacny*. Strach z prognézy ochorenia bol pritomny u vSetkych
pacientov. U 14 ro¢ného pacienta sa vyskytovala emécia hnevu
a smutku a s tym spojend nizka ochota prispoésobovat’ Zivotny
§tyl ochoreniu. V emociondlnej rovine u24 a 40 ro¢ného
pacienta dominoval strach zo zaloZenia rodiny a u 60 rocného
pacienta strach z postupnej straty sebestacnosti. Porovnanim
odpovedi z hl'adiska veku pacientov je pre zlepSenie kvality zi-
vota benefitom doméca liecba, vd’aka ktorej klesa pocet hospi-
talizacii, absencie v §kole 1 v préci.

Zaver: V suvislosti s udrzanim kvality Zivota porovnatel'nej so
zdravymi l'ud’'mi je dolezita véasna edukacia rodi¢ov a pacien-
tov zamerand na profylaktické aktivity. Uz v detskom veku je
potrebné edukovat’ o spravnom podani profylaktickej liecby.
Dolezité je aj podporné pdsobenie Slovenského hemofilického
zdruZenia. Uloha sestry ma preventivny a podporny charakter.

Kracové slova: Hemofilia. Kvalita zivota. Subjektivne posude-
nie. Interview.

ABSTRACT

Background: Haemophilia is a hereditary disease that requires
certain limitations. Nowadays, modern treatment makes it pos-
sible for the patients to improve their subjective perception of
their quality of life.

Objectives: The aim of the paper is to present the results of
a qualitative study focused on assessing the quality of life in
haemophilia patients from their perspective.

Method: The method was semi-structured qualitative interview.
The four interviews lasted from 90 to 120 minutes. They were
implemented in the patient’s home environment.

48

Sample: The sample consisted of 4 patients at the age of 14, 24,
40 and 60 years of age with severe haemophilia. The selection
criteria were the following: diagnosis, non-cognitive deficit,
lack of other serious diseases, and willingness to cooperate. The
research sample consisted of 4 patients at the age of 14, 24, 40
and 60 years with severe haemophilia. The selection criteria
were the following: Diagnosis, non-cognitive deficit, lack of
other serious disease, and willingness to cooperate.

Results: The greatest impact on the quality of life of patients
was displayed in physical dimension. Their symptomatology
was predominated by bruises and bleeding displays in joints
that resulted in arthropathy associated with chronic pain in pa-
tients aged 40 and 60 years. After effort there was proven pain
in the joints that was felt by 24-year old patient. The patients
had to adjust their choice of leisure time activities, the choice
of school and occupation to the risk of bleeding. As the patients
grew older, their future plans were reduced to “stay self-con-
tained”. The fear of prognosis was present in all four patients.
The 14-year-old patient displayed anger and sadness and the as-
sociated low willingness to adapt the diagnosis (illness) to his
lifestyle. On the emotional level, 24 and 40 years old patients
predominated by the fear of family formation and the 60 year
old patient was afraid of a gradual loss of self-containment. By
comparing the responses in terms of the age, home treatment is
to benefit the improvement of their quality of life, which re-
duces the number of hospitalisations, and absenteeism.
Conclusion: Early education of parents and patients aimed at
prophylactic activities is important to maintain the quality of
life comparable to healthy people. As early as in childhood it is
necessary to educate about proper administration of prophylac-
tic treatment. Supporting activities of the Slovak Hemophiliac
Association are also important. The role of a nurse is of preven-
tive and supportive quality.

Key words: Haemophilia. Quality of life. Subjective assess-
ment. Interview.

UVOD

Hemofilia patri medzi vzacne dedi¢né ochore-
nia. V stéasnosti je najcastejSou vrodenou koagulo-
patiou. Ochorenie sa vyskytuje po celom svete, ra-
sova zavislost’ nebola zistena (Penka et al. 2009,
s.145). Hemofilia typu A je spésobena deficitom
koagula¢ného faktora VIII a hemofilia typu B je
sposobena deficitom koagulaéného faktora IX.
Gény oboch koagulacnych faktorov sa nachadzaju
na pohlavnom chromozoéme X. V roku 2015 bolo na
zaklade tidajov z Néarodného centra zdravotnickych

® &

BY NC

©)



Zdravotnicke listy, Ro¢nik 7, Cislo 2, 2019

ISSN 2644-4909

informacii na Slovensku vo vSetkych hematologic-
kych ambulanciach dispenzarizovanych 762 pa-
cientov s hemofiliou typu A a 103 pacientov s he-
mofiliou B.

Podl'a deficitu koagula¢ného faktora v krvi sa
deli hemofilia na tri stupne zavaznosti, a to na he-
mofiliu:

e tazkl (<1 %), pre ktoru je typické casté krvaca-
nie do svalov a kibov,

stredne tazku (1-5 %), pri ktorej sa krvéacanie vy-
skytuje v priemere raz do mesiaca po uraze,
Pahku (5-40 %), pri ktorej sa krvacanie vyskytuje
iba v dosledku tazkého urazu alebo operacie
(Penka et al., 2014, s. 117).

U laikov prevlada nédzor, Ze pre hemofilika je ne-
bezpecenstvom kazdé malé vonkajSie krvacanie.
Vagsim problémom vsak byva vnutorné krvacanie
do kibov, svalov alebo mikkych tkaniv. Tieto krva-
cania sa zvycajne objavuju spontanne, bez zjavnej
priciny spustania. NajnebezpeénejSou udalost'ou je
krvacanie do mozgu, ktora je zaroven jednou z pri-
¢in umrti hemofilikov. Pri¢inou krvécania je zlyha-
nie sekundarnej hemostdzy. Hoci dochadza k vytvo-
reniu primarnej trombocytarnej zatky a vzniku
mensSiecho mnoZzstva trombinu a fibrinu, vplyvom
defektu FVIII/FIX zlyhava cesta amplifikacie koa-
gulacii. Vytvorenie mnozstva trombinu je nedosta-
tocné pre vznik kvalitnej fibrinovej zatky. Nedocha-
dza k uplnej a trvalej zastave krvacania v priebehu
niekol'’kych mintt, hoci sa zmierni, ale spontanne sa
neskonéi. Dedi¢nost’ u hemofilie je v oboch pripa-
doch recesivna a viazana na pohlavny chromozom
X (Smejkal, 2012). V pripade, Ze otec nemé hemo-
filiu (na chromozéme X m4 Standardnt1 alelu pre ko-
agulacny faktor) a matka je prendSackou hemofilie
(na jednom chromozéme X ma §tandardnt alelu, na
druhom chromozéme X ma recesivnu alelu), kazda
dcéra ma 50% Sancu zdedit’ gén hemofilie od svojej
matky a byt prendsackou. Kazdy syn ma 50% Sancu
zdedit’ gén hemofilie od svojej matky a trpiet’ na he-
mofiliu. V pripade, kedy otec ma hemofiliu (ma na
X chromozéme recesivnu alelu) a matka nie je no-
sitel’kou hemofilie (ma na oboch svojich chromozo-
moch X Standardnt alelu pre koagulaény faktor),
kazda dcéra zdedi recesivnu alelu génu od svojho
otca a bude prenasackou. Ziaden zo synov vsak re-
cesivnu alelu od svojho otca nezdedi, takze buda
zdravi. Z uvedeného vyplyva, Ze hemofilia je pre-
dovsetkym chorobou muzov. U zien sa vyskytuje
len zriedkavo. Zena mdZe mat’ hemofiliu, ak na
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oboch chromozomoch X nesie recesivnu alelu,
alebo v pripade pritomnosti recesivnej alely na jedi-
nom chromozéme X u zeny s Turnerovym syndro-
mom, pri ktorom druhy chromozom X nie je
v bunke pritomny. V pripade Stvrtiny az tretiny po-
stihnutych je rodinnd anamnéza negativna, vtedy
ide onovo vzniknuti mutaciu alebo postihnutie,
ktor¢ je prenasané genera¢ne len Zenami, bez klinic-
kych prejavov ochorenia u muzov. Hladina faktora
vratane pomeru koaguladnej aktivity k antigénu
FVIII/FIX je priamym vyrazom genetického postih-
nutia auclenov jednej rodiny byvaju rovnaké
(Penka et al., 2011, s. 244).

Klinické prejavy oboch typov ochoreni priamo
zodpovedaju koagulacnej aktivite faktorov v plaz-
me a nemaju vztah k antigénu. Vaésinou v priebehu
druhého roku Zivota sa u tazkej hemofilie objavi kr-
vacanie do kibov. V désledku tohto dochadza k de-
formitam kibu, k porucham hybnosti a ¢iasto¢nej az
uplnej imobilite chorych. U tazkych hemofilikov sa
Casto objavuju aj hematurie a krvacania do mozgu.
Kazdy, i drobny tiraz hlavy je potrebné povazovat
za potencialne krvacanie a ani negativne nalezy po
uraze ich nevyluc¢uju. Vzdy sa musi postupovat’ tak,
akoby krvacanie nastalo. Ostatné lokalizacie krva-
cania byvaju menej ¢asté, ale nie menej nebezpecné
napr. krvacanie do traviaceho systému (Penka, Buli-
kova, 2009, s. 146; Valekova, 2005, s. 313). Stredné
tazky hemofilik zvd¢sa nemava spontanne krvéca-
nie, ale tieZ sa mozu objavit’ krvacania do svalov
alebo kibov (podla hladiny faktoru) po drobnych
urazoch. U l'ahkych hemofilikov sa krvacanie pre-
javi pri poraneni alebo chirurgickom, najcastejsie
stomatologickom zakroku. Zriedkavo sa vyskytuje
krvacanie z nosa a kozné petéchie (typické pre po-
ruchy primarnej hemostazy). Krvacanim moézu byt
ohrozené aj Zeny - prenasacky, ak maji hladinu fak-
torov mensiu nez 30 az 40 % (Penka et al., 2011,
s. 245).

K najdoélezitejSim diagnostickym testom v ramci
laboratérnych koagula¢nych vySetreni patri aktivo-
vany parcialny tromboplastinovy ¢as (APTT), ktory
sa predlzuje pri poklese FVIII a FIX pod 30 %. Sta-
novenim koagulac¢nej aktivity FVIII a FIX sa po-
tvrdi diagnéza (Penka et al., 2014, s. 119). K identi-
fikacii kauzalnej mutacie je nevyhnutné vykonat
molekularne biologické vySetrenie u vSetkych taz-
kych hemofilikov. Pri kazdom novom diagnostiko-
vanom pacientovi s hemofiliou je potrebné vysetrit’
2 krat hladinu koagulaénej aktivity FVIII/FIX a vy-
lucit’ inhibitor FVIII/FIX. Tiez je potrebné vykonat
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genetické vysetrenie s cielom zamerat’ sa na prena-
Sacky hemofilie vo fertilnom veku v rodine (Penka
etal., 2011, s. 245).

Liecba hemofilie je substituéna, krvnymi deri-
vatmi. Pri hemofilii A sa podéava koncentrat FVIII
a pri hemofilii B koncentrat IX. Ak koncentrat IX
nie je dostupny, moze sa podat’ koncentrat protrom-
binového komplexu. Pri hemofilii A sa v minulosti
na liecbu vyuzival kryoprecipitat a pri hemofilii B
sa pouzivala Cerstva zmrazena plazma. V stcasnosti
sa vyuzivaju plazmatické koncentraty FVIII/FIX,
vysoko Cistené a oSetrované proti virusom. Za opti-
malne sa povazuju dvojito protivirusovo oSetrené
koncentraty. Na vylucenie rizika infekcie boli vyvi-
nuté rekombinantné koncentraty FVIII/FIX, ktoré
by mali byt’ vyhradené pre novo narodenych, nelie-
¢enych a krvnou cestou neinfikovanych hemofili-
kov. Od zavaznosti hemofilie, krvacania a zakroku,
ktory je planovany, zavisi davka podanych koncen-
tratov. Podl'a spdsobov substiticie koagulacného
faktora sa rozliSuje liecba on demand a profylak-
ticka lieCba. Liecba on demand je aplikacia
FVII/FIX podla potreby az pri krvacani (Penka et
al., 2014, s. 119). Vyhodou lie¢by on demand st
mensie naklady na liecbu a menej aplikovanych in-
jekeii a nevyhodou je zvySené riziko spontdnnych
krvacani a zvy$ené riziko poskodenia kibov (He-
mophilia Federation of America, 2017). Profylak-
ticka lieCba je primarna, ¢o znamend, Ze sa pravi-
delne aplikuje koncentrat faktora do 2 rokov veku
dietata alebo najneskér po prvom krvéacani do ki-
bov. Ak sa aplikuje koncentrat faktora neskor ako
po prvom krvacani, je to sekunddrna profylaxia.
Profylaxia méze byt pouzivana aj kratkodobo po
zévaznych krvacaniach alebo operaénych vyko-
noch. Tento druh lie¢by sa vyuziva pri tazkych for-
mach hemofilie, aby sa zabranilo poskodeniu kibov.
Taktiez sa predchadza aj zivot ohrozujucim krvaca-
niam. Cielom profylaxie je wudrzat hladinu
FVIII/FIX > 2 %. Vyhodou profylaktickej liecby je,
ze znizuje riziko spontanneho krvacania, umoziuje
sa zucasthovat’ na Sportovych aktivitdch a znizuje
riziko poskodenia kibov. Nevyhodami tejto liecby
su Casté injekcie a vysoké finanéné naklady (He-
mophilia Federation of America, 2017).

Pri I'ah§ej forme hemofilie A sa mdze pri lieCbe
pouzit aj analég antidiuretického horménu -
DDAVP. Pomocou tohto horménu sa uvol'tiuje en-
dogénny FVIII, ¢o mdze stacit’ pri I'ahSich krvaca-
niach alebo zubnych extrakciach. Antifibrinolytika
(napr. Exacyl, Pamba) sa vyuZzivaji ako podporna
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liecba pri krvacaniach najméi z dutiny Ustnej alebo
pri zubnych extrakciach. Hlavnou komplikaciou
liecby je vyvoj takzvanych inhibitorov faktorov zra-
zanlivosti, ktoré sa produkuju, pretoze telo reaguje
na koncentraty faktorov pouzivanych na liecbu pa-
cientov ako na cudzie latky (Stoppler, 2016).
Dalsou komplikaciou pri lie¢be byva infekcia. Aj
napriek réznym Gpravam plazmatickych koncentra-
tov koagulacnych faktorov, sa zniZenie rizika infek-
cie nedd na 100 % vylucit’ (Penka et al., 2011, s.
248).

CIEL

Ciel'om stadie bolo zistit:

e ako participanti hodnotia obmedzenie vo fyzic-
kej oblasti vplyvom prejavov ochorenia,

aké emocie participantom ochorenie spdsobuje,
aky je vplyv ochorenia na zivotny $tyl, vyber
vol'noc¢asovych aktivit, vyber Skoly a zamestna-
nia,

ktoré faktory vnimaju v stvislosti s kvalitou zi-
vota pozitivne.

METODIKA

Metodou stadie bol polostrukturovany rozhovor
tvoreny 4 okruhmi otdzok zameranymi na fyzickd,
psychicku, socialnu a pracovnt dimenziu kvality zi-
vota. Rozhovory boli vedené vo februari 2018 v do-
macom prostredi pacientov, trvali v rozpati 90-120
minut. Odpovede pacientov boli zaznamenavané pi-
somne a nasledne analyzované. Rozhovor sme pre
objektivizaciu udajov doplnili numerickou analégo-
vou Skalou bolesti, u dospelych pacientov Barthelo-
vej testom a testom inStrumentalnych dennych akti-
vit.

VZORKA

Vzorku tvorili Styria pacienti, ktory mali diag-
nostikovanm hemofiliu typu A — tazky stupen. Vy-
ber bol zizeny na pacientov s hemofiliou v Tren-
¢ianskom kraji. Kritériami vyberu boli ochorenie,
vek, ochota spolupracovat’, stav bez kognitivneho
deficitu. Pacienti si oznaéeni pseudonymom z do-
vodu zachovania anonymity:
o Lukas, 14 r. — ziak zékladnej skoly, diagnostika
hned’ po narodeni, pozitivna rodinnd anamnéza,
profylakticka lie¢ba Imunnate Baxter obden,
Tomas, 24 r. — IT technik, prva diagn6za hemo-
filie v rodine, diagnostika v 2 rokoch na zaklade
krvacavych prejavov, liecba Fanhdi 1500 1.U
3 x do tyzdna
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e Jozef, 40 r. — administrativny pracovnik, diag-
nostika hned’ po narodeni, pozitivna rodinna
anamnéza, liecba Immunate podl'a potreby, resp.
po uraze,

e Pavol, 60 r. — dochodca, predtym farmaceut,
diagnostika hned’ po narodeni, pozitivna rodinna
anamnéza, profylakticka liecba Imunnate 3 x do
tyzdna.

VYSLEDKY

Vysledky interview su zhrnuté tabulke 1.
U vSetkych participantov sa napriek lie¢be objavuju
spontanne krvacavé prejavy do koze akibov. 14
ro¢ny Lukas udéva: ,,Po mensich urazoch, buchnu-
tiach mi ostavaju na tele modriny. Priblizne 2-3 krat
za pol roka mam aj spontdnne krvdcania do kibov.

Bolest nepocitujem.” So zvySujucim sa vekom
u participantov pribudli prejavy artropatie a pritom-
nost’ chronickej bolesti zvySujucej sa po namahe.
24 ro¢ny Tomas udava: ,,Po namahavejsich aktivi-
tach ma boli koleno, laket alebo zdpdstie. Bolest je
v intenzite 3-5 na Skale od 0-10. Bolest' mi vie zmier-
nit zachladenie a odl'ahcenie. “ Pritomnost’ bolesti
priznava aj 40 roény Jozef: ,, Ndsledkom hemofilic-
kej artropatie mam bolest v kolennych, clenkovych
a laktovych kiboch. Intenzita bolesti je kedy ako.
Bolest mi vedia zmiernit’ analgetika (Paracetamol),
antireumatika (Aulin), studené obklady. “ 60 rocny
Pavol udava: ,, Hemofilicka artropatia mi spésobuje
bolest'v ¢lenkoch a v pravom lakti. Bolest mi vznika
po miernej zatazi a na stupnici od 0-10 je to bolest
mierna, 2. Bolest mi vie zmiernit biolampa.

Tabulka 1 Vysledky interview

vity

nom nastroji,
tanec vo folklérnom su-
bore.

navstevy divadla.

Lukas 14r. Tomas 24r. Jozef 40r. Pavol 60r.
Klinické prejavy | Modriny po traze. Modriny po uraze. Modriny po uraze. V minulosti spontanne krvaca-
hemofilie Spontanne krvacanie do | Spontanne krvaca- Spontanne krvaca- nie do kibov a do CNS.
klbov 2-3 krat za pol nie do kibov nie do kibov 3-4 Teraz uz 10 rokov bez prejavov
roka. a z nosa 2-3 krat krat do mesiaca. krvacania.
za pol roka. Artropatia. Artropatia.
Bolest’ Nepocit'uje. Bolesti kolena, Chronicka bolest’ Bolest po zat'azi v pravom
lakta a zapdstia, in- | kolennych, ¢lenko- lakti, intenzita na Skale
tenzita na Skale vych a lakt'ovych VAS (10) 2.
VAS (10) 3-5, po kibov, intenzita na
namahe. Skale VAS (10) 4-5.
Sebaopatera Uplné nezavislost. Uplna nezavislost. Uplné nezavislost. Uplné nezavislost’ v beznych
dennych aktivitach.
Ciastoéna zavislost’ v instru-
mentalnych dennych aktivitach
- nakupovanie a domdce price.
Sportové a voP- | Sport — lyZovanie, Bicykel, Nesportuje. Cvi¢i na stepperi. Preferuje pre-
nocasové akti- parkour, hra na hudob- | posiliiovanie. Prechadzky, PC, chadzky.

Emocie Obcas hnev a smutok. Strach z dedi¢nosti. | Strach z dedi¢nosti Vyrovnanost, akceptovanie,
Pocit'uje handicap. a zo zaloZenia ro- zmierenie.
diny.
Pocit'uje handicap.
Informovanost’ Dostatok informacii. Dostatok informacii | Dostatok informacii | Dostatok informacii

Obmedzenie vo
vybere $koly a

Ciasto¢ne. Absenciu
v $kole neudava. Vyber

Udava, ze v skole
kvoli ochoreniu ob-

Udava, ze v Skole
kvoli ochoreniu

Udava, ze v Skole kvoli ochore-
niu ¢asto vymeskaval.

s hemofiliou 1-2 x
rocne.

s hemofiliou 1-2 x
rocne.

zamestnania povolania zatial’ nepri- ¢as vymeskal. Vy- Casto vymeskaval. Vyber povolania musel prispo-
sposobil ochoreniu. ber povolania pri- Vyber povolania sobit’ ochoreniu.
sposobil ochoreniu. | prispdsobil ochore-

niu.

Obmedzenia v praci

pocitoval.
Aktivita v klube | Ugast' v tabore pre deti | UGast’ na stretnu- Ukast’ na stretnu- Ukast na stretnutiach pacientov
hemofilikov s hemofiliou 1 x ro¢ne. | tiach pacientov tiach pacientov s hemofiliou 1 — 2 x ro¢ne.
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Krvacavé prejavy a bolest’ vyplyvajuca z posko-
denia kibov majii u starsich pacientov vplyv na tiro-
veil sebaopatery, ktord sa pre nich stava hlavnym
ukazovatel'om kvality zivota. Plany do buducnosti
sa vekom znizujl na uroven ,,zostat sebestacny “.

Vplyv ochorenia na zZivotny $tyl priznavaju vse-
tci participanti. Mladsi participanti $portuju, naj-
mladsi bez obmedzenia, hoci vie, ze ohrozuje svoje
kiby. Lukas priznava: ,,hemofilia ma len trosku ob-
medzuje, pretoze by som nemal robit také sporty,
ktoré mam rad, ako napriklad lyzovanie, futbal, ho-
kej, parkour“ V stukromi sa vyjadril, ze Sporty vy-
konava napriek tomu, Ze nie si odporucané. Starsi
participanti, po¢ntic 24 roénym Tomasom prizna-
vaju, ze hemofilia ovplyviiuje ich Zivotny §tyl najméa
v stvislosti s vyberom vol'no-¢asovych a $porto-
vych aktivit. Tomas hovori: ,,rdd by som si vel'a krat
zahral hokej, futbal, basketbal Ci iné Sporty napr.
bojové. Avsak tieto Sporty vobec nepripadaju do
vvahy, kvoli zatazeniu kibov. “ Jozef (40 r.) sa iplne
vzdal $portovych aktivit: ,, Preferujem pozeranie te-
levizie, prdacu na PC, prechadzky, nadvstevu di-
vadla. ““. Pavol sa vyjadril spdsobom: ,,Dd sa pove-
dat, Ze je to obmedzujuce, pretoze si musim vyberat,
¢o mozem robit. Ale pre mita osobne to nie je obme-
dzenie, kedZe uz som zvyknuty a uz mi nevadi, Ze ne-
maozem robit niektoré aktivity.

K prijatiu obmedzeni je nevyhnutné vytvorit’ si
pozitivny postoj. Je tu evidentny vplyv veku, socidl-
nej zrelosti a podporné posobenie okolia. Najvyraz-
nejsim faktorom zlepujucim kvalitu Zivota je zave-
denie profylaktickej liecby. Jej pozitivny dopad
ocenili vSetci participanti, napriek potrebe injekénej
aplikacie astym spojenych obmedzeni. Emdcie,
ktoré participanti v stvislosti s ochorenim verbali-
zovali, boli nasledovné:

Lukas (14 r.): ,,Mdavam obcas hnev aj otdzku,
preco prave ja mam to ochorenie? — ale snazim sa
Zit' Zivot ako kazdy zdravy clovek.. Ludia ma beri
ako normdalneho chlapca, ani nevedia, ak im to ne-
poviem, Ze mam nejaké ochorenie

Tomas (24 r.): ,,Spociatku, hlavne na zakladnej
Skole som to znasal horsie, nemohol som cvicit, bol
som odstrkovany od akychkolvek aktivit. Avsak ¢im
som bol starsi, znasal som to lepSie a teraz na to
nemyslim. Zijem plnohodnotny Zivot a snazim sa ro-
bit veci tak, aby mi nerobili problém. Toto ochore-
nie momentdlne vo mne vyvoldava strach, pretoze
planujem a chcem mat’ deti, ale bojim sa dedic-
nosti.
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Jozef (40 r.): ,,V mladosti som maval hnev aj
smutok, ze mam toto ochorenie, ale vekom som si na
ochorenie zvykol. Naucil som sa s nim Zit' a beriem
to tak, ako to je. Hemofilia vo mne vyvoldava strach
¢o sa tyka dedicnosti, preto nemam deti a ani ich
neplanujem mat. *

Pavol (60 r.): ,,V mladsom veku som mozno aj
maval hnev, Ze preco prave ja mdam toto ochorenie.
Chcel som byt lekdarom, ale neodporucili mi to. Na-
koniec som sa rozhodol pre farmaceuta a teraz som
rad, ze som si to vybral. Vela som vymeSkaval zo
Skoly, ale na vysokej som si to uz nemohol dovolit.
Mal som velmi zhovievavych spoluziakov, ktori na
laboratornych cviceniach stali a robili pokusy a ja
som mohol sediet' a vypracovavat protokoly. Tiez na
hematologickej ambulancii mi vysli v ustrety a boli
ochotni mi podavat’ vo vecernych hodinach faktor,
aby som mohol na ist d'alsi den do skoly a nemusel
lezat' v nemocnici. Vela sa zlepsilo, ked som zacal
brat profylaxiu. Dnes uz sa snazim zit plnohodnotny
Zivot *.

V rozhovoroch sa tiez prejavil dopad ochorenia
na vyber profesie a vykon povolania. Pacienti ne-
mozu vykonavat fyzicky tazka pracu. Pocitili to 24
ro¢ny Tomas, aj 40 ro¢ny Jozef. ,,Samozrejme, mys-
lel som privybere povolania aj na ochorenie, skusal
som robit aj skladnika, aj predavaca, kamionistu
a nakoniec som skoncil pri tom, c¢o som vystudoval
a robim IT technika *, hovori Tomas. Tomas praco-
val v minulosti ako vodi¢ kamionu a skladnik, ale aj
pri vykone tychto zamestnani pocitoval vel'ka fy-
zickl zat'az a pracu nezvladal. Jozef potvrdil racio-
nalny postoj k vyberu povolania: ,, 4no, musel som
si vybrat také povolanie, v ktorom nesmie byt velka
fyzicka zataz a je moznost rovnomerne sa pohybo-
vat, ale aj moznost sediet.* Jozef pracoval ako
elektrikar, ¢o bolo taktiez nevyhovujice. Ako
vhodné sa javia fyzicky nenaro¢né zamestnania.
Ochorenie ovplyvnilo vyber strednej skoly i zamest-
nania a participanti to museli akceptovat’, hoci istym
spdsobom nuteny vyber povolania vnimaju ako ne-
naplnené sny a handicap.

Vsetci participanti su clenmi Slovenského hemo-
filického zdruzenia. Zucasthuji sa na stretnutiach
1-2 krat ro¢ne. Existenciu zdruZzenia vnimaju pozi-
tivne, je to pre nich Sanca na vymenu sktsenosti
a informacii. Je tu evidentna potreba stretavania sa
s 'ud’'mi s rovnakou diagnézou. 14 ro¢ny Lukas ab-
solvuje raz do roka letné tdbory pre hemofilikov.
Star$i participanti udrziavali kontakty s inymi pa-
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Obrazok 1 Vplyv hemofilie na kvalitu Zivota

cientmi prostrednictvom stretnuti v Slovenskom he-
mofilickom zdruZeni na r6znych stretnutiach a pred-
naskach. 60 ro¢ny Pavol absolvuje kazdy rok rekon-
di¢né pobyty. VSetci participanti deklarovali spo-
kojnost’ s informovanostou a so zdravotnou sta-
rostlivostou suvisiacou s ich ochorenim.

Vplyv hemofilie vo vybranych dimenziach kva-
lity Zivota na zaklade vypovedi participantov ilus-
truje obrazok 1.

DISKUSIA

Kwvalita zivota pacientov s hemofiliou je najviac
ovplyvnend spontannym krvacanim, najcastejSie do
kibov. Ferreira so spol. (2013) potvrdil, ze kvalita
Zivota pacientov je najviac ovplyvnena pritomnos-
tou artropatie. Poukazal v8ak aj na zvysené riziko
chordb prendSanych krvou. Taha et al. (2014) zd6-
raznil krvacanie do kibov ako faktor najviac zhoru-
juci kvalitu Zivota uz u malych deti. Cim je krvaca-
nie do kibov Zastejsie, tym je kvalita Zivota horsia.
Artropatia ma priamu suvislost’ s obmedzenim po-
hybu a s tym spojeného deficitu sebaopatery. Kva-
lita Zivota sa oproti minulosti vyrazne zlepSila
vd’aka podavaniu profylaktickej liecby, na ktort sa
kladie vel’ky doraz nezavisle od veku pacienta, po-
dava sa nielen u deti, ale aj u star§ich pacientov.
Artropatiu vo vysSom veku sa u tychto pacientov
nepodari zvratit, ale redukuje sa d’al§ie poskodzo-
vanie kibov a spontanne krvacanie. Profylakticka
liecba umoziuje zit’ pacientom plnohodnotny zivot.
Kym bola takato liecba dostupna, asi tretina dets-
kych tazkych hemofilikov vymeskala priblizne
25 % Skolskej dochadzky (Jones, 2007, s. 173). Naj-
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vaés§im rizikom v lie¢be hemofilie s priamym dopa-
dom na kvalitu Zivota pacienta a jeho rodiny je ob-
javenie sa inhibitora. Ked’Ze inhibitor obvykle
vznika po prvych 20 expozi¢nych dnoch, tato situa-
cia sa vyskytuje najmi u vel'mi mladych hemofili-
kov. Vyvoj inhibitora vyznamne znizuje telesnu ak-
tivitu nezavisle od veku. Objavenie sa inhibitora
u hemofilikov bolo v klinickych §tadiach zamera-
nych na hodnotenie kvality zivota spojené so znize-
nim PCS (Physical Component Summary score)
v dotazniku SF-36 o 13,1 bodu (p < 0,01) a MCS
(Mental Component Summary score) o 10,0
(p < 0,05) oproti hemofilikom bez inhibitora. He-
mofilici na profylaktickej liecbe FVIII mali o 10 bo-
dov vyssie MCS nez hemofilici na on-demand
liecbe. On-demand liecba rovnako ako pocetnost
krvacania negativne korelovali s PCS (Physical
Component Summary score). Podobne bolo PCS
vyznamne spojené s poctom vynechanych dni
v §kole a v praci. Mladsi vek, nizsie PCS, viac krva-
cani a operacie mali za nasledok nizsiu telesnu akti-
vitu a vys$Siu praceneschopnost’. Lie¢bou volby pre
pacientov s hemofiliou A a inhibitorom je imunoto-
leran¢na liecba (immune tolerance induction — ITT),
ktora moze eliminovat’ inhibitor FVIII, ¢o umozni
podavat’ pacientovi s hemofiliou jeho pravidelnu
substitucnu liecbu FVIII (Stasko et al., 2017,
s. 102). Napriek existencii profylaktickej lieCby, za-
vaznost’ ochorenia nemozno podcenovat’. Je nevy-
hnutné upravit’ Zivotny Styl takym spdsobom, aby
zbytocne nedochadzalo k rizikdm spontanneho kr-
vacania a zbyto¢nym komplikaciam, ktoré maji ne-
gativny dopad na kvalitu Zivota.

® &

BY NC

©)



Zdravotnicke listy, Ro¢nik 7, Cislo 2, 2019

ISSN 2644-4909

Kwvalita Zivota je fenomén, ktory je indikatorom
spravnej liecby. Jednotlivé aspekty kvality zivota je
preto potrebné systematicky sledovat’ a na zéklade
zistenych faktov navrhovat’ a nasledne realizovat’
opatrenia optimalizujuce zdravotny stav pacienta,
jeho spokojnost’ so zdravim a v kone¢nom désledku
jeho kvalitu Zivota (Matisakova, Svédova, 2016).

ZAVER

Priemerna dizka Zivota hemofilikov za¢iatkom
20. storo¢ia dosahovala menej ako dvadsat’ rokov.
V stcasnosti je hemofilia dobre liecitel'nd a jedinci
maji Sancu sa dozit' veku beznej populacie, do-
konca prezit’ plnohodnotny zivot pri spravnej lie¢be
a zZivotosprave.

Kwvalitu Zivota pacientov s hemofiliou porovna-
tel'nu so zdravou populaciou pomaha udrziavat’: po-
davanie profylaktickej lie¢by, idealne v domacom
prostredi nezévisle na veku pacienta; edukécia o
podstate, prejavoch a lie¢be ochorenia, o rizikovych
aktivitach zvySujlicich moznost’ krvacavych preja-
vov, o Uprave zivotného stylu; psychologické pod-
pora zo strany rodiny, priatel'ov a zdravotnickeho
personalu; podporna ¢innost’ zdruzenia hemofilikov
— organizacia letnych taborov pre deti s hemofiliou,
rekondi¢nych pobytov, stretnuti, seminarov, pred-
nasok a poskytovanie poradenstva; dobré socialne
zazemie; vyber vhodnych foriem fyzickej aktivity;
vyber vhodného, fyzicky nenaroéného zamestnania;
spravny postoj pacientov a okolia k ochoreniu, vni-
mat’ ho nie ako handicap, ale ako zivotny §tyl.
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