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Abstrakt v CJ:

Bakalafska prace se zabyva tématem Diamondovy-Blackfanovy
anémie — informovanosti sester o tomto vzacném onemocnéni, jeho
etiologii, diagnostice, komplikacich, lécebnych moZnostech.
Nemala c¢ast se vénuje dvéma stézejnim zplUsoblim Ilécby -
chelataci a hemoterapii. Kapitola o hemoterapii uzavira
teoretickou c¢ast. Cilem této prace je zjistit, jak jsou sestry ve
Fakultni nemocnici v Olomouci informovany o problematice
Diamondovy-Blackfanovy anémie. Vyzkumné  Setfeni bylo
realizovdno na hematoonkologické klinice a détské klinice ve
Fakultni nemocnici v Olomouci prostfednictvim dotaznikového
Setfeni. Material bude vyuzit k uceleni znalosti o této

problematice v ramci adaptacniho procesu. Prakticka cast prace



obsahuje vyzkumné Setifeni, jehoz vysledky jsou zpracovany do

tabulek a graft a shrnuty v diskusi a zadvéru.

Abstrakt v AJ:

Bachelor thesis deals with Diamond-Blackfan anaemia — awareness
of nurses about this rare disease, its etiology, diagnosis,
complications, treatment options. A large part deals with two
central treatments — chelation and haemotherapy. Closes chapter
on haemotherapy theoretical. The aim of this work is to determine
how nurses are in the Faculty Hospital in Olomouc informed on
the issue of Diamond-Blackfan anaemia. Research investigations
were carried out on Haematooncology clinic and Children's clinic
in the Faculty Hospital in Olomouc, through questionnaire survey.
Material will be used to integrated knowledge on this issue in the
adaptation process. The practical part of the work includes
research survey, whose outputs are processed into tables and

graphs and summarized the discussion and conclusion.
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UvoD

Diamondova-Blackfanova anémie (DBA) je velmi vzacné,
vrozené onemocnéni krvetvorby, postihujici ¢ervenou krevni fadu.
Prvni zminka o tomto onemocnéni pochazi z roku 1938.

V Ceské republice byl v roce 2000 vytvofen registr pacienti,
trpicich timto onemocnénim. V souc¢asné¢ dob¢ je v ném zapséano 34
pacient, ktefi  jsou 1écCeni  ve dvou specializovanych
hematologickych centrech — ve Fakultni nemocnici v Praze-Motole
a ve Fakultni nemocnici v Olomouci. V téchto zdravotnickych
zatizenich jsou pacienti dispenzarizovdni v hematologickych
ambulancich. Pro zavaznost samotného onemocnéni a také pro
vedlejsi ucinky wuzitych 1é¢ebnych metod je nutné, aby byli
sledovani také v dalSich odbornych ambulancich — napft.
endokrinologické, kardiologické. Kompletni 1é¢ba pacienti s DBA
zahrnuje 1 moznost transplantace krvetvornych kmenovych bunék.
Z uvedeného vyplyva, ze 1écba tohoto onemocnéni je ndrocna
a vyzaduje spolupraci odbornikd z mnoha lékafskych obori.

Pacienti s tézsi a velmi zavaznou formou DBA se neobejdou
bez pravidelného 1éCebného podavani erytrocytdrniho koncentratu.
To s sebou nese riziko ptretiZzeni organismu Zelezem, poSkozeni
organl (zejména myokardu a jater) a nasledného nebezpeci selhani
jejich funkce. Pro ptfedchdzeni tomuto stavu (popf. k 1é¢bé jiz
vzniklého posSkozeni orgéni) je nezbytnad chelatacni terapie.

V teoretické Casti prdce je nejprve popsdno onemocnéni DBA
— jeho ptiznaky, diagnostika, 1é¢ba, komplikace. Dals§i prostor je
vénovan dvéma podstatnym slozkam 1é¢by — hemoterapii
a chelataci.

Prdace je zaméfena na srovnani védomosti dvou skupin
respondenti v rdmci Fakultni nemocnice v Olomouci o této
problematice. Kone¢nym vystupem prace je vytvotfeni edukacniho
materidlu pro vSeobecné sestry, popt. studenty zdravotnické Skoly.

V praktické casti bakalafské prace se budeme zabyvat cili,
metodikou a vysledky vyzkumného Setieni. Pfi tvorbé dotazniku
jsme vychazeli z poznatkd, které obsahuje teoreticka c¢ast,
metodologie pak byla ¢erpdna z odborné literatury. U jednotlivych
polozek jsou uvedeny tabulky a grafy s hodnotami, coz zajiStuje

vEétSi srozumitelnost a pfehlednost interpretace.



1. TEORETICKA CAST

1.1 ANEMIE

Anémie vede k omezeni pienosu kysliku, ktery je
nepostradatelny pro vSechny tkané lidského organismu. Clovék je
proto méné¢ vykonny, subjektivné se citi slaby, je bledy, muze
trpét hucenim v uSich, zdvratémi, pii tézSich anémiich byva
dusny, ma tachykardii.

Anémie mohou mit mnoho ptic¢in, v zasad¢é¢ se déli na stavy,
ptfi nichZz je nedostatec¢nd tvorba erytrocytl a na stavy, které vedou

k jejich nadmérnym ztratam nebo k jejich pfedéasnému zaniku®.

1.2 DIAMONDOVA-BLACKFANOVA ANEMIE

Diamondova-Blackfanova anémie (DBA - vrozena
hypoplasticka anémie, vrozena aregenerativni anémie) se fadi
mezi vrozené syndromy selhani kostni dien&?.

Jako prvni popsal vrozenou erytroblastopenii Diamond se

svymi spolupracovniky v roce 19382

1.2.1 Definice

Diamondova-Blackfanova anémie je velmi vzacna, vrozena,

¢ista apldzie erytropoezy. Charakterizuje ji normochromni

! Vokurka, M., Hugo, J. et al., Prakticky slovnik mediciny, s. 19.
2 Indrak, K. et al., Hematologie, s. 85.

8 Pospidilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 416.



makrocytarni anémie, zavazna retikulocytopenie a normocelularni

kostni dfenn se selektivnim nedostatkem erytroidnich prekurzorﬁ4.

1.2.2 Incidence

Incidence tohoto onemocnéni se udava v rozmezi 4 - 7
pfipadlt na milion Zivé narozenych déti.

Vyskytuje se u obou pohlavi, u 15 — 25% ptipadi se popisuje
rodinny vyskyt choroby s autosomalné dominantnim i recesivnim
typem dédic¢nosti.

AZ u 90% pacientit se diagndéza stanovi v prabéhu prvniho
roku Zivota. Vzacné byva onemocnéni zjiSténo pozdéji v détstvi,
zcela vyjimeéné i v dospélosti, a to v pfipadech velmi mirné

formy onemocné&ni®.

1.2.3 Etiologie

Etiologie onemocnéni nebyla dosud zcela objasnéna. Posledni
vyzkumy vedou k hypotéze, ze se na vzniku DBA jako Ccisté
aplazie cCervené ftady podili pravdépodobné vice etiologickych
faktort.

U DBA nebyly potvrzeny teorie o celuldarni nebo humoralni
supresi erytropoezy. Proti primarnimu defektu mikroprostiedi
vV kostni dieni svéd¢i nepfimo piiznivé vysledky transplantace
kostni dfené u pacienti s DBA. S nejvétsi pravdépodobnosti se
jedné o defekt diferenciace kmenové bunky.

Kultury difenovych bunék pacienti s DBA prokazuji vétSinou
vyraznou redukci poctu erytroidnich progenitorovych bunck -

CFU-E, BFU-E, nékdy 1 jejich uplné chybéni. U malé ¢asti

4 Indrak, K. et al., Hematologie, s. 85.

5 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 416.
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nemocnych je ale pocet téchto bunék pouze lehce snizeny nebo
normalni.

Erytroidni progenitory jsou in vitro relativné necitlivé na
erytropoetin (EPO). AvSak hladina EPO v séru pacientl je vyrazné
zvySena.

Na ruast erytroidnich kolonii in vitro byl prokazan pfiznivy
efekt po stimulaci interleukinem 3 (IL-3), interleukinem 9 (IL-9)
a stem-cell faktorem (SCF).

Podle dosavadnich znalosti je pravdépodobné, Ze se u DBA
jednd o vnitini defekt diferenciace kmenové bunky nebo erytroidni
progenitorové bunky. U nékterych pacienti s tézZkou formou
onemocnéni bylo prokazéno postizeni vice hematopoetickych linii.

Rovnéz byla popsédna zvySend tendence erytroidnich
progenitorovych bunék k apoptéoze po deprivaci EPO v in vitro
kulturach®.

U 25% pacienti se nachézeji rizné typy mutace genu pro

ribosomélni protein RS19 (RPS19)".

1.2.4 Diagnosticka kritéria
Pro stanoveni diagnozy je nutné vySetieni krevniho obrazu
(KO) a kostni dfené (KD).

Diagnosticka kritéria lze rozd¢lit na hlavni a pomocna.

Hlavni diagnosticka kritéria:

> anémie — normochromni, makrocytéarni,
> vyrazné snizeni retikulocytd - pod 5 %o,
> prekurzory erytropoezy snizeny pod 5% v kostni dfeni nebo

aplazie erytropoézy,

> lehce snizeny nebo norméalni pocet leukocytt,

6 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 416-417.

! Stary, J. et al., Détskd hematologie, S. 31.
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> lehce zvySeny nebo normalni pocet trombocytu.

Pomocnad diagnosticka kritéria:

- jedna se o laboratorni znamky ptetrvavajici fetdlni erytropoezy
zvySend hladina HbF (fetdlni hemoglobin),

>
> zvySena exprese i antigenu na erytrocytech,
> vyrazné¢ zvySend hladina EPO v séru,

>

zvysena aktivita erytrocytarni adenosindeaminidzy (ADA).®

ZvySena aktivita ADA v erytrocytech je disledkem abnormalit
purinového a pyrimidinového metabolismu, pomaha odli§it DBA
od Fanconiho anémie (FA) nebo tranzientni erytroblastopenie
(TEC), kde je jeji aktivita normalni. Makrocytdza erytrocyti
a zvySena aktivita ADA pomahaji odhalit rodinné ptislusniky
s lehkou nebo klinicky némou formou DBA®.

Hodnoty MCV (stfedni objem erytrocytli), HbF a EPO
u pacientt s DBA uvadi ptiloha 1, str. 88.

1.2.5 Diferencialni diagnéza

Diferencialni diagndéza vyzaduje vylouceni vSech ostatnich
pfi¢in aplazie erytropoezy. Spocivd ve vylouceni hlavné
nasledujicich tfi onemocnéni: chronické infekce nejcastéji
zpusobené parvovirem B19, FA a TEC.

Pod obrazem erytroblastopenie se také vzadcné miuze skryvat
aplastickd anémie (AA), aplastickd krize u hemolytické anémie,
hemoblastdoza nebo onemocnéni ledvin.

Shrnuti diferencidlné — diagnostickych znak u DBA, TEC

a FA je uvedeno v piiloze 2% str. 89.

8 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 416.
9 Stary, J. et al., Détska hematologie, S. 32.

10 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 417.
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1.2.6 Klinicky obraz

Krom¢ riazného stupné makrocytdrni anémie jsou asi u 50%
pacientl pfitomny ptfidatné fyzické anomélie rizného charakteru.
Jednd se o anomdalie palcového paprsku na hornich koncetindch
(hypoplazie thenarového svalstva, trifalangealni palec, zdvojeny
palec, subluxace palce, chybéni palce), anomdlie kraniofacialni
oblasti (hypertelorismus, epikanty, zdvojena uvula, roz$tép patra,
gotické patro, ptaci oblicej, mikrocefalie), anomdlie srdce
(defekty silového a komorového septa), amnomdlie ledvin
(duplikace ureterti, podkovovitd ledvina). Obdobné anomélie jsou
popisovany také u jinych onemocnéni, napf.u FA nebo Turnerova
syndromu. Maly vzriust byva popisovan u 30 — 50% pacienti.
V jeho etiologii se mUze uplatiiovat terapie kortikoidy, chronicka
anémie, ale také by se mohlo jednat o geneticky podminénou
znamku zakladniho onemocnéni. Jen wu 13% pacientd se

T . (1 . , o 11
nevyskytuji Zddné pfidatné anomalie ani maly vzrist .

1.2.7 Lécba

Lékem prvni volby jsou stale kortikoidy. Na tuto 1éc¢bu
odpovida pftiznivé vice nez 50% pacientl. Aby nebylo nutné
podéavat transfuze, staci u nékterych pacientd 1 velmi malé
obdenni davky kortikoidd. U pacienti bez pozitivni odpovédi
a u téch, ktefi méli ¢édstec¢nou odpovéd, ale vyzaduji denni davku
kortikoidd, méa byt 1écba piferuSena.

U tézkych forem onemocnéni se zkouSelo 1écebné podani
cyklosporinu A, vysokych davek imunoglobulinu a ristovych
faktoru (EPO, I1L-3, GM-CSF - rustovy faktor granulocyto-
makrofagové tady). Jednoznadny ptiznivy efekt téchto preparata

vSak nebyl prokazan.

1 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 418.
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Pfi projevech toxicity kortikoidd nebo u pacienti bez
odpovédi na [é¢bu kortikoidy je nutno zahdjit pravidelné podavani
transfuzi ve 4 tydennich intervalech. U détskych pacientl s cilem
dosdhnout optiméalniho ristu a fyzické aktivity.

Je-li pacient zavisly na transfuzich, je nutno trvale podévat
chelatory Zeleza (Fe). Jako optimalni se jevi jejich denni domaci
podkozni podédvéani ve formé 12 hodinové infuze pomoci prenosné
infuzni pumpy.

Pro skupinu pacienti trvale zédvislych na transfuzich je zatim
jedinou moznosti vyléceni onemocnéni transplantace kostni diené
(TDK)™. TDK nejen vylé&i onemocnéni, soulasné také zabrani
vzniku leukémie.

Asi u 25% pacienti dojde mezi 4. a 8. rokem ke spontdnni
remisi onemocneéni. Ptetrvavda vSak makrocytdéza a je zvySené

riziko vzniku malignit®,

1.2.8 Komplikace

Komplikace mize zplUsobit dlouhodobé podavani kortikoidu.
U pacientt zavislych na 1é¢b¢é transfuzemi vyplyvaji komplikace
pfedevSim z vyrazného ptetiZzeni organismu Fe, 1 pfes pravidelné
podavani chelatord Fe'. Tito pacienti jsou ohrozeni vysokym
rizikem rozvoje tézké hemosider6zy s nebezpecim nasledného
hepatalniho a kardidalniho selhdni. Je u nich nutné piesné
monitorovadni zavaznosti pfetizeni organismu Fe, vedlejSich
uc¢inkd pravidelnych transfuzi a vedlejSich acinkl 1é¢by cheldtory
Fe (viz ptiloha 3, str. 90). Jsou sledovani hematologem, dé&tsti

pacienti i endokrinologem.

12 . . 5
Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 417.
13 Stary, J. et al., Détska hematologie, S. 33-34.

14 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 417.
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Hrozi rovnéz riziko pifenosu virovych infekci®. Je také
zvySené riziko vzniku krevnich malignit — pfedev§sim akutni
myeloidni leukémie (AML) u 2,5% pacientd s DBA, stejné¢ jako

vyskyt solidnich tumort (osteosarkom)?™.

1.2.9 Prognédza

4

Progn6za onemocnéni zavisi na 1é¢ebné odpovédi na podavani
kortikoidia. Az 70% pacienti s dobrou lécebnou odpovédi se
dozivd prumérné 30 let véku. Jsou-li pacienti rezistentni na 1é¢bu
kortikoidy a zavisli na 1écbé transfuzemi, maji 1 pfes podavani
cheldtori Fe pouze 25% pravdépodobnost doziti 30 let. Pficinou
smrti jsou dusledky pfetizeni organismu Fe — zejména rozvoj

. , . , . W e 4 17
cirhézy a fibrozy jater a srdec¢niho selhdni™'.

1.2.10 OSetiovatelska péce o pacienta s Diamondovou-

Blackfanovou anémii

Osetiovatelska péce zakladni i specialni o pacienta s DBA je
poskytovana metodou oSetfovatelského procesu, at uz se jedna
o pacienta hospitalizovaného nebo ambulantniho. Cilem této
metody je odstranéni, zmirnéni nebo prevence identifikovanych
oSetfovatelskych problémt v oblasti individualnich potieb
pacienta. K povinnostem vSeobecné sestry pracujici bez odborného
dohledu patfi peclivé a pifesné zaznamendvat vystupy jednotlivych
kroktt této metody do zdravotnické dokumentace kazdého

pacienta'®.

1 . . y
S PospisSilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 422.
1
6 Stary, J. et al., Détska hematologie, S. 34.
17 . . 5
Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 417.

18 Mareckova, J., NANDA - International diagnostika v osetFovatelském procesu,
NIC a NOC klasifikace, s. 41.
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Ve vsSech fazich oSetfovatelského procesu pristupuje sestra
k pacientovi holisticky, komplexné, nezaméfuje se jen na nemoc.
Sestra zjiStuje potencidlni i aktudlni problémy pacienta, stanovuje
kratkodobé nebo dlouhodobé cile, vytvari plany oSetfovatelské
péce. Po provedeni oSetfovatelskych intervenci zhodnoti jejich
uc¢innost, dle potfeby pak intervence upravi. Velmi dualezitd je
V tomto procesu nejen uzka spoluprdce se samotnym pacientem,
ale také s jeho rodinou, popt. komunitou.

Prvnim krokem metody oSetfovatelského procesu je
posouzeni. V ném zhodnotime stav individudlnich potfeb klienta
se zaméfenim na oblast biologickou, psychosocidlni, kulturni
i duchovni. Ve fazi posouzeni ziskame oSetfovatelskou anamnézu
jak ze zdravotnické dokumentace pacienta, tak také z rozhovoru
S nim nebo rodinou, pozorovanim, pouzitim hodnoticich testl
a skal.

Ve druhé  fazi oSetfovatelského  procesu stanovime
oSetfovatelské diagnoézy. Nalezneme-li né¢kterou  z potieb
vV dysfunk¢éni podobé, hovofime o oSetfovatelském problému, ktery
je standardné€ oznacen ndzvem oSetfovatelské diagnozy s kodem.
Ten je dulezity jako prevence zdmény diagnéz a mél by byt
uvadén ve vSech c¢astech oSetfovatelské dokumentace. Ptehled
oSetfovatelskych diagndéz, které se mohou vyskytnout u pacienta
s DBA, uvadi ptiloha 4, str. 91 — 92.

Tifetim krokem je vytvofeni planti oSetfovatelské péce.
Pisemny plan péce je zaméfen na odstranéni nebo zmirnéni
zjiSténych probléma pacienta s DBA a je konstruovan tak, aby ho
bylo mozné podle potfeby ménit nebo dopliiovat. Z pladnu je mozné
vycCist, jakou péci pacient potiebuje.

Ctvrtda faze procesu pfedstavuje realizaci naplanované
oSetfovatelské péce. Shromazduji se také nové udaje, které budou

vyuzity pti hodnoceni.
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V paté fazi oSetfovatelského procesu vyhodnocujeme, v jakém
rozsahu bylo dosazeno plédnovanych cild. Pokud cile splnény
nebyly, upravime a nové& zrealizujeme ofetfovatelské intervence ™.

Pro diagnostiku oSetifovatelskych problémt vyuzivame
klasifikaci druhé Taxonomie NANDA — International, ktera
obsahuje Siroce uplatnitelny diagnosticky systém. Taxonomie
obsahuje tfindct diagnostickych domén, ve kterych jsou dle
diagnostickych prvka (urcujici znaky, souvisejici nebo rizikové
faktory, definice a <¢iselny kod) specifikovany oSetfovatelské
diagnézym.

Osetifovatelskd péce u pacienta s DBA lé¢eného transfuzemi
erytrocytarni masy spociva predevSim ve specializované péci
béhem aplikace transfuze, sledovani pacienta po jejim dokapdni
Na mysli méame ptfedevSim sledovani vitdlnich funkci (VF),
projevi moznych transfuznich reakci (svédéni, erytém, duSnost,
kasel, nauzea, bolesti hlavy), asepticky pfistup k perifernimu nebo
centrdlnimu Zilnimu katetru, sledovani moceni a barvy moce
béhem transfuze 1 po jejim ukonceni. Nutnd je také spolupréce
S ostatnimi ¢leny rodiny a multidisciplindrniho tymu pfi pldnovani
a zajisténi konzilidrnich vySetfeni (kardiologické, audiometrie,
ocni vySetfeni, kostni denzitometrie aj.). Soucdasti specializované
péce je také plnéni ordinaci lékate, asistence pfi diagnostickych
vykonech (odbér kostni dfené, biopsie jater). Nutnd je
hospitalizace pacienta po jaterni biopsii pro zajiSténi naprostého
klidu na lazku (24h.), parenterdlni hydrataci, analgetizaci,
monitoraci VF, aseptickou péci o misto vpichu a zilni katetr.
Samoziejmou soucasti oSetfovatelské péce je bezvadné vedeni
oSetfovatelské dokumentace. Tuto péci o pacienta s DBA mulze
poskytnout pouze zkuSend vSeobecnd sestra, pracujici bez

odborného dohledu.

o Mareckova, J., NANDA - International diagnostika v oSetFovatelském procesu,
NIC a NOC klasifikace, s. 43-50.

20 Mareckova, J., Osetrovatelské diagnozy v NANDA doméndach, s. 17.
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1.3 CHELATACNI TERAPIE

Chelatace - fyzikalné¢ chemicky proces, pfi kterém vazi
nékteré slouceniny komplexné vicevazebné kationty (obvykle kovy
— zelezo, méd apod.). Napf. v hemu je zZelezo vazéano porfyrinem.
Chelatac¢nich latek se vyuziva také IéCebné — napi. k 1é¢bé otrav
né¢kterymi kovy (kupt. olovem), k odstranéni nadmérného mnozstvi
Fe u hemochromatdézy nebo médi u Wilsonovy choroby.

EDTA vyvazuje vapnik, ¢imz se krev stadva nesrdzlivou (vyuziti
laboratorn¢).

Chelatacni cinidlo, chelator — 1ék nebo latka vyuzivana
Vv mediciné k vyvazovani a ndslednému vyluc¢ovani nékterych kovi

. y . . . 21
z organismu. Napf. se jednd o deferoxamin“.

1.3.1 Indikace

Chelatacni  lécba je nutnou  soucdsti terapie téch
hematologickych pacienti, kteti vyZzaduji trvalou transfuzni lécbu
a jsou ohroZeni pfetiZzenim Fe nebo jiz jeho znamky vykazuji.
Piehled téchto onemocnéni uvadi ptiloha 5, str. 93.

Kazd4 transfuzni jednotka (TU) pfedstavuje pfivod asi 200 —
250 mg Fe. To pfi nutnosti opakovanych krevnich ptevodl
a dennim vylucovani 1 — 2 mg Fe vede nevyhnutelné¢ k hromadéni
Fe v organismu.

Piebytecné intracelularni Fe vyvolavd tvorbu vysoce
reaktivnich hydroxylovych radikalid. Ty mohou zptsobit oxidativni
poskozeni proteinti, lipidd, molekul DNA a mohou vyustit az ve
smrt bunky.

Fe hromadici se v orgénech, zplsobuje jejich ndasledné

posSkozeni, které mize v nékterych ptfipadech vyustit az v selhéni

21 Vokurka, M., Hugo, J. et al., Prakticky slovnik mediciny, s. 183.
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jejich funkci. U vrozenych anémii s rozvojem hemosiderdézy jsou
nejvice ohrozeny myokard, jatra a endokrinni organy.

Pro vSechny chronicky polytransfundované pacienty obecné
plati, Ze hlavni pfi¢inou smrti je poSkozeni myokardu. Dilezité
vSak je, ze kardidlni onemocnéni lze pfi spravné chelatacni 1é¢b¢
dokonce zvratit.

Problém ovSem je, odhalit pocinajici kardidlni poSkozeni.
Jako nejpfesnéjsi se jevi vySetfeni magnetickou rezonanci (MR),
které ale neni bézné dosazitelné. Pro vcasnou diagnostiku je pro
néds tedy vhodné pouZzivat stanoveni kandidati chelatacni 1écby dle

pfekroceni po&tu 20 — 25 TU a/nebo hladina feritinu 1500 pg/1%

1.3.2 Principy chelatace

Prozatim jedinou prevenci hromadéni Fe v organismu je
chelata¢ni terapie. Chelatory snizuji mnozstvi tkanového Fe, brani
jeho hromadéni a neutralizuji toxické labilni plazmatické Fe. Po
navazani na cheldtor je Fe eliminovano z organismu stolici a/nebo
moc¢i. Cilem chelata¢ni terapie je trvald eliminace toxického
labilniho plazmatického Fe, které je toxické na celuldarni Grovni.
Hromadéni Fe v buiitkdch vede k tvorbé oxidativniho stresu bunky

a prohlubuje zvySenou apoptdézu hemopoetickych prekurzorﬁ23.

1.3.3 Na co myslet pri pouZiti chelataéni terapie

Pro pacienty zavislé na transfuzich se chelata¢ni terapie stava
jejich trvalou medikaci. Proto je nutné, aby byla dobie snaSena,
méla co nejmensi mnoZstvi komplikaci, minimdalni toxicitu

a jednodusSe se aplikovala.

22 (v s N c s o ; .
Jonasova, A., Doporuceni pro chelatacni lécbu u chronicky transfundovanych

hematologickych nemocnych se zndmkami pretiZeni Zelezem.

3 s
Tamtéz.
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Davka Iéku se vzdy urcuje podle potieby TU za mésic a podle
zavaznosti pretizeni organismu Fe.
Cilem je nejen 1éc¢ba jiz vzniklého ptfetizeni Fe, ale i prevence

jeho vzniku®.

r v

1.3.4 VySetreni k diagnostice pretiZzeni Zelezem

Hladina feritinu v séru je pro béznou praxi dobrym
ukazatelem ptretizeni Fe. Dale se vySetfuji dal§i parametry
metabolismu Fe: hladina Fe v séru, saturace transferinu, vazebna
kapacita transferinu pro Fe.

Velmi pfesnou metodou je vySetifeni kumulace Fe v jaternim
parenchymu. To se spravné provadi jaterni biopsii, méné pfesné
pomoci MR. Obé tato vySetifeni ale nejsou bézné provadéna
K monitorovani nemocnych.

PoSkozeni srdce mohou =zachytit klidova nebo zatézova
elektrokardiografie (EKG) Kk odhaleni poruch rytmu nebo
echokardiografie (ECHO) ke zjisténi poruch myokardu®.

1.3.5 Kandidati chelatacni terapie

U dlouhodobé transfundovanych nemocnych plati obecné
doporuceni, kdy =zahajit chelata¢ni terapii. Bud ptfi hladiné
feritinu v séru nad 1500 pg/l a/nebo pifi pirekroceni poctu 20
podanych TU.

U jednotlivych onemocnéni nebyla zatim definitivné
stanovena kritéria, podle nichZz by se vybirali vhodni kandidati.
Na zakladé vétSich klinickych zkuSenosti se v sou€asnosti formuji

doporuceni (guidelines) pro chelata¢ni 1écbu.

24 (v s N c s o ; .
Jonasova, A., Doporuceni pro chelatacni lécbu u chronicky transfundovanych

hematologickych nemocnych se znamkami pretiZeni Zelezem.

5 s
Tamtéz.
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Chelatacni terapie by se méla zahdjit u téchto pacienta:
> se zavislosti na transfuzich
> s hladinou feritinu v séru > 1500 pg/l, pacienti s > 20 TU
> se stabilnim onemocnénim, bez dalSich zéavazZnych
komorbidit, které limituji progn6zu nemocného

> u kandidatt na alogenni transplantaci26

1.3.6 Chelatacni l1éky

V Evropé¢ jsou v soucasnosti v riznych indikacich povoleny:

> deferoxamin (Desferal),
> deferipron (Ferriprox),

> deferasirox (Exjade).

Nejdéle je znamy deferoxamin, ktery byl registrovadn jiz
v roce 1970. Jednda se o tuc¢inny cheldtor Fe, ovSem jeho aplikace je
pro nemocné zatézujici a komplikovana. Je nutné dlouhodobé
kontinualni infuzni podavéani. Pfi aplikaci do podkozi nejsou
vyjimec¢né lokalni reakce.

Uvedeni perordlnich cheldtorit Fe bylo proto vyznamnym
pokrokem. Prvnim peroralnim Iékem byl deferipron. Problémem
tohoto 1éku bylo denni uzivani velkého mnozstvi tablet (9 — 12).

V roce 2008 byl na na§ trh uveden deferasirox. Tento
perordlni cheldtor ma prodlouzeny plazmaticky poloCas, coz
umoziuje ué¢innou chelataci 24 hodin a aplikaci 1x denné. Ué&inng
snizuje koncentraci sérového feritinu a toxického labilniho
plazmatického Fe. Velmi dobfe pronikd intracelularné, ma
vysokou afinitu k Fe. Po navazani je Fe vylucovano do stolice.
Tento 1ék je velmi dobfe snéSen, pouze s mirnymi

gastrointestindlnimi problémy.

Jonasova, A., Doporuceni pro chelatacni lécbu u chronicky transfundovanych

hematologickych nemocnych se znamkami pretizeni Zelezem.
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Zakladni charakteristiky jednotlivych pfipravkl jsou shrnuty
v piiloze 6%, str. 94 — 95,

1.3.7 Monitorovani nemocnych

Hlavnim indikdtorem prfetiZzeni Fe doporuc¢ovanym
kK monitorovani nemocnych je hladina feritinu. Dale se sleduji
dalsi parametry metabolismu Fe: hladina Fe v séru, saturace
transferinu, celkova vazebnd kapacita transferinu pro Fe.

EKG a ECHO jsou jednoduché metody, které mohou zachytit
poskozeni srdce.

Pfed zahajenim terapie je nutné vySetfit KO a diferencidl,
krev i moc¢ biochemicky, dulezité je i vySetteni zraku a sluchu.

Postup spravného sledovani nemocnych uvadi piiloha 7%,

str. 96.

1.4 HEMOTERAPIE

Hemoterapie neboli poddvani transfuzi erytrocytdrni masy je
pro pacienty s DBA nedilnou sou¢asti 1é¢by. Cast pacienti, trvale
zadvisla na podéavani transfuzi, se k jeji aplikaci dostavuje

pravidelné jednou za tfi az ¢tyfi tydny.

1.4.1 Zasady ucelné hemoterapie

Zakladni zasadou ucéelné hemoterapie je substituovat pouze tu
slozku krve, kterd pacientovi chybi. Podavda se jen takové

mnozstvi, které pacient nezbytné potiebuje. Bez této 1écby by

27 (v s N c s o ; .
Jonasova, A., Doporuceni pro chelatacni lécbu u chronicky transfundovanych

hematologickych nemocnych se zndmkami pretiZeni Zelezem.
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dosSlo k posSkozeni zdravi pacienta. Kazda neindikovana transfuze
je kontraindikovanda. Na ufelné hemoterapii se vyznamnou mérou
podili transfuzni sluzba — vhodnym vybérem darct krve

a zaji§ténim bezpeénych transfuznich p¥ipravka?,

1.4.2 Pripravky pro hemoterapii

Pro hemoterapii je mozno pouzit transfuzni pripravky nebo
krevni derivaty.

Transfuzni pripravky jsou pfripravené z krve pfimo na
transfuzni stanici, nejsou protivirové oSetfené. Patfi k nim: plna
krev, <¢erstvé zmrazend plazma, leukocytarni koncentrat,
trombocytdrni koncentrat, erytrocytarni koncentrat.

Krevni derivdty jsou hromadné vyrabéné ve farmaceutickych
zavodech. Jde o 1éc¢ivé pripravky ziskané specidlnimi postupy
z lidské plazmy. Mezi krevni derivaty patfi: albumin, koncentraty
imunoglobulind, derivaty koagulacnich faktortd, fibrinogen,
antitrombin, faktor VIII, faktor IX, faktory protrombinového

komplexu®.

1.4.3 Erytrocytarni koncentrat

Z plné krve odsatim plazmy se =ziskd erytrocytdrni masa
S minimem plazmy. Vzdy se podava kompatibilni v systému ABO
1 Rh. Uchovava se pfi teploté +2 az +6°C, doba pouzitelnosti je 28
— 42 dni (s ohledem na typ pfipravku). K nevyhoddm jeho podéni
patfi neodstranéni buffy coatu (vrstva na rozhrani erytrocytl
a plazmy, jeho neodstranéni znamend pro ptfijemce vSechna rizika

pfevodu déarcovskych leukocytd a trombocytd — hlavné

29 Indrak, K. et al., Hematologie, s. 197.

Tamtéz.
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nehemolytické potransfuzni reakce). DalSi nevyhodou je vysoky
hematokrit (0,65 — 0,75), coZz muzZe znesnadnit jeho aplikaci.

U polytransfundovanych jedinci (mezi néz patfi i pacienti
s DBA) je indikovany erytrocytarni koncentrdt resuspendovany,
chudy na leukocyty. Pfipravi se z plné krve — odsatim plazmy
1 buffy coatu (¢imz se snizi hodnota leukocytd a tim 1 riziko
nehemolytické potransfuzni reakce), ndsledné se ptridad tzv.
resuspenzni roztok. Ten snizuje viskozitu a usnadnuje aplikaci

V)’/robkugl.

1.4.4 Pfredpoklady aplikace transfuze

Pro tuspéSnou aplikaci transfuze a snizeni rizika vzniku

potransfuznich reakci je nutné dodrzet néasledujici zdsady:

> odbér vzorku krve k predtransfuznimu vysetieni. Do plastové
zkumavky s protisrazlivym ¢inidlem (K3EDTA) se odebere 6ml
venozni krve*. Na zkumavce musi byt pfedem oznaleno jméno,
pfijmeni a rodné €islo pacienta, datum odbé&ru.

> bezchybné vyplnénd ddanka o transfuzni piipravek. Zadanka
musi obsahovat identifikaci nemocného, Cciselnou diagnézu,
¢islo zdravotni pojiStovny, identifikaci zadajiciho pracoviste,
anamnézu pacienta (pocet pfedchozich transfuzi, reakce, u Zen
pocet porodd a potratid), pozadovany druh transfuzniho
pifipravku a jeho mnozZstvi. Nesmime opomenout razitko
a podpis indikujiciho lékate a sestry, kterda odebrala vzorek
Krve.

> predtransfuzni laboratorni vysetreni. Tato vySetfeni provadi
laboratotf transfuzniho oddéleni nebo krevni banky. Jedna se

o laboratorni kontroly, a zkouSky provedené pfed podanim

31 Indrak, K. et al., Hematologie, s. 198.

2 .
3 Fakultni nemocnice Olomouc, Transfuzni oddéleni: Seznam provadénych

vySetieni, Laboratorni manual, [online],

<http://www.fnol.cz/main.jsp?id=1649#21>.
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transfuzniho pfipravku. Cilem je minimalizovat nezéadouci
uc¢inky transfuze. Pfed aplikaci erytrocytdrniho koncentratu se
jednéd o vySetfeni kompatibility (u pifijemce ur¢eni KS Vv systému
ABO a Rh, u darce = u transfuzniho ptipravku kontrolu KS
vV systému ABO a Rh), vlastni testy slucitelnosti mezi krvinkami
darce a sérem prijemce, také vySetfeni klinicky vyznamnych

nepravidelnych protilatek v séru pfijemcess.

1.4.5 Pfeprava transfuznich pripravki, jejich uskladnéni na

oddéleni

Transfuzni ptipravky se z krevni banky na oddéleni dopravuji
v termoboxech. V jednom termoboxu muze byt soucasné
ptepravovan pouze jeden druh ptfipravku (erytrocyty, trombocyty,
plazma).

NemuzZe-li byt transfuzni pfipravek na oddéleni z jakéhokoliv
divodu aplikovdn, musi byt v co nekratSim ¢ase vracen zpét do
krevni banky, opét za vyuziti termoboxu. Soucfasné se zasila
vyplnénad ,Privodka vraceného transfuzniho ptipravku®“. Tuto
podepiSe lé¢kat, ktery zodpovida za uvedené udaje.

V ptipadé¢ nezbytnosti kratkodobeého skladovani
erytrocytovych ptipravkll na oddéleni, je nutné =zajistit jejich
ulozeni v chladni¢ce k tomu urcené pti teploté +2 az +6°C. Tato
chladnicka musi mit nejméné po Sesti hodinidch kontrolovanou
a dokumentovanou teplotu.

Pro nemoznost dodrzeni podminek skladovédni neni mozné na

oddé&leni skladovat plazmu®.

3 Samankova, M. et al., Zadaklady osSetiovatelstvi, s. 232 — 234.

34« , . , L,
Samankova, M., HuSkova, M. et al., Zdklady osSetiovatelstvi pro studujici

lékarskych fakult, s. 192 — 193.
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1.4.6 Priprava pred transfuzi

Povinnosti sestry:

> zm¢éftit pacientovi vitalni funkce (VF) — tlak krevni (TK),
tepovou frekvenci, télesnou teplotu (TT). Provést orientacni
vySetfeni moce, vSe zaznamenat do zdravotni dokumentace
pacienta,

> zkontrolovat jméno, pfijmeni, rodné ¢islo, KS pacienta — dle
dokumentace a pfimym dotazem pacienta,

> zkontrolovat spravnost udaji na zadance o transfuzni
ptfipravek a na dodacim listu — jméno, pfijmeni, rodné cislo
(RC), KS, ¢islo transfuzniho pfipravku a datum jeho exspirace,

> provést kontrolu neporusenosti vaku a vzhledu transfuzniho

ptipravku.

Pti zjisténi jakéhokoli nesouhlasu v udajich na zadance, vaku
transfuzniho pfipravku, v dokumentaci, jakékoli vady transfuzniho

ptipravku, musi sestra ithned hléasit 1ékafi.
Povinnosti lékare:

> znovu zhodnotit indikaci k podani transfuze,
> zkontrolovat dokumentaci, souhlasnost udaju na Zzadance
a dodacim listé, vzhled transfuzniho ptfipravku, neporusSenost

vaku, platnost testl slucitelnosti, datum exspirace pfipravku35.

1.4.7 Kontrola krevni skupiny u lizka

Tuto kontrolu provadi 1ékat pifed kazdym pievodem
transfuzniho ptipravku. V systému ABO provadi vySetfeni KS
pomoci diagnostickych sér anti-A a anti-B. Vysledek vySetfeni
musi potvrzovat shodnost KS darce a KS pfijemce. Toto dulezité

vySetfeni muze odhalit inkompatibilitu v ABO systému, ke které

° Samankova, M. et al., Zdaklady osSetiovatelstvi, s. 235 — 236.
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mohlo dojit zaménou vzorku krve, pfedtransfuznim vySetfenim
nebo pfi vydani ptipravku. Nedbalé provedeni vySetieni nebo jeho

opomenuti mize pacienta ohrozit na zivote®

1.4.8 Biologicky pokus

Od tohoto pokusu je mozné upustit pouze
u nebezpeci z prodleni, jinak je jeho provedeni povinné pti kazdé
aplikaci transfuzniho ptfipravku. Pacientovi je rychle ptevedeno 10
— 20ml ptipravku, (u déti 2 — 5ml) poté je aplikace zpomalena na
nékolik minut na minimum a pacient je sledovan. Pokud se
neobjevi zndmky nezddouci reakce, cely proces se jeSté jednou
opakuje. Nenastanou-li zadné komplikace, muze se v aplikaci
transfuze pokracovat. Lékat je pfritomen nejméné do ukonceni

biologického pokusu, poté je pacient sledovan sestrou®’.

1.4.9 Ukonc¢eni transfuze

Po ukonceni transfuze se ulozi vak s 10 ml ptfipravku spolu
s transfuzni soupravou na 24 hodin do chladnic¢ky pfi teploté +2 az
+6°C pro kontrolni vySetfeni v pfipadé vzniku potransfuzni
reakce. Vak je oznafen jménem piijemce, datem a hodinou
ukonceni transfuze. Po 24 hodinach se vak likviduje jako infekéni
odpad.

Sestra pacientovi zkontroluje VF a sleduje ho po dobu
nejméné 4 — 6 hodin, jestli se nevyskytnou néjaké nezédouci
reakce. Pokud je transfuze aplikovdna ambulantné (za dodrzeni

vSech zasad) je pacient sledovan 3 hodiny38.

6 Samankova, M. et al., Zaklady osetfovatelstvi, s. 237.

37 , , P , L,
Samankova, M., Huskova, M. et al., Zdklady oSetiFovatelstvi pro studujici

lékarskych fakult, s. 196.

8 Samankova, M. et al., Zdaklady osetrfovatelstvi, s. 238 — 239.
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1.4.10 Dokumentace transfuze

Veskeré udaje souvisejici s transfuzi musi byt srozumitelné
a Citelné zaznamenané do zdravotnické dokumentace pacienta.
Nesmi chybét tdaje o transfuznim ptipravku (typ, KS ptipravku,
vyrobni <¢islo, mnozstvi pfipravku v TU), vysledek kiizové
zkouSky a biologického pokusu, casové udaje (datum, hodina
zahdjeni a ukonceni transfuze), stav pacienta béhem transfuze, VF
pted a po skonceni krevniho pfevodu, mnozstvi podaného
ptfipravku, byla-li pouzita infuzni pumpa (rychlost priatoku)
a ohtfivac, podpis 1ékate a sestry, ktefi transfuzi provedli. Pacient,
popt. jeho zakonny zastupce, musi podepsat souhlas s aplikaci

transfuzniho pfipravku?’g.

1.4.11 Potransfuzni reakce

V Sir§im vyznamu jsou timto terminem oznacovany vSechny
nezadouci ucinky, které souvisi s podanim transfuzniho ptipravku.
RozliSujeme je dle casové souvislosti s poddnim na akutni
(bezprostfedné souvisejici s transfuzi) a pozdni (projevy
S odstupem dna az tydnd po aplikaci transfuze). Podle etiologie
délime reakce na imunologickée a neimunologické4o. Rozdéleni
potransfuznich reakci uvadi ptilohy 8 a 9, str. 97 a 98.

Vznik akutni potransfuzni reakce je hldSen na transfuzni oddéleni.
Pti tézké reakci je informovéan fteditel zdravotnického zatizeni,
MZCR a SUKL. V dal§im S$etieni se wuréuje typ reakce

a doporucuje dalsi 1écebny postup“.

39 Kolektiv autort, Priuvodce osetrovatelskou dokumentaci od A do Z, s. 258.
0 Samankova, M. et al., Zdaklady osSetiovatelstvi, s. 239 — 240.

4 Indrak, K. et al., Hematologie, s. 200.
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1.4.11.1 NejcéastéjSi nezadouci priznaky transfuze

Subjektivni — nevolnost, tuzkost, tlak na prsou, svédéni,
mrazeni, bolest hlavy, bolest v zddech, pocit tepla v prab&hu zily,
do které je ptipravek aplikovan.

Objektivni — koptivka, otok vicek, zrudnuti, zblednuti, kasel,

dusnost, zvraceni, hypotenze, tachykardie, vzestup TT*.

1.4.11.2 Opatieni pfi podezieni na potransfuzni reakci

Pokud se kdykoli béhem aplikace transfuze objevi objektivni
nebo subjektivni neziddouci ptiznaky, sestra ihned zastavi
transfuzi. Zilni vstup ponecha a pro zaji§téni priichodnosti napoji
novy infuzni set s fyziologickym roztokem. Informuje lékare a ten
rozhodne o dalSim postupu.

Nasleduje administrativni kontrola. Kontrola dokumentace
pacienta, identifikace pfijemce, vysledkt ptedtransfuzniho
vySetifeni, vzhledu ptipravku, jeho exspirace.

Z jiného zZilniho vstupu — odbér vzorku krve pro kontrolni
vySetieni v laboratofi krevni banky a jind vySetifeni dle pokyni
lékate.

Do laboratore krevni banky odeslat — vak se zbytkem
transfuzniho pfipravku, vzorek krve pacienta odebrany po reakci,
vyplnény formulaf ,,Z4dznam o lehké/tézké reakci po transfuzi®.

Kazda reakce mé& byt vzdy zaznamendna ve zdravotni
dokumentaci pacienta, uvadi se jako informace pti pfeddni nebo
propusténi pacienta.

Nezbytnym pifedpokladem uspéSné a kompatibilni hemoterapie
je odborné zaSkoleni =zdravotnického persondlu a peclivy

. o - Y 1 .4
administrativni styk pracovniki, ktefi se podileji na transfuzi®.

Samankova, M. et al., Zadaklady osetiovatelstvi, s. 240.

43 , P , L
Samankova, M., HusSkova, M. et al., Zdklady osSetiovatelstvi pro studujici

lékarskych fakult, s. 198.
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2 PRAKTICKA CAST

2.1 CILE BAKALARSKE PRACE

Cil 1: Zjistit rozsah védomosti vSeobecnych sester v problematice
Diamondovy-Blackfanovy anémie.

Cil 2: Zjistit rozsah védomosti vSeobecnych sester o chelatacni
terapii.

Cil 3: Zjistit rozsah védomosti vieobecnych sester v problematice
hemoterapie.

Cil 4: Vypracovat edukacni material zaméfeny na hemoterapii.

2.2 METODIKA VYZKUMNEHO SETRENI

2.2.1 Charakteristika zkoumaného souboru

> VSeobecné sestry pracujici na Hematoonkologické klinice
Fakultni nemocnice v Olomouci (standardni oddéleni,
transplantac¢ni jednotka).

> VSeobecné sestry pracujici na Détské klinice Fakultni
nemocnice v Olomouci (standardni oddéleni, JIRP, JIHP).

> Veék 20 — 55 let.

2.2.2 UZita metoda Setreni

K ziskdni potfebnych dat byla pouzita dotaznikovd metoda.
Dotaznik obsahuje soustavu peclivé formulovanych, ptfedem
pfipravenych otdzek. Otazky byly vytvofeny s ohledem na potifebu
ziskat specifickd data, potfebnad pro vyzkumné Setifeni. Jsou

logicky sefazeny a respondent na né pisemné¢ odpovida. Vyhodou
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dotaznikové metody je, Ze umoznuje shromazdit data od velkého
poctu respondentid v pomérné kratkém case.

V dotazniku byly pouzity nasledujici polozky:

> Oteviené (nestrukturované) — respondent nevybira
Z navrhovanych mozZnosti, ale vytvaii odpovéd volné sam. Je
pouze dan predm¢ét, ke kterému se ma vyjadfit.

> Uzavrené (strukturované) — respondent vybird z nabidky
ur¢itého poctu pfedem pfipravenych odpovédi. Z této nabidky
vybere jednu, popt. vice odpovedi.

> Polouzaviené — respondent méa vybrat jednu z nékolika
nabizenych moznosti. V piipadé, ze mu zadna z nabizenych
moznosti nevyhovuje, uvede do polozky jiné svou vlastni
odpoved.

> Vyctové — respondent vybird nékolik odpovédi soucasné.

y « 1 - v . , . 44
Pocet odpoveédi je uréen instrukci nebo je omezen™.

2.2.2.1 Clenéni dotazniku

Respondentovi byl v ivodu dotazniku pfedstaven vyzkumnik
a byl pozaddan o pravdivé vyplnéni poloZzek dotazniku. Déle byl
informovan o Uc¢elu vyzkumného Setfeni a ndzvu bakalatské préace,
pro niz je podkladem. Respondent byl rovnéz informovan
o anonymité a divérnosti jim vyplnénych Gdaji. Zavérem mu byly
podany instrukce k vyplnéni dotazniku.

Kompletni dotaznik obsahoval 37 polozek a byl rozc¢lenén do
tfi c¢asti. Prvni c¢4&st obsahuje hlavicku s informacemi, za jakym
ucelem je dotaznik tfeba vyplnit. Druhéd c¢ast dotazniku obsahuje
vlastni otazky. Védomostni ¢4st dotazniku obsahovala 33 otazek.
Polozky 1 — 10 se tykaly DBA — jeji diagnostiky, pfiznakt, 1éCby.
Polozky 11 — 19 jsou zaméfeny na znalosti chelatacni terapie,

polozky 20 — 33 jsou orientovany na hemoterapii. Tfeti c¢dast

* Chraska, M. Zaklady vyzkumu v pedagogice, s. 89 — 95.
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dotazniku (polozky 34 - 37) podavaji informace o charakteru
souboru respondentt, o jejich vékové kategorii, dosazeném

vzdélani, délce praxe ve zdravotnictvi.

2.2.3 Organizace vyzkumného Setifeni

Samotnému vyzkumnému Setfeni predchazelo schvaleni
dotazniku, ktery byl sestaven na zakladé prostudované odborné
literatury.

Pilotni studie se zucastnilo 9 respondentd. Do hlavniho
vyzkumu nebyly tyto vysledky zatazeny. Respondenti se shodli na
tom, Ze je dotaznik pfili§ podrobny a obsahly, takze k jeho
vyplnéni bylo tfeba ptfili§ mnoho ¢asu. Z tohoto divodu bylo zcela
vypusténo 7 otazek, které podrobnéji zjistovaly skutecnosti, na
které bylo jiz zevrubné dotazovano v pfedchozich polozkach
dotazniku. Zadéni otdzek 1 nabizené varianty odpovédi byly
shleddny jako dostacujici a srozumitelné.

Hlavni vyzkum byl proveden na dvou klinikdch ve Fakultni
nemocnici v Olomouci. Na Hematoonkologické klinice (HOK) na
standardnim oddéleni a na transplantaéni jednotce od 28.1.2010 do
11.2.2010. D4éle na Détské klinice (DK) - na standardnim
oddéleni, na jednotce intenzivni a resuscita¢ni pécCe a na jednotce
intenzivni hematologické péce od 28.1.2010 do 26.2.2010.

Pro ucely vyzkumného Setfeni bylo rozdédno celkem 80
dotaznikd, z toho 30 na HOK a 50 na DK. Distribuce 1 sbér
dotaznikd probihal na HOK v Gzké spoluprdaci vyzkumnika
a vrchni sestry, na DK ve spolupridci vyzkumnika a stani¢nich

sester jednotlivych oddéleni.
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2.2.4 Zpracovani ziskanych dat

Celkem odpovédélo 63 respondentli, ndvratnost byla 78,75%.
Vsech 63 dotazniki bylo pouzitelnych pro zpracovani dat.
Adekvatné vyplnény dotaznik odevzdalo 28 respondenti z HOK
a 35 respondentt z DK.

Ziskana data byla zpracovana pomoci carkovaci metody.
Pomoci této metody byla data roztfidéna, vysledky byly nésledné
ptevedeny do tabulek a doplnény o vypocty relativni ¢etnosti.

Relativni ¢etnost poskytuje informace o tom, jak velkd cést
z celkového poc¢tu hodnot pfipadda na danou dil¢i hodnotu.
Nejcastéji se udava v procentech a to tak, ze f; vyndsobime 100%.

fi = ni/n

Ni _ absolutni ¢etnost
n — celkova cetnost
fi — relativni ¢etnost

Pro vSechny vypocty, konstrukci tabulek a graft byl vyuzit
Microsoft Office Word 2003 a Microsoft Office Excel 2003. Byly
pouzity sloupcové grafy.

Kazdéd polozka dotazniku je ptehledné& vizualné zpracovana
v podkapitole 2.3. Interpretace vysledki zacind slovnim popisem
tabulky grafu. Spravné odpovédi jsou v textu barevné odliSeny.

PoloZzky jsou sefazeny podle jednotlivych cili podkapitoly 2.1.
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2.3 VYSLEDKY DOTAZNIKOVEHO SETRENI

2.3.1 Interpretace vysledka pro cil 1, cil 2 a cil 3

Cilem

bylo

zjistit

informovanost

vSeobecnych

sester

o problematice DBA. Cile 1 se tykaji polozky 1 — 10, cile 2 se

tykaji polozky 11 — 19, a cile 3 se tykaji polozky 20 — 33, polozky

34 — 37 jsou zaméfeny na identifikaci respondentt.

Polozka 1 ,,Co je to anémie? Chorobny stav se:“

Tabulka 1

FN Olomouc - DK

FN Olomouc - HOK

Odpovedi respondentl abs.&. rel.c. abs.¢. rel.c.
(ny) () (ny) (f)

a) snizenym mnozstvim hemoglobinu 2 5,71% 2 7,14%
¢) snizenym mnozstvim hemoglobinu, zvySenym

pocétem erytrocytll 2 5,71% 0 0,00%
d) snizenym mnozstvim hemoglobinu, zvySenym

hematokritem, normalnim poétem erytrocytl 3 8,57% 0 0,00%
Celkem 35]100,00% 28| 100,00%
Graf 1

30 -

251

pocet odpovédi

MNANANANAN

20 1

151

10+

Co je anémie

b)

d)

HFNO - DK

28

FNO - HOK

26
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Z celkového poctu 63 respondent odpovédéli snizenym

mnozstvim hemoglobinu 4 (6,35%) respondenti,

sniZzenym mnoZzstvim
hemoglobinu, zvySenym poctem erytrocytd 2 (3,18%) respondenti
a snizenym mnozstvim hemoglobinu, zvySenym hematokritem,

normalnim poctem erytrocytd 3 (4,76%) respondenti.
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Polozka 2 ,,Jaka je podstata onemocnéni DBA?“

Tabulka 2
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondent abs.¢. rel.¢. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )

a) omezeni tvorby ¢ervenych krvinek a krevnich

desti¢ek v kostni dfeni 5| 14,29% 12| 42,86%
b) zpomaleni tvorby ervenych krvinek v kostni dfeni 19| 54,29% 1 3,57%
c) chybéni vyzravani ¢ervenych krvinek v periferni

Krvi 9| 25,71% 0 0,00%
Celkem 35(100,00% 281100,00%
Graf 2

Podstata onemocnéni DBA

20
3 15-/
5 I
o
] 10-/
o
]
(8]
S ] e
i -
0
a) b) c) d)
B FNO-DK 5 19 2
FNO-HOK 12 1 15

Z celkového poctu 63 respondentll odpovédélo omezeni tvorby

cervenych krvinek a krevnich desticek v kostni dieni 17 (26,98%)

respondentli, zpomaleni tvorby cervenych krvinek v kostni dfeni

7 4

20 (31,75%) respondentli, chybéni vyzravani cfervenych krvinek

v periferni krvi 9 (14,29%) respondentd a
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Polozka 3 ,,Co je to retikulocyt?

Tabulka 3
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
b) Cervena krvinka tésné pfed svym zanikem ve
sleziné 0| 0,00% 0| 0,00%
c) €ervena krvinka neschopna pfenaset kyslik 4| 11,43% 0 0,00%
d) Cervena krvinka s jadrem 1 2,86% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 3
Co je retikulocyt
30 -
_ 25 I
o
’% 201
-§' 15 %
3 10 L
oL -
0 i O s A2
a) b) c) d)
B FNO-DK 30 4 1
FNO-HOK 28 0
Z celkového pocétu 63 respondenti odpovédélo

¢ervend krvinka tésné

pfed svym zanikem ve slezin€ nikdo, €ervend krvinka neschopna

pfenasSet kyslik 4 (6,35%) respondenti a ¢ervend krvinka s jadrem

1 (1,59%) respondent.
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Polozka 4 ,,Jaka muzZe byt pricina DBA?*

Tabulka 4
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) virova infekce 4] 11,43% 1 3,57%
b) ozafovani organismu 4] 11,43% 3| 10,71%
c) Iéky - chloramfenikol, metotrexat 0| 0,00% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 4
Pric¢ina DBA
30 -
— 251
-4
> 20
o
o
T 151
o
2 101
o
" ‘-‘-r—ﬁ 0= 0
0
a) b) c) d)
B FNO-DK 4 27
FNO-HOK 24

Z celkového poctu 63 respondentlt odpoveédélo
5 (7,94%)

respondentl, ozafovani

38

organismu 7

virova infekce

(11,11%)
respondentd, léky — chloramfenikol, metotrexat nikdo a




Polozka 5 ,,Jaky je u DBA nalez v krevnim obraze?“

Tabulka 5
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondent abs.¢. rel.¢. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) anémie, vyrazné snizeni retikulocytu 24| 68,57% 17| 60,71%
b) normalni nebo lehce snizeny pocet leukocytt 2 571% 1 3,57%
c) normalni, lehce snizeny nebo zvySeny pocet
trombocytl 0| 0,00% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 5
Nalez v KO u DBA
5
0
>
o
o
=]
o 1
: b '
0
o
o
0
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B FNO-DK 24 2 9
FNO-HOK 17 10
Z celkového poctu 63 respondentit odpovédélo anémie,

vyrazné snizeni retikulocytd 41 (65,08%) respondent, normalni

leukocyti 3 (4,76%)

nebo lehce
normalni,
a

snizeny pocet

39

respondenti,

lehce snizeny nebo zvySeny pocet trombocytl nikdo




Polozka 6 ,,Jaky je u DBA dalsi laboratorni nalez dulezity pro

diagnostiku tohoto nemocnéni?* (vice spravnych odpovédi)

Tabulka 6
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentu abs.s. | reld. | absg | rel.
(ny) (f) () )
b) snizena hladina fetalniho hemoglobinu, vysoké
CRP 10| 19,61% 0 0,00%
d) snizena hladina erytropoetinu, zvySena hladina
zeleza 17| 33,33% 11| 28,21%
Celkem 51|100,00% 391100,00%
Graf 6
DalSi laboratorni nalez u DBA
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o
0
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B FNO-DK 8 10 16 17
FNO-HOK 17 0 11 11
Z celkového poctu 63 respondenti odpovédélo
snizend hladina HbF, vysoké CRP 10 (15,87%)

respondentd,

27 (42,86%) respondentl a
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Polozka 7 ,,Jaké se mohou u DBA vyskytovat pridatné fyzické

anomalie?“
Tabulka 7
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentu abs.s. | reld. | absg | rel.
(ny) (f) () )
a) gotické patro, zdvojeny palec, epikanty 2 571% 17| 60,71%
b) defekty komorového a sifiového septa 2 571% 2 7,14%
d) nevyskytuji se 6| 17,14% 1 3,57%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 7
Pridatné fyzické anomalie u DBA
25
E 20 1
> /
_§_ 15
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B FNO-DK 2 2 25 6
FNO-HOK 17 2 8

Z celkového poctu 63 respondentd odpovédélo gotické patro,
zdvojeny palec, epikanty 19 (30,16%) respondenti, defekty
komorového a siiového septa 4 (6,35%) respondenti,

a nevyskytuji se 7 (11,11%)

respondentd.
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Polozka 8 ,,Jak se DBA 1é¢i?*
Tabulka 8

FN Olomouc - DK

FN Olomouc - HOK

Odpoveédi respondent abs.g. rel.¢. abs.g. rel.¢.
(my) () () (f)
a) kortikoidy, chelatory Fe 3 7,89% 2 6,25%
b) pravidelnym podavanim transfuzi erytrocytarni
masy 3 7,89% 2 6,25%
c) transplantaci kostni dfené 1 2,63% 2 6,25%
Celkem 38100,00% 32 |100,00%
Graf 8
Jak se DBA lé€i
35+
— 30 1
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o
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S 15,
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B FNO-DK 1 31
FNO-HOK 2 26
Z celkového poctu 63 respondentit odpovédélo kortikoidy,

chelatory Fe 5 (7,94%) respondenti,

pravidelnym podavanim

transfuzi erytrocytarni masy 5 (7,94%) respondentt, transplantaci

kostni difen¢ 3 (4,76%) respondenti
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Polozka 9 ,,V jakém véku se nejcastéji stanovi diagnoza DBA?*

Tabulka 9
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) v dospélosti 2 5,71% 0 0,00%
c) v prfedskolnim obdobi 5| 14,29% 4| 14,29%
d) v adolescenci 0| 0,00% 1 3,57%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 9
V jakém véku se stanovi dg. DBA
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— 25 I
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’% 204
-§' 15 %
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2
0
a) b) c) d)
B FNO-DK 28 5 0
FNO-HOK 23 4 1

Z celkového poctu 63
2 (3,17%)

respondenti,

respondenti odpovédélo v dospélosti

v pfedSkolnim obdobi 9 (14,29%)
respondentd a v adolescenci 1 (1,59%) respondent.
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Polozka 10 ,Maji pacienti s DBA vys$Si sklon ke vzniku
hematologickych malignich onemocnéni?*
Tabulka 10
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondentd abs.g. | rel&. | absg | relé.
(M) () () (f)
b) ano, k Hodgkinskému lymfomu 5| 14,29% 12| 38,71%
c) ano, jiné 4| 11,43% 0| 0,00%
d) ne, zadné hematologické malignity se u nich
nevyskytuji 18| 51,43% 9| 29,03%
Celkem 35]100,00% 31]100,00%
Graf 10
Sklon k hematologickym malignitam
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Z celkového poctu 63 respondentii odpovédeélo

ano, k Hodgkinskému lymfomu

17 (26,98%) respondentt, ano, jiné 4 (6,35%) respondenti a ne,

zadné hematologické malignity se u nich nevyskytuji 27 (42,86%)

respondentd.
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Polozka 11 ,,Co je to chelatace?*

Tabulka 11

FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondent abs.g. rel.¢. abs.g. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) proces ukladani Fe v organech 14| 40,00% 11| 39,29%
c) opozdéné vyzravani erytrocytu v kostni dfeni 0| 0,00% 0 0,00%
d) nadmérna tvorba Zlu€ovych barviv 1 2,86% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 11
Co je chelatace
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Z celkového poc¢tu 63 respondentd odpovédélo proces
ukladani Fe v organech 25 (39,68%) respondentd,

opozdéné vyzravani erytrocyri v kostni dfeni nikdo

a nadmérnd tvorba zluc¢ovych barviv 1 (1,59%) respondent.

45




Polozka 12 ,,Jaky je cil chelatac¢ni 1é¢by?“

Tabulka 12
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondent abs.¢. rel.¢. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) redukce mnozstvi tkafiového Fe 7] 19,44% 0 0,00%
b) zabranéni hromadéni Fe v organismu 9| 25,00% 10| 35,71%
c¢) neutralizace volného plazmatického Fe 4| 11,11% 0 0,00%
Celkem 36| 100,00% 281100,00%
Graf 12
Cil chelatac¢ni lécby u DBA
20 -
E 15 4 I
> |
)
o
o |
o
: E'
0
o
i} L
a) b) c) d)
B FNO-DK 7 9 4 16
FNO-HOK 0 10 0 18

Z celkového poctu 63 respondentli odpoveédélo redukce
mnozstvi tkdnového Fe 7 (11,11%) respondentli, =zabrédnéni
hromadéni Fe v organismu 19 (30,16%) respondenttli, neutralizace

volného plazmatického Fe 4 (6,35%) respondenti a
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Polozka 13 ,,Jak se projevuje nadbytek Fe v organismu?*

Tabulka 13
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) chronickymi prijmy 2 5,56% 6| 21,43%
b) zvy$enou viskozitou krve 5| 13,89% 0| 0,00%
d) zvySenou lomivosti kosti 1 2,78% 0 0,00%
Celkem 36 |100,00% 281100,00%
Graf 13
Projevy nadbytku Fe v organismu
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Z celkového poctu 63 respondentli odpovédélo chronickymi

prijmy 8 (12,70%) respondent,

5 (7,94%) respondentu,

zvySenou

a zvysSenou lomivosti kosti 1 (1,59%) respondent.
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viskozitou

krve




Polozka 14 ,,Které organy mohou byt nadbytkem Fe postiZeny

nejcastéji?«
Tabulka 14
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondentd abs.&. | rel&. | absg | relé.
(M) () () (f)
a) myokard, slezina a mozek 5| 14,29% 6| 16,67%
b) sliznice GIT a moCového méchyre 1 2,86% 0 0,00%
d) myokard a kostni dfen 4] 11,43% 4| 11,11%
Celkem 35]100,00% 36| 100,00%
Graf 14
Postizeni organt nadbytkem Fe
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Z celkového poctu 63 respondentd odpovédélo myokard,
slezina a mozek 11 (17,46%) respondentt, sliznice GIT
a mocového méchyfe 1 (1,59%) respondent,
a myokard a kostni dfen

8 (12,70%) respondenti.
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Polozka 15 ,,Jaké vySetfeni diagnostikuje pretiZeni organismu

Fe?«

Tabulka 15

Odpovédi respondentu

FN Olomouc - DK

FN Olomouc - HOK

abs.C. rel.C. abs.¢. rel.¢.
(ny) (f) () )
a) pouze hladina Fe v séru 8| 22,86% 4| 1111%
¢) scintigrafie skeletu, Rtg srdce a plic 0 0,00% 0 0,00%
d) NMR jater 2| 571% 8| 22,22%
Celkem 351(100,00% 36|100,00%
Graf 15
Vysetreni k diagnostice pretizeni Fe
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Z celkového poctu 63 respondentii odpovédélo pouze hladina

Fe v séru 12 (19,05%) respondentt,

scintigrafie skeletu, Rtg srdce a plic
nikdo a NMR jater 10 (15,87%) respondentu.
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Polozka 16 ,,Jak je pri chelataci eliminovano Fe z organismu?*

Tabulka 16
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) pouze moci 5| 14,29% 7| 25,00%
c) pouze stolici 4| 11,43% 10| 35,71%
d) potem 0 0,00% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 16
Eliminace Fe z organismu
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Z celkového poctu 63 respondentit odpovédélo pouze moci

12

nikdo.

(19,05%)

pouze

respondentd,

stolici

14 (22,22%)
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Polozka 17 ,,Jaky je zptisob podani chelatora?*

Tabulka 17
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) pouze p.os 1 2,86% 0 0,00%
b) pouze i.v. 8| 22,86% 1 3,57%
d) p.os, i.v. 21| 60,00% 2 7,14%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 17
Zpusob podani chelatoru
25 -
5 201
O
o
2 15 1
3
w 101
8
2 s %
0
a) b) c) d)
B FNO-DK 8 5 21
FNO-HOK 0 1 25 2

Z celkového poctu 63

respondentil odpovédélo pouze p.os

1 (1,59%) respondent, pouze i.v. 9 (14,29%) respondent,

respondenti.
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a p.os,

i.v.

23 (36,50%)
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Polozka 18 ,,Jaké jsou nejcastéjsSi nezadouci ucéinky chelatacni

terapie?*
Tabulka 18
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentt abs.&. rel.. abs.¢. rel.c.
(ny) (f) () )
a) vyrazka, otoky 0 0,00% 0 0,00%
b) bolesti kloubd, prijem 6| 17,14% 4| 14,29%
c) elevace jaternich testd, poruchy rendlnich funkci 5| 14,29% 10| 35,71%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 18
Nezadouci uc€inky chelatace
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Z celkového poctu 63 respondentit odpovédélo vyrdzka, otoky

nikdo, bolesti kloubu, prajem 10 (15,87%) respondentd, elevace

jaternich testd, poruchy renalnich funkci 15 (23,81%) respondenti

a
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Polozka 19 ,Ktery vitamin zvySuje dostupnost Fe pro
chelataci?“
Tabulka 19
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentt abs.g. rel.. abs.é. rel.c.
(ny) (f) () )
a) vitamin By, 8| 22,86% 0 0,00%
c) vitamin D 7| 20,00% 12| 42,86%
d) vitamin K 3 8,57% 1 3,57%
Celkem 35(100,00% 28 |100,00%
Graf 19
Vitamin zvysujici dostupnost Fe
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Z celkového poctu 63 respondentu

8 (12,70%)

vitamin D

respondentd,
19 (30,16%)

respondenti.

respondenti
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odpovédeélo vitamin B,

a vitamin K 4 (6,35%)




Polozka 20 ,Pouzivaji se k 1é¢bé DBA

transfuze?

Tabulka 20
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentd abs.¢. rel.c. abs.¢. rel.c.
(my) () () (f)
a) ano - pfimé 15| 42,86% 9| 32,14%
C) ano - autotransfuze 2 5,71% 1 3,57%
d) nepouzivaji se 1 2,86% 0 0,00%
Celkem 35]100,00% 281100,00%
Graf 20
Transfuze k Ié¢bé DBA
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Z celkového poctu 63 respondentit odpovédélo ano - pifimé
24 (38,10%) respondenti,
ano - autotransfuze 3 (4,76%) respondenti a nepouzivaji se

1(1,59%) respondent.
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Polozka 21 ,,Znate nékteré cizorodé antigeny, které mohou byt

do organismu vpraveny transfuzi?“

Tabulka 21

FN Olomouc - DK

FN Olomouc - HOK

Odpoveédi respondent abs.&. rel.é. | abs.&. rel.&.
(ny) (f) (ny) (f)
a) ne 26| 74,29% 17| 60,71%
b) ano 9| 2571% 11| 39,29%
Celkem 35 | 100,00% 28|100,00%
Graf 21

Cizorodé antigeny prenosné transfuzi

pocet odpovédi

b)
B FNO-DK 26 9
FNO-HOK 17 11

Z celkového

poctu 63 respondentid odpovédeélo ne 43 (68,25%)

respondenti, ano 20 (31,75%) respondentii. Z cizorodych antigent

to mohou byt napt. Kell, Duffty,

u moznosti odpovédi b) uvadéli:
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Lewis,

pyrogeny,

Kidd.

Respondenti

HIV, CMV, HAV,
HBV, HCV. Vyse zminované antigeny neuvedl nikdo z nich.




Polozka 22 ,,Jaké krevni vySetieni se provadi pred transfuzi?“

Tabulka 22
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondent abs.¢. rel.¢. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) krevni skupina, Rh faktor 3 7,69% 0 0,00%
b) velka kiizova zkouska 2| 513% 0| 0,00%
c) mala kfizova zkouska, tzv. sangvi test 2 5,13% 1 3,57%
Celkem 39]100,00% 281100,00%
Graf 22
Krevni vysetieni pred transfuzi
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Z celkového poctu 63 respondentlt odpovédélo krevni skupina,

Rh faktor 3 (4,76%) respondenti, velka kiizovéa zkouska 2 (3,17%)

v v

respondenti, mald ktiZovad zkouSka, tzv.

respondenti a
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sangvi test 3 (4,76%)




Polozka 23 ,,Kdo provadi biologicky pokus?*

Tabulka 23
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
b) vrchni sestra 0 0,00% 0 0,00%
c) studenti mediciny 2 5,71% 0 0,00%
d) oSetfovatelka 0| 0,00% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 23
Kdo provadi biologicky pokus
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Z celkového poctu 63 respondenti odpovédélo

vrchni sestra nikdo, studenti mediciny

2 (3,17%) respondenti a oSetfovatelka nikdo.
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Polozka 24 ,,Co nepatii mezi transfuzni pripravky?*

Tabulka 24

FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK

Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )

a) erytrocytarni koncentrat 0 0,00% 0 0,00%
b) trombocytarni koncentrat 6| 17,14% 0 0,00%
d) Cerstvé zmrazena plazma 4] 11,43% 0 0,00%
Celkem 35(100,00% 281100,00%
Graf 24
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Z celkového poctu 63 respondentli odpovédélo erytrocytarni

koncentrat

respondentt,

zmrazena plazma 4 (6,35%) respondenti.

nikdo,

trombocytarni
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koncentrat

6

a

(9,52%)

cerstve



Polozka 25 ,,Co je buffy coat?*

Tabulka 25
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
b) horni vrstva plazmy 10| 28,57% 0 0,00%
c) zmrazena plazma 0| 0,00% 0 0,00%
d) protisrazlivy roztok v odbérové soupravé pro
odbér krve od darcl 2| 571% 2| 7,14%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 25
Co je buffy coat
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Z celkového poctu 63

respondentd odpovédeélo

horni

vrstva plazmy 10 (15,87%) respondentli, zmrazend plazma nikdo

a protisrazlivy roztok v odbé&rové soupravé pro odbér krve od

darct 4 (6,35%) respondenti.
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Polozka 26

»Jaky transfuzni pripravek

pacientim s DBA?¢

se podava

1écebné

Tabulka 26
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondentd abs.g. | rel&. | absg | relé.
(M) () () (f)
a) plna krev 9] 2571% 5| 17,86%
c¢) koncentrat imunoglobulini 2| 571% 0| 0,00%
d) fibrinogen 0 0,00% 0 0,00%
Celkem 35]100,00% 281100,00%
Graf 26
Transfuzni pripravek pro pacienty s DBA
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Z celkového poctu 63 respondentlt odpovédélo plnéd krev
14 (22,22%) respondent,
koncentrdt imunoglobulinit 2 (3,17%) respondenti

a fibrinogen nikdo.
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Polozka

27

» PFi

jaké

teploté

koncentrat v krevni bance?*

s¢

uchovava

erytrocytarni

Tabulka 27
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentu abs.s. | reld. | absg | rel&.
(ny) (f) () )
a) -2az 0°C 7] 20,00% 0 0,00%
b) 0°C 5| 14,29% 0 0,00%
d) 10 az 14°C 3 8,57% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 27
Teplota pro uchovani erytrocytarniho koncentratu
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Z celkového poctu 63 respondentd odpovédélo -2 az 0°C

7 (11,11%) respondenta, 0°C 5 (7,94%) respondentt,
al0 az 14°C 3 (4,76%) respondenti.
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Polozka 28 ,,Jakym zpusobem se dopravi transfuzni pripravek

Z krevni banky na oddéleni?“

Tabulka 28
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentu abs.s. | reld. | absg | rel&.
(ny) (f) () )
b) v chladicim boxu, ve kterém se sou¢asné
prepravuje vice druhu transfuznich pfipravku 10| 28,57% 1 3,57%
c¢) v nakupnim koSiku vyhrazeném pro tento tcel 0 0,00% 1 3,57%
d) v igelitové tasce 0| 0,00% 0 0,00%
Celkem 35(100,00% 281100,00%
Graf 28
Preprava transfuzniho pfipravku
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Z celkového poctu 63

respondentd odpovédélo

v chladicim boxu, ve kterém se soucasné piepravuje vice druht

(17,46%)

transfuznich pfipravka 11

koSiku vyhrazeném pro

a v igelitové tasce nikdo.

tento
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ucel

respondentd,

1

(1,59%)

v nakupnim

respondent




Polozka 29 ,Které transfuzni reakce patFi mezi pozdni

neimunologické?* (vice spravnych odpovédi)

Tabulka 29
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentt abs.g. | rel& | absd | reld.
(ny) (f) (ny) (f)
b) anafylakticka 1| 1,32% 0| 0,00%
c) objemové pretizeni 26| 34,21% 21| 33,33%
100,00 100,00
Celkem 76 % 63 %
Graf 29
Pozdni neimunologické reakce
5
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Z celkového poctu 63 respondentl odpovédélo
anafylakticka 1 (1,59%) respondent,

objemové pietizeni 47 (74,60%) respondenti a
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Polozka 30

»Jak dlouho se

na oddéleni

uchovava Kkrevni

konzerva se zbytkem krve pro pripad, Ze se objevi potransfuzni

reakce?*
Tabulka 30
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentd abs.&. rel.¢. abs.¢. rel.¢.
(ny) (f) () (f)
a) 2 hodiny 4| 11,43% 0 0,00%
¢) 72 hodin 1 2,86% 0 0,00%
d) 1 tyden 0 0,00% 0 0,00%
Celkem 35(100,00% 28(100,00%
Graf 30
Uchovani zbytku krevni konzervy
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Z celkového pocétu 63 respondenti odpovédélo 2 hodiny

4 (6,35%) respondenti,
hodiny 1 (1,59%) respondent a 1 tyden nikdo.
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Polozka 31 ,,Co se u pacienta mér

skoncéeni?“

Tabulka 31

pred transfuzi i po jejim

Odpovédi respondentu

FN Olomouc - DK

FN Olomouc - HOK

abs.C. rel.¢. abs.C. rel.¢.
(ny) (f) () )
a) vaha, vyska, télesna teplota 1 2,86% 0 0,00%
b) obvod bficha, mnozstvi moce 1 2,86% 0 0,00%
c) tlak krevni, spirometrie 2 571% 1 3,57%
Celkem 35100,00% 281100,00%
Graf 31
Méreni pacienta pred transfuzi
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Z celkového poctu 63 respondentd odpovédélo vaha, vyska,

télesna teplota 1 (1,59%)

respondent,

obvod bficha,

mnozstvi

moce 1 (1,59%) respondent, tlak krevni, spirometrie 3 (4,76%)

respondenti a
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Polozka 32 ,Jaké opatfeni je nutné provést pri vzniku
transfuzni reakce?*
Tabulka 32
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentt abs.&. rel.. abs.¢. rel.c.
(ny) (f) () )
a) zastavit transfuzi, uvédomit Iékafe, podat kyslik 7] 20,00% 4] 13,33%
b) uvédomit Iékare a transfuzni oddéleni 4] 11,43% 2 6,67%
c) uvédomit Iékare, zrusit Zilni pfistup 2 5,71% 1 3,33%
Celkem 351(100,00% 30| 100,00%
Graf 32
Opatreni pri transfuzni reakci
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Z celkového poctu 63 respondentd odpovédélo zastavit

transfuzi, uvédomit Iékate, podat kyslik 11 (17,46%) respondentt,

uvédomit lékatfe a transfuzni

uvédomit Iékate, zrusSit zilni

a
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oddéleni

pfistup 3

(4,76%)

6 (9,52%) respondenti,

respondenti




Polozka 33 ,Jaké

informace se musi

transfuzniho pripravku prfed jeho podanim pacientovi?“

zkontrolovat na Stitku

Tabulka 33
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovedi respondentt abs.g. rel.. abs.é. rel.c.
(ny) (f) () )
a) datum odbéru, krevni skupina 0| 0,00% 0 0,00%
b) krevni skupina, Rh faktor, datum expirace 7| 20,00% 3| 10,71%
d) nekontroluje se 0| 0,00% 0 0,00%
Celkem 35| 100,00% 28| 100,00%
Graf 33
Kontrola stitku transfuzniho pfipravku
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Z celkového poctu 63 respondenti odpovédélo datum odbéru,

krevni skupina nikdo, krevni skupina, Rh faktor, datum exspirace

10 (15,87%) respondenti,

a nekontroluje se nikdo.
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Polozka 34 ,Kolik je Vam let?*

Tabulka 34
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondent abs.g. rel.¢. abs.g. rel.¢.
(my) () () (f)
a) do 20 let 0 0,00% 0 0,00%
b) 21 - 35 let 20| 57,14% 15| 53,57%
c) 36 — 50 let 11| 31,43% 13| 46,43%
d) nad 50 let 4| 11,43% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 34
Kolik je Vam let
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Z celkového poctu 63 respondentit odpovédélo do 20 Ilet

nikdo, 21 - 35 let 35 (55,56%) respondenti, 36 — 50 let

24 (38,09%) respondenti a nad 50 let 4 (6,35%) respondenti.
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Polozka 35 ,,Jak dlouho pracujete ve zdravotnictvi?*

Tabulka 35
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentt abs.&. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) do 5 let 10| 28,57% 5| 17,86%
b) do 10 let 5| 14,29% 5| 17,86%
c) do 20 let 11| 31,43% 7| 25,00%
d) nad 20 let 9| 2571% 11| 39,29%
Celkem 351100,00% 281100,00%
Graf 35
Délka praxe ve zdravotnictvi
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Z celkového poctu 63 respondentit odpovédélo do 5 let 15
(23,81%) respondentt, do 10 let 10 (15,87%) respondentd, do 20
(31,75%)

let 18 (28,57%)

respondentd.

respondentt
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Polozka 36 ,,Jaké je VaSe nejvysSi dosazené vzdélani?*“

Tabulka 36
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpoveédi respondent abs.g. rel.&. abs.&. rel.c.
(ny) (f) (ny) )
a) stfedni 23| 65,71% 19| 67,86%
b) vysSi odborné 8| 22,86% 8| 28,57%
c) vysokoskolské 4] 11,43% 1 3,57%
d) zdravotnicky asistent 0| 0,00% 0 0,00%
Celkem 351(100,00% 281100,00%
Graf 36
Nejvyssi dosazené vzdélani
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Z celkového poctu 63 respondentl odpoveédélo stiedni

42 (66,66%) respondenti, vyssi odborné 16 (25,40%) respondent1,

vysokosSkolské 5 (7,94%)

nikdo.

respondentlt a zdravotnicky asistent
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Polozka 37 ,Studovala jste pomaturitni specializac¢ni
studium? ¢«
Tabulka 37
FN Olomouc - DK | FN Olomouc - HOK
Odpovédi respondentd abs.&. rel.¢. abs.¢. rel.¢.
(ny) (f) (n) (f)
a) ne 25| 71,43% 23| 82,14%
b) ano 10| 28,57% 5| 17,86%
Celkem 35(100,00% 28100,00%
Graf 37
Studovala jste PSS
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B FNO-DK 25 10
FNO-HOK 23 5

Z celkového poctu 63 respondentt odpovédélo ne 48 (76,19%)

respondentl a ano 15 (23,81%) respondentt.
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DISKUZE

ReSerse byla pro ucely diskuze provedena v databazi
specializované knihovny NCONZO v Brn¢ za obdobi od roku 2000
az do soucasnosti s vyuzitim klicovych slov a spojeni
Diamondova-Blackfanova anémie, pfetiZzeni organismu Zelezem,
hemoterapie, chelatace, potransfuzni reakce.

Pfi psani této bakalatfské prace byly stanoveny cile, kterymi
jsme chtéli zjistit, jaké maji vSeobecné sestry védomosti
o onemocnéni Diamondova-Blackfanova anémie.

Teoretickd ¢ast se zabyva diagnostikou, komplikacemi, 1é¢bou
tohoto onemocnéni, z ¢ehoz nejvétsi prostor je vénovan chelataci
a hemoterapii, jako zéakladnim a nejdulezitéjSim Iécebnym
metodam vyuzivanych v terapii DBA. Z pohledu profesionalu
V oboru oSetfovatelstvi nas zajimalo, jak jsou sestry teoreticky
ptfipravené peCovat o pacienta béhem zdanlivé jednoduché

a bezpecné metody aplikace transfuzniho pfipravku obsahujiciho

erytrocyty.
Jak uvadi PospiSilovd — DBA je velmi vzdcné vrozené
onemocnéni, incidence je udavana asi 5 — 7 pfipadd na 1 milion

4 v s r v v
i*®. Do dne$niho dne bylo na celém svété

zivé narozenych dé&t
popsano vice nez 400 piipadi DBA. V Ceské republice byl
vytvofen registr pacienti s DBA, vV soucasnosti obsahuje 34
pacientli. Vzhledem k vzacnosti onemocnéni je pfi feSeni této
problematiky naprosto nezbytnd mezindrodni spoluprace.

Skupina pacientld plné zavislych na pravidelném podéavani
transfuzi erytrocytarni masy vyzaduje specificky pfistup. Tito
pacienti jsou ohrozeni vysokym rizikem vzniku a rozvoje

hemosiderozy, které muze vyustit v kardialni a hepatdlni selhani.

V ptipadé, Ze se v rodiné pacienta s DBA najde HLA identicky

4 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 416.

72



darce, je to jednoznac¢na indikace pro provedeni transplantace
kostni dien&®.

Sbér potiebnych dat pro uvedené vyzkumné Setieni probihal
ve Fakultni nemocnici v Olomouci a to na Hematoonkologické
klinice (HOK) a na D¢tské klinice (DK). Vyzkumného Setifeni se
zucastnilo celkem 63 vSeobecnych sester, z toho 28 na HOK a 35
na DK.

Prvnim cilem bylo zjistit informovanost vSeobecnych sester
o onemocnéni DBA. Bylo zjisténo, Ze sestry z obou zkoumanych
klinik maji nejvétsi znalosti v otdzkach typu ,,co je to anémie®,
»CO je to retikulocyt® nebo ,,jakd muze byt prfi¢ina DBA“. Spravné
odpovédi uvadély také v otazkach tykajicich se véku stanoveni
diagnézy DBA a moznostech jeji 1écby.

Déle bylo zkouméno, zda se u pacientii trpicich DBA mohou
vyskytovat néjaké pridatné fyzické anomadlie. Zde sestry z DK
uvedly spravné v 71,43%, Ze se mohou objevovat anomalie
palcového paprsku na hornich koncetinach (zdvojeny palec),
anomalie kraniofacidlni oblasti (gotické patro, epikanty),
anomalie srdce (defekty komorového a sinového septa), anomalie
ledvin (podkovovita ledvina). Naproti tomu sestry z HOK uvedly
v 60,71%, ze se z ptidatnych anomdlii vyskytuji pouze anomalie
palce a kraniofacidlni oblasti. Autorka PospiSilova ve své studii
uvadi, ze jedna nebo vice ptfidatnych fyzickych anomélii byla
nalezena u 46 % pacienti s DBAY.

Dalsi otazka vyzkumu byla zaméfena na vys$s$i sklon pacientt
s DBA ke vzniku hematologickych malignich onemocnéni. Sestry
z DK uvedly v 51,43%, Ze se zadné malignity tohoto typu
u pacientt s DBA nevyskytuji. Z HOK se Kk této odpovédi
piiklonilo 32,14% sester. Mohlo by se jednat o vnitini pfani sester
Jiz tak téZzce nemocnym pacientim dale neztézovat jejich osud.

Vlastnosti empatie by totiz méla byt vybavena kazda dobra sestra.

46 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 422.
4 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 418.
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Vzdyt v tomto nelehkém povoléani/posléani, nejde jen
o uspokojovani fyzickych potieb pacienta. V anglické odborné
literatufe je popisovan vys$s$i vyskyt hematologickych malignich
onemocnéni (zejména AML) u 2,5% pacienti s DBA. Jak uvadi
Pospigilova s odkazem na autora Dijkena®. Podle autora Starého
existuje ve stejném poctu 2,5% 1 vySSi moznost vzniku solidnich
tumord (hlavné osteosarkomu)®.

U otazek tykajicich se ndlezu v krevnim obraze a dalSich
laboratornich ndalezli nutnych pro stanoveni diagné6zy DBA se
vyskytovalo také nejméné spravnych odpovédi. U sester na DK
25,71%, u sester na HOK 35,71%. Pravdépodobnym diavodem
tohoto zjisténi by mohl byt fakt, Ze se jedna o abstraktni
skutecnost a také fakta nedtlezitd pro oSetfovatelskou péci. Navic
vySetifeni takovych krevnich parametrd jako je erytropoetin,
fetalni hemoglobin, exprese i antigenu nebo aktivita erytrocytarni
adenozindeamindzy nepatii mezi rutinné provadéna. Dle
PospiSilové je prokazédna zvySend aktivita adenozindeaminézy
u 94% pacientli nezavislych na transfuzich. U pacientl zavislych
na transfuzich nelze vysledek tohoto vySetfeni hodnotit, nebot
neni splnéna podminka odbéru krve k vySetieni v odstupu nejméné¢
3 mésice od posledni transfuze .

Druhym cilem vyzkumu bylo zjistit uroven znalosti
vSeobecnych sester o chelatacni terapii.

Na otazku, o jaky proces se pfi chelataci jednéa, odpovédélo
spravné 57,14% sester z DK a 60,71% sester z HOK. Spravné takto
oznaclily proces vylucovani nékterych kovl (napt. Al, Fe, Pb)
z organismu. OvSem 40,00% sester z DK a 39,29% sester z HOK
se domnivéa, ze jde o proces uklddani Fe v orgédnech.

Pfi dotazu na cil chelatac¢ni 1é¢by odpovédélo 44,44% sester

z DK, Ze jde o redukci mnozstvi tkanového Fe, zabrdnéni

48 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 422.
49 Stary, J. et al., Détskd hematologie, S. 34.
50 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 421.
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hromadéni Fe v organismu 1 o neutralizaci volného plazmatického
Fe. Tutéz odpovéd spravné zvolilo 1 64,28% sester z HOK. Ostatni
se domnivaly, Ze se jednd jen o redukci mnozstvi tkanového Fe.
Pravdépodobné si neuvédomily, Zze Fe neni v organismu pouze
vazéano na hemoglobin, ale v plazm¢ je obsazeno i Fe volné.

Spravné odpovédi prevazovaly u otdzek zaméfenych na
ptfetizeni organismu Fe. Sestry védély, ze se Fe usazuje
v parenchymovych orgdnech, z nichz jsou nejcastéji a nejzadvaznéji
poSkozeny myokard, jatra a pankreas. Znaly také vySetfeni,
pomoci kterych diagnostikujeme pfetizeni organismu Fe.
U odpovédi na tyto otazky se spravné odpovédi pohybovaly
v rozmezi 71,43% - 77,77% u sester na DK a 66,66% - 78,57%
u sester na HOK. Divodem takto uvadénych odpovédi je
pravdépodobné to, Ze se ve své praxi sestry jiz setkaly
S pacientem, ktery je hospitalizovan z divodu selhdvani funkce
nékterého orgdnu postizeného hemosider6zou, nejcastéji pfi
kardialnim nebo hepatalnim selhani. Dalsi si pacienta s timto
postizenim dovedou pfedstavit. OSetfovatelskda péce je potom
zaméfena na péci o deficitni potteby, vyplyvajici z poSkozeni
jednotlivych orgéanu.

Naopak zptisob podéani cheldtort s.c. znalo jen 15,62% sester
z DK. MozZnou pfi¢inou bude fakt, Ze timto zplsobem si aplikuji
léciva pacienti sami v domdcim prostiedi pomoci linedrnich
dadvkovacl nebo pfenosnych pump. Mozna ale 1 to, Ze v dneSni
dobé, po zavedeni dvou perordlnich cheldtort do bézZné praxe,
povazuji tento zpusob aplikace za piezitek. Naopak 60,00% z nich
uvedlo, ze chelatory je mozné aplikovat p.os a i.v. Sestry z HOK
spravné uvedly jako mozZné zpuUsoby aplikace p.os, i.v. 1 s.c.
v 89,28%.

Za nejcastéjsi nezadouci projevy chelatace spravné uvedly
sestry z DK (68,57%) i HOK (50,00%) vyrazku, otoky, prujem,
bolesti kloubtl, elevaci jaternich testi a poruchy renalnich funkeci.

Podobny pocet sester z DK (48,57%) i z HOK (53,57%) védélo, ze
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dostupnost Fe pro chelataci zvySuje vitamin C, ktery také
polytransfundovani pacienti pravidelné dopliitkové uzivaji.

Celkové lze konstatovat, Ze sestry maji mirny deficit ve
znalosti chelatord - jejich podavani, eliminaci z organismu,
a nezddoucich ucink.

Tretim cilem vyzkumu bylo zjistit Grovenn znalosti
vSeobecnych sester o hemoterapii.

V této problematice se orientuji celkové dobte sestry z HOK,
je znat, Ze se s timto zpisobem 1é¢by ve své praxi bézné setkavaji.
Mély 100,00% spravnych odpovédi pfi dotazu ,kdo provadi
biologicky pokus®, ,,co nepatii mezi transfuzni pfipravky®, ,pfi
jaké teploté se uchovava v krevni bance erytrocytarni koncentrat
a ,,jak dlouho se na oddéleni uchovavé krevni konzerva se zbytkem
krve pro ptfipad vzniku potransfuzni reakce®. Rovnéz védély, které
parametry se u pacienta méfi pred transfuzi i po jejim skonceni,
které tidaje je nutné zkontrolovat na Stitku krevni konzervy, nez se
poda pacientovi a jaka opatfeni je nutné provést pfi vzniku
potransfuzni reakce. Naopak sestry z DK ve 100,00% spravné
neodpovédély na zadnou tuto otazku. Poclet spravnych odpovédi
byl v porovnéani se sestrami z HOK vyrazné niz$i a to 57,14%-
85,71%. Je tedy viditelny rozdil ve znalostech mezi sestrami na
téchto dvou pracovistich, ktery by mohl vyplyvat z toho, ze
vyzkumu na DK se zucastnily 1 sestry, které na hematologickém
oddéleni nepracuji a podani transfuze se pro né tedy stava
vzéacnou terapeutickou metodou, kterou znaji spiSe obecné. VEtSi
rozdil byl zaznamenédn i u odpovédi na otadzku ,co je to buffy
coat®“, kdy spravné uvedlo 92,86% sester z HOK, Ze se jedna
o vrstvu na rozhrani plazmy a erytrocytu, u sester z DK to bylo
jen 65,71% spravnych odpovédi. Zbylych 7,14% sester z HOK
oznacilo protisrdazlivy roztok v odbérové soupravé pro odbér krve
od déarct.

U odpovédi, kdy mély sestry vybrat pozdni neimunologické

potransfuzni reakce, zatadily mezi né¢ v 33,33% sestry z HOK
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1 objemové pretizeni. Sestry z DK objemové pietiZzeni oznacily
v 34,21%. Tato reakce se sice fadi mezi neimunologické, ale
vznikd Casné, tzn., ze bezprostfedné souvisi s poddnim transfuze.
U sester z DK bylo sprédvné zatazeno ptetizeni Fe v 38,16%
a pienos infek¢nich agens v 26,32%. 1,31% uvedlo
i anafylaktickou reakci. Sestry z HOK oznacily ptetizeni Fe
vV 36,50%, ptenos infekénich agens 30,16%, anafylaxi nikdo.
Protoze podani transfuzi erytrocytdrni masy (i ostatnich
transfuznich pfipravki) je 1éCebna metoda, ktera s sebou nese
i riziko zavaznych komplikaci a poskozeni pacienta z neznalosti
a nedbalosti, bylo by vhodné si tuto problematiku osvézit
a doplnit jak aktivné samostudiem odborné literatury tak
1 hromadnym vzdélavdnim béhem pfedndSek a semindil pravidelné
potadanych jednotlivymi klinikami ve FN v Olomouci. Z tohoto
divodu byl zvolen cil 4 — vypracovani edukaé¢niho materialu
vénujiciho se této problematice. Ukazka z néj je ptilohou této
bakalaifské prace (pfiloha 12, str. 106 — 113), celd verze je potom

k nahlédnuti na CD nosi¢i.
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ZAVER

Diamondova-Blackfanova anémie ptedstavuje velmi zavazné
onemocnéni, které muze vyraznym zpuUsobem ovlivnit kvalitu
zivota pacienta. Vzhledem k tomu, Ze se jednd o onemocnéni
chronické, lécitelné 1 dle nejnovéjSich poznatkG mediciny pouze
symptomatologicky (vyjma téch pacienti, ktefi podstoupili
transplantaci kostni dfen¢), mize byt kvalita zivota snizena
vV oblasti biologické, psychické i socialni. Hluboké znalost tohoto
onemocnéni je nezbytnd pro zdravotniky pracujici na
specializovanych hematologickych pracovistich, ktefi se s nimi ve
své odborné praxi setkavaji pravidelné. Lhostejni k této
problematice by ovSem neméli byt ani ostatni zdravotnici, ktefi se
hematologii nikdy nevénovali. Zavaznost samotného onemocnéni,
nadrocnost 1éc¢by 1 feSeni vzniklych komplikaci bezpodminecné
vyzaduji komplexni pfistup a multidisciplindrni spolupraci. To je
pfedpokladem zdarné 1é¢by, zkvalitnéni a také prodluZzovani Zivota
pacientll, trpicich timto vzdcnym onemocnénim.

Bakalatska prace méla za cil zjistit informovanost
vSeobecnych sester o problematice DBA. Jako vyzkumna metoda
pro ziskani dat od respondentid byl zvolen dotaznik. Sbér dat
probihal na dvou pfedem zvolenych pracovisStich v rdmci Fakultni
nemocnice v Olomouci. Prvnim pracovistém byla
Hematoonkologickd klinika (HOK), druhym klinika Dé&tska (DK).

Vyzkumného Setfeni se zucastnilo 63 respondentu, z toho 28
z HOK a 35 z DK. Poskytlo ndm identifikacni Gdaje zaméfené na
vék, délku odborné praxe ve zdravotnictvi, dosazené vzdélani,
absolvovani pomaturitniho specializac¢niho studia. Veék
respondentl se pohyboval v rozmezi od 20 do 55 let, délka praxe
ve zdravotnictvi byla od méné nez 5 let aZ po vice nez 20 let.
Z celkového poctu 63 respondentidi pracovalo 42 (66,66%)
vSeobecnych sester se stfedoSkolskym vzdélanim, 16 (25,40%)
vSeobecnych sester s vy$§im odbornym vzdélanim a 5 (7,94%)

vSeobecnych sester vysokoSkolsky vzdélanych. Specializacni
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pomaturitni studium absolvovalo z celkového poctu 63
respondentd 15 (23,81%) vSeobecnych sester.

Prvnim, druhym a tfetim cilem bakalatfské prace bylo zjistit
informovanost vSeobecnych sester o problematice Diamondovy-
Blackfanovy anémiec a stéZzejnich 1é¢ebnych metodach — chelataci
a hemoterapii. Vysledné hodnoty byly zaznamenany do tabulek
a grafu, které jsou uvedeny v kapitole 2.3.1.

Na otazky tykajici se anémie obecné¢ a krevnich elementl
cervené vyvojové fady odpovédéli respondenti v 86-92% spravné.
Anémie je chorobny stav se snizenym mnoZzstvim hemoglobinu,
snizenym hematokritem a snizenym pocétem erytrocytd, retikulocyt
je nezrala Cervena krvinka. V otdzkdch specielné zaméfenych na
DBA jiz nebyly odpovédi tak jednotné. V této oblasti se nejvice
shodovaly v otazce pticiny DBA, ktera neni dosud objasnéna,
v 1é¢bé DBA — zahrnuje terapii kortikoidy, chelatory, pravidelnym
podavanim transfuzi erytrocytdrni masy a moZznou transplantaci
kKostni dfené¢. Rovnéz se shodovaly Vv otdazce véku pacientd pfi
diagnostice DBA. Naopak nejvice se respondenti rozchézeli
v otazkach nalezu v krevnim obraze u DBA, dalSich laboratornich
nalezech dilezitych pro diagnostiku tohoto onemocnéni —
erytrocytarni adenozindeamindzu oznacilo spradvné 42,86% sester,
zvySenou hladinu EPO a HbF jen 39,68% sester. Nejednotni byli
respondenti také v otdzkach vyskytu pridatnych fyzickych
anomalii a vy§§iho sklonu ke vzniku hematologickych malignit.

U poloZzek zaméfenych na chelataci odpovidali respondenti
nejcastéji spravné na otazky o projevu nadbytku Fe v organismu,
znali organy, které jsou nejvice ohrozeny ptetizenim Fe a védéli,
ktera vySetfeni ndm pomohou diagnostikovat pfetizeni organismu
Fe. Naopak na otdzku ,,Co je to chelatace?* odpovédélo nespravné
39,68% respondentli, ktefi uvadéli, ze se jedna o proces ukladani
Fe v organismu. Polovina respondenti (50,80%) spravné oznacila
vitamin C jako ten, ktery zvySuje dostupnost Fe pro chelataci.

Sestry také znaly mozZné zplUsoby podani chelédtord, cesty
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eliminace Fe z organismu 1 nejéastéj$i nezadouci Gcinky
chelatac¢ni terapie.

V otdzkach zaméfenych na transfuzni terapii odpovédélo
ptekvapivé 38,10% sester, Zze se k 1écbé DBA pouzivaji pfimé
transfuze. Zadna sestra neodpovédéla spravné na otdazku, které
cizorodé¢ antigeny mohou byt vpraveny do organismu transfuzi.
Z nich to mohou byt napi. antigeny Kell, Duffy, Lewis, Kidd.
Naopak se dobfe orientuji v otazkdch souvisejicich pfimo
S podanim transfuze: vySetfeni ptfed transfuzi, biologicky pokus,
zpisob dopravy transfuzniho pfipravku =z krevni banky na
oddéleni, uchovani krevni konzervy se zbytkem krve na oddéleni
pro pfipad vzniku transfuzni reakce, nutna opatfeni pfi vzniku
transfuzni reakce, méfeni nékterych parametri u pacienta pted
transfuzi 1 po jejim skonceni, kontrola udaji na Stitku
transfuzniho pfipravku ptfed jeho podanim pacientovi. V téchto
otazkdch odpovidaly sestry spravné¢ v 71,43%-96,82%. U otazky
rozdéleni potransfuznich reakci zatadilo nespravné 74,60% sester
objemové pfetiZzené mezi reakce pozdni neimunologické.

Jaky transfuzni pfipravek se podava lécebné¢ pacientim s DBA
védeélo 74,60% sester, 84,13% sester urcilo spravné antitrombin,
jez nepatifi mezi transfuzni ptipravky, 77,77% sester vi, co je
buffy coat, 76,19% znéd teplotu, pfi které se v krevni bance
uchovava erytrocytarni koncentrat.

U respondentit na DK se pohybovaly sprdvné odpovédi
V rozmezi 5,71% - 97,14%, u respondenti na HOK vV rozmezi
28,57% - 100,00%.

Ze ziskanych udajt lze konstatovat, Ze vSeobecné sestry jsou
ptekvapivé dobie informovadny i o vzadcnych onemocnénich, jakym
je pravé DBA a maji dostatek informaci pfedevSim v otdzkach
tykajicich se oSetfovatelské péce u pacientd lécenych cheldtory
a transfuzemi. Sestry ziskavaji informace aktivnim samostudiem
odborné¢ literatury 1 ve specializa¢nich studiich. Je mozné sdélit,

ze cil 1, cil 2 a cil 3 byl splnén.
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Ctvrtym cilem bylo vytvofeni edukaéniho materialu pro
sestry pracujici nejen na hematologickych oddélenich, je mozné
ho vyuzit i pro studenty zdravotnické Skoly. Tento material je
k bakalatské praci ptrilozen na CD, jeho ukazka je wuvedena
v ptiloze 12, str. 106 — 113. Timto byl splnén i cil 4.

Zavérem je mozné konstatovat, ze sestry maji dostatecné
teoretické znalosti 0 hemoterapii, pfedevsim v oblasti
oSetfovatelské péce o pacienta béhem tohoto zpisobu 1écby.
Nejsou jim neznamé ani pojmy chelatace a DBA, ovSem znalost
této problematiky neni tak podrobnéd. Problémem ovSem zistéava,
ze informaci zaméfenych na tyto otazky je dostatek jen v anglické
literatufe. Ceské odborné literarni zdroje nabizeji pouze omezené
moznosti, jak tyto informace ziskat. Nicmén¢é zejména v poslednim
pulroce pracuje pani docentka PospiSilovda na novych ¢léancich
vénovanych chelataci, kde bude mozné se docist, jaké jsou
nejnovéjsi poznatky pravé v této oblasti.

VSeobecné sestry pracujici na hematoonkologickych
oddélenich se mohou zuUcastnit pracovnich konferenci ¢&eskych
a slovenskych détskych hematoonkologli pofddanych kazdy rok na
raznych mistech Ceské nebo Slovenské republiky. Obdobné
pracovni konference potada kazdoro¢né¢ i HOK ve FN v Olomouci.
Zde si formou posterd, odbornych prezentaci, ale také neformalni
komunikaci mohou vymeénovat zkuSenosti a ziskavat poznatky
pfedevS8im z oblasti oSetfovatelské péce o hematologického

pacienta.
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SEZNAM ZKRATEK

AA — plastickad anémie

ADA — adenosindeaminaza

Al — hlinik

AML — akutni myeloidni leukémie

APL — alkalicka fosfataza

BFU-E — nezraléd erytroidni progenitorovd (kmenova) buika
Ca — vapnik

CFU-E — vyzrélejsi erytroidni progenitorova (kmenovda) buiika
CFU-GM - granulocytarni progenitorova (kmenova) bunka
DBA — Diamondova-Blackfanova anémie

ECHO — echokardiografie

EKG — elektrokardiografie

EPO — erytropoetin

FA — Fanconiho anémie

Fe — Zelezo

GM-CSF - rustovy faktor granulocyto-makrofagové tady
HbF — fetalni hemoglobin (a2y2)

IL-3 — interleukin 3

IL-9 — interleukin 9

KO — krevni obraz

KD — kostni dienl

KS — krevni skupina

MCV — stfedni objem erytrocyti

MR — magneticka rezonance

MZCR — Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky
OGTT — oralni gluk6ézo-tolerancni test

Pb — olovo

RC — rodné &islo

RPS19 — ribosomalni protein S19

Rtg — rentgenové vySetfent

SCF — stem cell faktor
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SUKL — Statni astav pro kontrolu 1é¢&iv
TDK — transplantace kostni difen¢

TEC — tranzientni erytroblastopenie
TK — tlak krevni

TT — télesnd teplota

TU — transfuzni jednotka

VF — vitalni funkce

86



SEZNAM PRILOH

10.

11.

12.

13.

MCV, HbF, EPO u pacientii s DBA 88
Diferencialni diagnéza mezi DBA, FA a TEC 89
Monitorovani pacientl na pravidelné transfuzni

1écbe 90
Charakteristiky jednotlivych chelatori 91

Soubor vySetteni provadénych u chelatacni

1écby pfed zahdjenim terapie deferasiroxem

a Vv jejim priabéhu 93
Nejcastéjsi potransfuzni reakce — akutni 94
Nejcastéjsi potransfuzni reakce — pozdni 96

Hematologeickd onemocnéni doprovazend anemii

a zavislosti na transfuzich s naslednym

ohroZzenim pfetiZenim Zelezem 97
Osetfovatelské diagnoézy u pacientti s DBA 98
Souhlas s vyzkumnym Setfenim ve FNO 99
Dotaznik 100
Edukacni prace — ukazka 106

Edukacni prdce — CD nosi¢

87



Priloha 1

MCYV, HbF, EPO u pacientida s DBA>

Normalni Hodnoty
Median Primér
hodnoty pacientu
MCV
82 — 98 83 - 115 102 99,6
(f1)
HbF
<1 0,3 -29,1 2,16 3,8
(%)
EPO
6 — 25 30,0 — 4300 1210 1645
(urr)

51 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 419.
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Priloha 2

Diferencialni diagnéza mezi DBA, FA a TEC®

DBA

FA

TEC

Cista aplazie

Cista aplazie

PostiZena linie pancytopenie Cervené
¢ervené tfady
fady
Virova
_ _ ne ne ano
etiologie
novorozenecky a casny
Vék diagnozy ) spiSe batoleci
casny kojenecky kojenecky
Malformace 40% 80% z4ddné
Chromozomalni
z4dné ano z4dné
zlomy
ADA
vysoka normalni normalni
v erytrocytech
Odpovéd na
) dobra v 50% Spatna ano
steroidy
Odpovéd na
_ _ ne ne ano
Imunosupresiva
chronicky/remis ) .
Dalsi pribéh chronicky remise
elrelaps
normalni/
sniZzeny nebo
BFU-E chybi lehce
chybi
snizeny
CFU-GM normalni redukované normalni

52 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 417.
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Priloha 3

Monitorovani pacienti na pravidelné transfuzni 16¢bé&>

Sledovani efektu transfuzi

Hodnota hemoglobinu pited a po transfuzi
Rist (u déti) 2X za rok
Vyvoj (u déti) 1x za rok

Rozvoj hepatomegalie a hepatopatie | 2x za rok

Objem podanych transfuzi 1x za rok

Sledovani znamek pretiZeni Fe a ucinku 1é¢by chelatory Fe

Feritin v séru Ix za 3 mésice
Desferioxamin:Feritin pomér Ix za 3 mésice
Jaterni funkce Ix za 6 mésicu
Audiogram Ix za 6 mésicu

Evokované zrakové potencialy | 1x za 6 mé&sicl

VySka ve stoje a v sedé (u déti) | Ix za 12 mésict

Rtg bederni patere Ix za 12 mésict
Ca/P/ALP Ix za 12 mé&sicu
EKG + echokardiografie Ix za 12 mé&sicu
OGTT Ix za 12 mésicu
Tyreoidalni funkce Ix za 12 mésict

53 Pospisilova, D., Mihal, V. et al., Cesko-Slovenskd pediatrie, s. 421.
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Priloha 4

Osetfovatelské diagnozy u pacienti s DBA™

OSetfovatelské diagndzy, se kterymi se mizeme setkat u pacientl

s DBA, dle klasifikace NANDA taxonomie II.

Aktualni oSetfovatelské diagnozy

1. doména — Podpora zdravi

Neefektivni lé¢ebny rezim — 00078

3. doména — Vylucovani a vyména

Prajem - 00013

4. doména — Aktivita — odpoéinek

PoruSena energie — 00050

Unava — 00093

Snizeny srde¢ni vydej — 00029

Neefektivni dychani — 00032

Intolerance aktivity — 00092

Neefektivni tkdnova perfuze, typ kardiopulmonélni — 00024
5. doména — Vnimani - poznavani

Deficitni znalost onemocnéni a 1é¢ebnych moznosti — 00126
6. doména — Vnimani sebe sama

Poruseny obraz téla — 00118

9. doména — Zvladani zdatéZe — odolnost vici stresu
Uzkost — 00146

Oslabené ptizpltsobeni — 00070

Neefektivni zvladéani zatéze — 00069

10. doména — Zivotni princip

Nedodrzeni 1é¢ebného rezimu — 00079

11. doména — Bezpeénost — ochrana

Porusena kozni integrita — 00046

Neefektivni odolnost — 00043

>4 Mareckova, J., Osetrovatelské diagnozy v NANDA doménach, s. 54-251.
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Priloha 4 — pokracovani
Osetfovatelské diagnozy u pacientii s DBA™

12. doména — Komfort
Akutni bolest — 00132
Socialni izolace — 00053

Potencialni oSetfovatelské diagndzy
4. doména — Aktivita — odpoéinek
Riziko intolerance aktivity — 00094
6. doména — Vnimdni sebe sama
Riziko bezmocnosti — 00152

10. doména — Zivotni princip

Riziko duchovni nouze — 00067

11. doména — Bezpeénost — ochrana
Riziko infekce — 00004

Riziko poSkozeni — 00035

OSetfovatelské diagnozy ke zlepSeni zdravi

5. doména — Vnimani - poznavani

Ochota doplnit deficitni védomosti — 00161

9. doména — Zvlddani zdatéZe — odolnost vitéi stresu

Ochota zlepSit zvladani zatéze — 00158

% Mareckova, J., Osetrovatelské diagnozy v NANDA doménach, s. 54-251.
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Priloha 5

r o7

Hematologicka onemocnéni doprovazena anemii
a zavislosti na transfuzich s niaslednym ohroZenim

w rw 14 W 56
pretiZenim Zelezem

. Ziskand onemocnéni
Myelodysplasticky syndrom
Aplasticka anemie

Myelofibréza

vV V V V »

Paroxysmalni no¢ni hemoglobinurie

. Vrozena onemocnéni
Vrozené aplastické anemie
Kongenitadlni dyserytropoetické anemie
Sideroblastické anemie

Talasemie a jiné poruchy hemoglobinu

vV V V V v W

Korpuskularni hemolytické anemie (enzymopatie, tézké

formy membranovych defektt)

56 (e s P C s . ,
Jonasova, A., Doporuceni pro chelatacni lécbu u chronicky transfundovanych

hematologickych nemocnych se znamkami pretizeni Zelezem.
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Priloha 6

Charakteristiky jednotlivych chelatoru

Lécivo Deferoxamin Deferipron Deferasirox
(pripravek) (Desferal) (Ferriprox) (Exjade)
Indik chronické ptetizeni Fe thalassemia major od thalassemia major, chronické ptetizeni
ndikace
jakékoliv etiologie véku nad 10 let Fe u jinych typl anemii od 2 let
] s.c., i.v., dlouhodoba ‘
Aplikace ) p.0s—3x denné 4 8 hodin p.os—1x denné a 24 hodin
infuze
Davka 25-50 mg/kg/den 75-100 mg/kg/den 10-30 mg/kg/den
SnaSenlivost Spatna relativné dobra Dobra
_ aplikace p.os, dobry Gc¢inek, dobra
dlouhodoba zkuSenost aplikace p.os, ovéfeny
_ snaSenlivost, poloCas eliminace 8-
Vyhody 20-30 let, prokazany ucinek na odstranéni Fe

dobry tcinek

z myokardu

l6hodin umoznuje 24hodinovou uc€innou

chelataci
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Priloha 6 — pokracovani

Charakteristiky jednotlivych chelatora®

dlouhodoba infuze,

Spatna snaSenlivost,

velké mnozstvi kusua l1éku,

zatim nejsou dlouhodobé¢ klinické

Nevyhody o riziko agranulocytozy, polocas udaje, nutnost monitorovani
polocas eliminace o )
] eliminace 2-3hodiny renalnich funkci
20min.
GIT ptiznaky, agranulocytoza, lehké poruchy renalnich funkeci,
Vedlejsi . ]
lokalni reakce, poruchy artralgie, otoky, poruchy vzacné elevace jaternich testu,
nezadouci . ] .
zraku, sluchu, ristu jaternich testll, nedostatek GIT ptiznaky, vyrazky, poruchy
ucinky ]
zinku sluchu, katarakta-vzacné
Vyludovani stolice/mo¢ mo¢ stolice

7
5 Jonasova, A., Doporuceni pro chelataéni 1é¢bu u chronicky transfundovanych hematologickych nemocnych.
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Priloha 7

r

Soubor vySetifeni proviadénych u chelata¢ni 1é¢by pred zahajenim terapie deferasiroxem

avVvjejim priab&hu®

VySetFeni Frekvence vySetreni

KO a diferencial dle zakladniho onemocnéni a ¢etnosti navstév
Feritin pied zahéajenim terapie

Sérové Fe, vazebna kapacita, transferin, Ix mésiéné v pribéhu titrace davky cheldtoru, poté 1x za 3
saturace transferinu mésice

Renalni testy, kreatinin, clearence, pfed zahédjenim terapie 2x, v prvém mésici 1x tydné, 1x
proteinurie meésicné béhem terapie (u deferasiroxu)

Jaterni testy — transaminazy pfed zahédjenim terapie 1x, v prvém mésici 1x za 2 tydny
O¢ni vySetieni pfed zahédjenim terapie a pak v ro¢nich intervalech
VySetieni sluchu pfed zahédjenim terapie a pak v ro¢nich intervalech

V pediatrické praxi sledovani riastu roéné

58 v s . « 71k . , Lo .
Jonasova, A., Doporuceni pro chelataéni 1é¢bu u chronicky transfundovanych hematologickych nemocnych
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Priloha 8

Nejéastéj$i potransfuzni reakce — akutni®®

AKutni reakce

Obvykla pric¢ina

Nalez

protilatky proti

febrilie, duSnost,

Casna bolesti zad a na
erytrocytim (zaména ‘
hemolyticka hrudi, zndmky
vaku!!l)
hemolyzy
protilatky proti
Febrilni febrilie, tfesavka,
leukocytlim, o
nehemolyticka zimnice, nauzea
trombocytim
protilatky proti urtika, otoky,
Alergicka, . _
bilkovindm plazmy, erytém, pruritus +
anafylaxe

proti IgA

Sokovy stav

TRALI (akutni

posSkozeni plic)

protilatky proti
leukocytim, aktivace

komplementu

duSnost, ndlez na Rtg

Septicky Sok

bakterialni

kontaminace

Sokovy stav, febrilie

Srdeéni selhani

objemové pietiZzeni

otoky, dusSnost

Srdeéni arytmie

citratova toxicita

nalez na EKG

% Stérba, J., et al., Podpiirnd péce v détské onkologii, s. 77.

97




Priloha 9

NejcastéjsSi potransfuzni reakce - pozdni

60

Pozdni reakce

7w

Obvykla pricina

Nalez

Pozdni

protilatky proti

anemizace, znamky

hemolyticka erytrocytim hemolyzy
proliferace
ruzné posSkozeni orgéni,
TA-GVHD darovanych ) )
prukaz chimerismu
lymfocytt
mnohocetné posSkozeni organt,
PretiZeni Zelezem o
transfuze vysoky feritin

Tromboflebitida

kanylace zily

lokalni nalez v misté

vpichu

6

98

0 Stérba, J., et al., Podpiirnd péce v détské onkologii, s. 77.




Vazeny pan

Bc. Martin Samaj

Manazer nelékatskych obort
Fakultni nemocnice Olomouc
I. P. Pavlova 6

775 20, Olomouc

V Olomouci 13.11.2009
Véc: Zadost o povoleni vyzkumného $etf¥eni ve FN Olomouc

Vazeny pane bakalafi,

Chtéla bych Vas pozadat o povoleni dotaznikového vyzkumného
Setfteni u nelékatskych zdravotnickych pracovnikd ve FN
v Olomouci v ramci zavérecné bakalafské prace. Cilovou skupinu
tvofi vSeobecné sestry, které pracuji na DK a HOK FN
v Olomouci. Na =zéakladé zjisténych tudaji vznikne edukacdni
materidl vyuzitelny v adaptaénim procesu vSeobecnych sester.

Na zavérecné praci pracuji pod odbornym vedenim Mgr. Jany
Kamenickové, odborné asistentky FZV UP v Olomouci, ktera
dohlizi na odborna a eticka kritéria prace.

Vyzkumné  Setfeni  bude provadéno formou anonymniho
a dobrovolného dotazniku.

V ptipadé VaSeho z4djmu Vam rada poskytnu vysledky tohoto
vyzkumného Setieni.

Prosim o sdéleni VaSeho rozhodnuti.

S pozdravem

Monika Chromcova

Studentka 4. ro¢niku bakalafského  studijniho programu
Osetfovatelstvi

Kombinované formy studia FZV UP v Olomouci

Monika Chromcova Kontaktni adresa:
Détska klinika FN Olomouc Mgr. Jana Kamenickova
Tel. — 585444493 FZV UP Olomouc

Hnévotinska 3

779 00, Olomouc

Tel. — 585632814
jana.kamenickova@upol.cz

Vyjadieni vedeni instituce

O zadost povolena O z4ddost zamitnuta
OdlvodnEni ..o e e e e
Datum: Razitko, podpis:
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Dotaznik

Vazené kolegyné,
jmenuji se Monika Chromcova a jsem studentkou 4. roc¢niku
kombinovaného bakaldfského studia OSetiovatelstvi na Fakulté

zdravotnickych véd Univerzity Palackého v Olomouci.

Obracim se na Vas s zadosti o vyplnéni nasledujiciho
dotazniku, ktery je zaméien na informovanost vieobecnych sester
0 problematice Diamondovy-Blackfanovy anémie. Veskeré
ziskané vysledky tohoto S$etfeni budou zpracovany pouze v mé
zavérecné bakalatfské praci.

Dotaznik je zcela anonymni, sestaven z 37 otdzek, jejichz
zodpovézeni by Vam nemélo zabrat vice nez 30 minut. Vami

zvolenou odpovéd prosim zakrouzkujte.

Dé&kuji Vam za V4§ ¢as a ochotu.

1. Co je to anémie? Chorobny stav se:

a) snizenym mnozstvim hemoglobinu

b) snizenym mnozstvim hemoglobinu, sniZzenym hematokritem,
sniZzenym poctem erytrocyti

C) snizenym mnozstvim hemoglobinu, =zvySenym poctem
erytrocyti

d) snizenym mnozstvim hemoglobinu, zvySenym hematokritem,
normalni poctem erytrocytl

2. Jaka je podstata onemocnéni DBA (Diamondova-Blackfanova
anémie)?

a) omezeni tvorby cervenych krvinek a krevnich desticek
v kostni dfeni

b) zpomaleni tvorby ¢ervenych krvinek v kostni dfeni

c) chybéni vyzravani ¢ervenych krvinek v periferni krvi

d) aplné chybéni tvorby ¢ervenych krvinek v kostni dfeni

3. Co je to retikulocyt?

a) nezrala ¢ervena krvinka

b) ¢ervena krvinka tésné pifed svym zanikem ve sleziné
c) ¢ervena krvinka neschopné pfenaset kyslik

d) Cervena krvinka s jadrem
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. Jakd miZe byt pri¢ina DBA?

a) virova infekce

b) ozatfovani organismu

c) 1éky — chloramfenikol, metotrexat
d) pti¢ina neni znama

. Jaky je u DBA nalez v krevnim obraze?

a) anémie, vyrazné snizeni retikulocytu

b) normalni nebo lehce snizeny pocet leukocytu

c) normalni, lehce snizeny nebo zvySeny pocet trombocytt
d) vSe vySe uvedené plati

. Jaky je u DBA dalSi laboratorni nilez dilezity pro
diagnostiku tohoto onemocnéni? (vice sprdavnych odpovédi)

a) vyrazné zvySena hladina erytropoetinu, zvySena hladina
fetdlniho hemoglobinu

b) snizena hladina fetalniho hemoglobinu, vysoké CRP

c) zvySena aktivita erytrocytarni adenozindeaminazy

d) snizena hladina erytropoetinu, zvySena hladina Zeleza

. Jaké se mohou u DBA vyskytovat pridatné fyzické anomalie?

a) gotické patro, zdvojeny palec, epikanty

b) defekty komorového a sinového septa, podkovovita ledvina
c) plati bod a) + b)

d) nevyskytuji se

. Jak se DBA 1é¢i?

a) kortikoidy, chelatory Fe

b) pravidelnym podavanim transfuzi erytrocytarni masy
c) transplantaci kostni diené

d) plati vSe vySe uvedené

.V jakém véku se nejcastéji stanovi dg. DBA?

a) v dospélosti

b) v novorozeneckém nebo kojeneckém obdobi
c) v pifedSkolnim obdobi

d) v adolescenci

Maji pacienti s DBA vyS$sSi sklon ke vzniku
ocnéni?

hematologickych malignich onemocnén

a) ano, zejména k AML

b) ano, k Hodgkinskému lymfomu

c) ano - jiné, uvedte.. . e .
d) ne, zadné¢ hematologlcke mallgnlty se u nlch nevyskytujl
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11. Co je to chelatace?

a) proces ukladani Fe v organech

b) proces vylu¢ovani nékterych kova (napt. Al, Fe, Pb)
z organismu

C) opozdéné vyzravani erytrocytt v kostni dieni

d) nadmérna tvorba Zluc¢ovych barviv

12. Jaky je cil chelata¢ni 1é¢by u DBA?

a) redukce mnozstvi tkanového Fe

b) zabranéni hromadéni Fe v organismu
€) neutralizace volného plazmatického Fe
d) vSe vySe uvedené plati

13. Jak se projevuje nadbytek Fe v organismu?

a) chronickymi prijmy

b) zvysenou viskozitou krve

c) poskozenim parenchymovych organt a naslednym selhanim
jejich funkce

d) zvySenou lomivosti kosti

14. Které organy mohou byt nadbytkem Fe postiZeny
nejéastéji?
a) myokard, slezina a mozek
b) sliznice GIT a mocového méchyfie
c) myokard, jatra a pankreas
d) myokard a kostni dien

15. Jaké vySetifeni diagnostikuje pretiZeni organismu Fe?

a) pouze hladina Fe v séru

b) hladina feritinu, Fe v séru, vazebna kapacita transferinu pro
Fe, jaterni biopsie, ECHO

c) scintigrafie skeletu, Rtg srdce a plic

d) NMR jater

16. Jak je pFi chelataci eliminovano Fe z organismu?

a) pouze modi

b) moc¢i nebo stolici
C) pouze stolici

d) potem

17. Jaky je zptusob podani chelatora?

a) pouze p. os
b) pouze i. v.
C) p. 0S,S.C., I. V.
d) p. os, i. V.
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18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

a)
b)
c)
d)

a)
b)
c)
d)

a)
b)
c)
d)

Jaké jsou nejcéastéjSi neZadouci ucinky chelataéni terapie?

vyrazka, otoky

bolesti kloubt, prijem

elevace jaternich testl, poruchy rendlnich funkci
vSe vySe uvedené plati

Ktery vitamin zvySuje dostupnost Fe pro chelataci?

Bi
C
D
K

Pouzivaji se k 1é¢bé DBA transfuze?
ano — prime

ano — nepfimé

ano — autotransfuze

nepouzivaji se

Znate nékteré cizorodé antigeny, které mohou byt

organismu vpraveny transfuzi?

a)
b)

a)
b)
c)
d)

a)
b)
c)
d)

a)
b)
c)
d)

ne

do

ano (prosim, uvedte jakeé).......oo i

Jaké krevni vySetieni se provadi pred transfuzi?

krevni skupina, Rh faktor

velka ktizova zkouska

maléd kfiZova zkouSka, tzv. sangvi test
vS§e vySe uvedené plati

Kdo provadi biologicky pokus?
lékat
vrchni sestra

studenti mediciny
oSetfovatelka

Co nepatii mezi transfuzni pripravky?

erytrocytarni koncentrat
trombocytdrni koncentrat
antitrombin

cerstvé zmrazenda plasma
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25. Co je to buffy coat?

a) vrstva na rozhrani plazmy a erytrocytu

b) horni vrstva plazmy

C) zmrazena plazma

d) protisrazlivy roztok v odbérové soupravé pro odbér krve od
darct

26. Jaky transfuzni pripravek se podava lé¢ebné pacientim
s DBA?

a) plna krev
b) erytrocytarni koncentrat
c) koncentrat imunoglobulint

d) fibrinogen

27. Pri jaké teploté se uchovava erytrocytiarni koncentrat
vV krevni bance?
a) -2 az 0°C
b) 0°C
c) +2 az +6°C
d) +10 az +14°C

28. Jakym zpisobem se dopravi transfuzni pripravek z krevni
banky na oddéleni?

a) v chladicim boxu ur¢eném pouze pro tento ucel

b) v chladicim boxu, ve kterém se soufasné piepravuje vice
druht transfuznich ptipravki

c) Vv nakupnim ko$iku vyhrazeném pro tento ucel

d) v igelitové tasce

29. Které potransfuzni reakce patri mezi pozdni
neimunologické? (vice spravnych odpovédi)

a) pretizeni Fe

b) anafylakticka

C) objemové pretizeni

d) ptfenos infekénich agens

30. Jak dlouho se na oddéleni uchovava krevni konzerva se
zbytkem krve pro pripad, Ze se objevi potransfuzni reakce?

a) 2 hodiny
b) 24 hodiny
c) 72 hodiny
d) 1 tyden
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31. Co se u pacienta méri pred transfuzi i po jejim skonceni?

a) vaha, vyska, télesna teplota

b) obvod bficha, mnozstvi moce

c) tlak krevni, spirometrie

d) tlak krevni, télesna teplota, pulz, mo¢ diagnostickym
papirkem

32. Jaké opatifeni je nutné provést pri vzniku transfuzni
reakce?

a) zastavit transfuzi, uvédomit lékate, podat kyslik

b) uvédomit 1ékafe a transfuzni oddéleni

c) uvédomit lékate, zrusit zilni ptistup

d) zastavit transfuzi, napojit novy infuzni set s fyziologickym
roztokem, uvédomit 1ékatfe a transfuzni oddéleni

33. Jaké informace se musi zkontrolovat na Stitku
transfuzniho pripravku pred jeho podidnim pacientovi?

a) datum odbéru, krevni skupina

b) krevni skupina, Rh faktor, datum expirace

c) krevni skupina, Rh faktor, nazev piipravku, vyrobni ¢.,
mnozstvi v ml, expirace

d) nekontroluje se

34. Kolik je Vam let?

a) do 20

b) 21 — 35
c) 36 — 50
d) nad 50

35. Jak dlouho pracujete ve zdravotnictvi?

a) do 5 let

b) do 10 let
c) do 20 let
d) nad 20 let

36. Jaké je VaSe nejvyssSi dosazZené vzdélani?

a) stfedni

b) vyssi odborné

c) vysokoskolské

d) zdravotnicky asistent

37. Studovala jste PSS?

a) ne
D) aN0, JaKE ...
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Krevni transfuze véera a dnes

Struéna historie transfuze krve

V 17. stoleti probéhly v Anglii a Francii prvni pokusy
s transfuzi krve, které by se jiz daly nazvat jako védecké. Védci
i 1ékatfi méli ale stale znacné zkreslenou a neuUplnou predstavu
o vyznamu a funkci krve v téle. Vychéazeli z uceni antického
filozofa Galéna a také z Bible, kterda nabddala k opatrnému
nakldddni s krvi, jako vzacnou tekutinou. Podle tehdejSich teorii
byly nemoci zpusobené bud Spatnou krvi anebo jejim nespravnym
mnozstvim v téle. Jako 1é¢ebnd metoda bylo vyuzivano pousténi
zilou. V 17. stoleti byla urc¢ena transfuze k léceni téméf vSech
nemoci, k odstranéni zachvatl Silenstvi, ke zméné povahovych
vlastnosti. Pfelomem v baddédni o krvi se stal rok 1616, kdy

William Harvey objevil krevni obéh.

Po tomto objevu se zrodila mySlenka na provedeni transfuze.
Prvni pokusy probéhly na zvifatech — na psech, ovcich, liSkach.
Jednalo se o pfimé krevni pfevody. Roku 1667 provedl
francouzsky matematik a lékaf Jean-Baptist Denis prvni transfuzi
krve ze zvitfete na ¢lovéka. Tuto oznacil za UspéSnou a zavedl
transfuzi do bézné 1ékatské praxe. Po provedeni transfuze
u pacienta trpiciho zachvaty Silenstvi ovSem doSlo néasledujici den

k jeho imrti a transfuze byly poté zakézényGl.

K transfuzim se véda vraci az roku 1816. Rada z nich byla
provedena UspésSné, ale objevilo se i mnoho nepfiznivych reakci,
které mnohdy koncily 1 smrti pacienta. Teprve v roce 1901
vysvétlil svym objevem krevnich skupin biolog Karl Landsteiner

reakce pfi transfuzich krve. Oznacil je A, B a C — coZ je dneSni 0.

1 .. . vy , s s . . , . .
Historie pouziti krevni transfuze, Wikipedie - oteviend encyklopedie, [online],

<http://cs.wikipedia.org/wiki/Krevhn% C3%AD transf%C3%BAze>
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Ve spoluprédci s A.S. Wienerem objevil v roce 1941 také Rh
faktor. Objev krevnich skupin je ovSem pfipisovdn ceskému
psychiatrovi Janu Janskému. Ten sice skupiny objevil pozdéji
a o praci Landsteinera nic nevédél, na rozdil od néj ovSem objevil
vSechny 4 krevni skupiny. Oznacil je fimskymi ¢islicemi I, II, III
a IV. Tento objev zvefejnil v roce 1906 referdtem ve Spolku
ceskych lékatu. Soucasné oznaceni krevnich skupin jako A, B, AB

a 0 bylo zavedeno az ve 30. letech 20. stoleti.

Objevitel krevnich
skupin Jan Jansky

(1873-1921)%

Hemoterapie dnes

V soucasné dob¢ je hemoterapie hojné vyuzivanou lécebnou
metodou nejen v hematologii, ale také v mnoha dalSich klinickych
oborech. Provadi se vyhradné neptimé krevni pfevody za dodrzeni
z4dsad Ucelné hemoterapie. To znamend, Ze pacientovi poddme jen
tu slozku krve a v takovém mnoZzstvi, které pacientovi schézi

a bez né¢hoz by bylo ohroZeno jeho zdravi nebo Zivot.

62 Jan Jansky, Wikipedie - otevienda encyklopedie, [online],

<http://cs.wikipedia.org/wiki/Jan_Jansk% C3%BD>
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Aby se co nejvice eliminovalo nebezpeci komplikujicich
reakci, je nutnd precizni spoluprace zdravotnikd na transfuzni
stanici 1 oSetfovatelského persondlu, ktery transfuzni ptipravek

pacientovi na oddéleni podava.

Transfuzni ptipravky zajistuje pro vSechny klinické obory
transfuzni sluzba. Ta provaddi odborna laboratorni vysSetieni, musi
zajistit dostatek transfuznich pfipravkt a také kontroluje jejich

vyuziti.

K 1é¢bé anémii ptevadime piipravky obsahujici erytrocyty.
Jedna se vétsiné piipadd o erytrocytarni koncentrat, plna krev se
aplikuje zcela vyjimeéné. Tyto ptipravky se podavaji zdsadné
stejnoskupinové = déarce i prijemce se shoduji v systému ABO
1 Rh. Ostatni antigeny se berou v Uvahu jen ve zvlaStnich

pfipadecheg.

Jakd opatieni je nutné dodriet pii aplikaci krevni transfuze:
Krev k vysetieni krevni skupiny a provedeni kriZové zkousky
— 6 ml venozni krve do plastové zkumavky s protisrdzlivym
prostiedkem, kterym je K3EDTA. Transportni teplota krevniho
vzorku je 18 - 24°C*. Zkumavka musi byt sterilni, pFedem

oznacend jménem, pfijmenim a rodnym cCislem pacienta.

Zidanka o transfuzni pripravek — vypliiuje sestra ve
spolupraci s lékafem. Nutno peclivé vyplnit vSechny kolonky,

véetné poctu pifedchozich transfuzi, u Zen pocet porodl a potratt.

63 Stankova, M., Neuwirth, J. et al. Zdaklady oSetrFovani nemocnych, s. 97 — 98.

4 .
6 Fakultni nemocnice Olomouc, Transfuzni oddéleni: Seznam provadénych

vySetieni, Laboratorni manuadl, [online],

<http://www.fnol.cz/main.jsp?id=1649#21>.
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Zadanka o transfuzni pfipravky65

Identifika

Pozadavek

¢ni Gdaje : Statim,
pacienta: Dokument &.: Fn-L031-001-TO-003, Verza &.: 2, st 112 vitalni
RC, q ’ ZADANKA O TRANSFUZNIi PRIPRAVKY indikace,
jméno, P. Paviova 6, 775 20 Olomouc Transfiizni oddéleni rezerva,
pf«ij meni 41 111, E-mail: fn@fnol.cz to@fnol.cz, pfijem materialu tel.: 588 442 268 P lanované
4 3 892
kod ZP (unifikovany Stitek) POZADAVEK
» ( vany 0ZA na den a
b i g STATIM * \ hodinu /
Jmé *
Razitko ;,Tf?ﬂ?im. | [ v moik.
pracovist Adresa | e hodin | Razitko
& Ic P (O 3 Kaéd zdravotni I =} ~ ’
’ ’ | M 1Z pojistovny (platce) l ‘ l | | ICL a
odbornos QATEL = Diagnoza  Diagnéza il Diagnézali_ podpis
t ~ Sovisté Razitko, ICL a M , v
\ J T gst) ‘ \ lékate
Datum a | | r N
das | Telefon zadatele—="—— Te I efon
y ‘ — T | MATERIAL K VYSETRENI - oznacte® yadatele
odbéru r—> [C3 69 mi sraziiva krev -
datum a &as odbéru ** r B | 9 ml nesraziiva krev
%, Zk
( , \ LABORATOR (udaje o pacientovi) im a/ky! , .
Jméno a T Transplantace kostni dfené [] ne []ano U d aje o
p 0 d p | S et téhotenstvi: Poéet potratu: Potransfiizni reakce [1no [ p ac | entov |
Imunni protilatky [ nezjistény [] zjistény oy ; .
sestry ‘ T : pocet
odebirajic transfuzi,
i krev PLA: potratt,
r N potransfu
/ N\ | TvySetien KS, PRO zni
Pozadavek 7;;%%7{?: Detekce protilatek [ PAT reakce,
na A NG| ol imunni
| 84
ptipravek: ‘H‘ protilatky
druh, jEse e TDK
pocet TU, ‘ ‘
deleukotiz T — v
ace, = ) Test sluéitelnosti ’ -
ozafeni, [ | l
jiné ; * | |
{ " T [
K7izovd zkousSka — provadi ji transfuzni oddéleni. Jedna se

o povinnou zkouSku kompatibility krve darce a pfijemce.

Predtransfuzni kontrola dokumentace u luZka — provadi ji
lékat 1 sestra. Kontroluji doklad o provedené kiizové zkouSce
a urceni krevni skupiny. Tyto tdaje se musi shodovat s osobnimi
udaji pacienta a s udaji na krevni konzervé. Jedna se o vyrobni

¢islo, druh pfipravku, mnozstvi v ml a datum exspirace.

Vysetireni pacienta pred i po transfuzi — sestra zméii TT, TK,

pulz a mo¢ diagnostickym papirkem, hodnoty se zaznamenaji do

65 Fakultni nemocnice Olomouc, Transfuzni oddéleni: Zédanky, Laboratorni
manudl, [online], <http://public.fnol.cz/www/to/zadanky/Fm-L009-035-TO-
003.pdf>
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dokumentace pacienta. Rovnéz je nutné zaznamenat Cas zahdjeni

a ukonceni transfuze.

Kontrola krevnich skupin u lizka — za asistence sestry
provadi lékat pomoci diagnostickych sér anti-A a anti-B. Vysledek
musi byt shodny s vysledkem vySetfeni KS provedeného na
transfuzni stanici®. Vysledek sangvi testu u jednotlivych KS uvadi

nasledujici tabulka®’.

krevni skupina anti-A anti-B
A + -
B - +
AB + +
0 - -

Biologicky pokus — rychlé podani 10-20ml krve, u déti 2-5ml
krve. Transfuze je potom zpomalena na minimum a sleduje se, zda
nedochazi k projevim nezadouci reakce. Tento postup se zopakuje
2x a je-li vSe v pofadku, muze se krev aplikovat pacientovi.

Provadi jej lékart.

Monitorovani v prubéhu transfuze — sestra pravidelné aktivné
kontroluje objektivni stav i subjektivni pocity pacienta. Pfi
objeveni se pfiznakl, které by mohly znamenat vznik transfuzni
reakce (napf. duSnost, bolest na hrudi, v bedrech, erytém,
tfesavka), ihned pferusi aplikaci krve, pro zachovani zilniho
vstupu napoji novy infuzni set s fyziologickym roztokem a pfivola

lékate. Ten rozhodne o dalSim postupu.

66 Stainkova, M., Neuwirth, J. et al. Zdaklady oSetrFovani nemocnych, s. 98 - 99.

Kapounova, G. Osetrovatelstvi v intenzivni péci, S. 83.
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Hlavni zdasady pro zajisténi bezpeéného krevniho pievodu
» vyloucit moznost zamény krevniho vzorku k pfedtransfuznimu
vysSetieni
> pied zahajenim transfuze vyloucit zdménu krevni konzervy
a zkontrolovat souhlasnost dokumentace o provedeném
vySetieni
provést kontrolu KS u lizka pacienta
spravné provadét biologicky pokus
pravidelné pacienta sledovat béhem aplikace transfuze

zbytek krve uchovat na oddéleni po stanovenou dobu
68

YV V. V V V

precizné vést predepsanou dokumentaci

68 Stankova, M., Neuwirth, J. et al. Zdaklady oSetiFovdani nemocnych, s. 99.
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Ilustracéni fotografie

Pomicky pro zavedeni periferni zilni kanyly a odbér

vzorku krve k ptedtransfuznimu vyS§etieni

Kanyla zavedena do periferni zily s odbérem krve

k ptedtransfuznimu vyS§etieni
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Pomucky k odbéru krve a aplikaci transfuze do CVK
(podkozni port)

Zavedeni spacialni Huberovy jehly do podkozniho portu,

odbér krevniho vzorku
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