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SOUHRN

Uvod: Hemofilie je dédi¢na choroba charakterizovana nedostatkem ¢&i dysfunkei specifickych bilkovin odpovédnych
za srazlivost krve. Opakovana krvaceni do kloubt a svall vedou k vaznym a progresivnim poskozenim téchto tkani.
Dospélé osoby s hemofilii ¢eli Sirokému spektru problémd, které souvisi s jejich nemoci. Pti analyze rozhovord pilotni
analyzy, kterd se tykala socidIni opory, resilience a kvality Zivota pacientt s hemofilii, vysly najevo dllezité a proble-
matické aspekty tykajici se systému péce o tyto osoby.

Cile: Definovat problematické oblasti v systému péce o osoby s hemofilii a identifikovat problémy, které jsou spon-
tanné reflektovany Ucastniky - osobami s hemofilii.

Metody: Ucastniky byly osoby s hemofilii. Jednalo se o pét dospélych muzl Zijicich v Ceské republice. U&astnici se
ucastnili polostrukturovaného hloubkového rozhovoru (in-depth interview) zaméreného na téma kvality zivota osob
s hemofilii. Rozhovory byly tematicky analyzovany.

Vysledky: Problematické oblasti v systému péce o osoby s hemofilii byly rozdéleny do nasledujicich oblasti: (1)
oblast 1écby hemofilie, (2) oblast informovanosti o hemofilii a (3) oblast financovani lé¢by a zdravotnich nasledk
zpUsobenych hemofilif.

Zaveér: Problematika nastaveni optimainiho systému péce o osoby s hemofilif je velmi komplikovana. Predkladana
zjisténi mohou prispét ke snaham zlepsovat péci o osoby s hemofilii. Informace o nedostatcich v péc¢i z pohledu
vybraného vzorku pacientd mohou slouzit i jako zpétnd vazba pro pacientskou organizaci, statni instituce i ¢leny
tymU jednotlivych hemofilickych center. V budoucnu by bylo vhodné rozpracovat zjisténé zavéry v dalsich studiich.
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SUMMARY

Ratajova K., Blatny J., Polackova Solcov I., Bohiin M., Meier Z., Horiidkova T., Brnka R., Tavel P.

Addressing the issues of complex care from the perspective of people with haemophilia

Introduction: Haemophilia is a hereditary disease characterised by shortage or dysfunction of specific proteins
involved in blood coagulation. Repeated bleeds into joints and muscles lead to severe and progressive damage
to these tissues. Adults with haemophilia face a wide range of problems associated with their condition. Analysis
of interviews undertaken as part of a pilot study and focusing on social support, resilience and quality of life of
haemophilia sufferers revealed some important and problematic aspects of the system of care for these people.
Goals: To identify problematic areas in the care for persons with haemophilia as well as issues viewed as challenging
by our respondents, persons suffering from haemophilia.

Methods: Five adult men suffering from haemophilia an residing in the Czech Republic participated in our study.
We conducted semi-structured in-depth interviews focusing on the quality of life of persons with haemophilia.
Interviews were then analysed according to the issues that arose.

Results: Problematic areas in the system of haemophilia care were assessed based on respondents’ views and
divided into (1) haemophilia treatment, (2) haemophilia awareness and (3) financing of haemophilia treatment and
health haemophilia-associated impairments.

Conclusion: The issue of establishing an optimal system of care for persons with haemophilia is highly complex.
This study’s findings could contribute towards improving care for haemophilia sufferers. Information on shortcom-
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ings of currently available care coming from patients themselves could moreover serve as feedback for patients’
organisations, state institutions and members of specialised haemophilia teams. Our findings should be developed

and extended by further studies in the future.
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uvob

Hemofilie je dédicna choroba charakterizovana
nedostatkem ¢i dysfunkci specifickych bilkovin od-
povédnych za srazlivost krve [1]. Opakovana krvaceni
do kloubti a svalll vedou k vaZnym a progresivnim
poskozenim téchto tkani. Hemofilie je genetické one-
mocnéni, které postihuje pfevazné muZe. Zeny obvykle
jen prenasi genovou mutaci, ale mohou mit rovnéz
symptomy spojené s poruchou krevniho srazeni [2].
Hemofilie ovliviiuje postizené osoby nejen fyzicky, ale
také socialné a psychicky [3]. Z dostupnych vyzkumu
vyplyva, ze dospélé osoby s hemofilii Celi Sirokému
spektru problémi, které souvisi s jejich nemoci. Patfi
meziné (zejména u osob s inhibitory téZzko kontrolova-
né) krvacivé epizody [4], poSkozeni kloubii [5], artriticka
bolest [6], télesné postizeni [7], emocni [8] a socidlni
problémy[9] a z nich plynouci problémy finanéni [10].
V neposledni fadé ovliviiuji onemocnéni také blizké
rodinné vztahy osob s hemofilii [11]. Je znamo, Ze
traumatické zazitky, chronicky stres a nemoci mohou
pfedchazet rozvoji dusevnich onemocnéni [12]. Z toho
dtivodu je nutné nejen 1é¢it hemofilii jako nemoc na
fyzické irovni, ale vénovat se také dopadim nemoci na
psychické zdravi jedince a na jeho socidlni prosttedi.
Pfi analyze rozhovort pilotni analyzy, ktera se tykala
socialni opory, resilience a kvality Zivota pacient( s he-
mofilii, vySly najevo dlilezité a problematické aspekty
tykajici se systému péce o tyto osoby. Rozhodli jsme se
jeuverejnit s cilem poukazat na ty oblasti v systému pé-
e 0 osoby s hemofilii v Ceské republice, které ucastnici
povazuji za problematické.

METODA

Abychom lépe porozuméli témattim, Ktera lidé
s hemofilii problematizuji, a jejich vyznamu, zvolili
jsme techniku individualnich hloubkovych rozhovorti.
Ulastnici byli vybirani icelovym kriteridlnim vybérem
[13]. Kritériem ucelového vybéru bylo onemocnéni
hemofilii, vék nad 18 let a 1é¢ba v CR. Oslovili jsme
pét osob s hemofilii, ¢tyfi osoby trpi hemofilii typu
A s inhibitorem, jednu osobu hemofilii typu B bez

vess

v Ceské republice. Pacienti byli osloveni prostfednic-
tvim oSetfujiciho 1ékate hemofilického centra nebo
prostfednictvim pfedsedy Ceského svazu hemofilikii.
Informace o vybérovém souboru uvadime v tabulce 1.

Tab. 1Informace o Uc¢astnicich

Anonymizované jméno  Vék (roky) Hemofilie

Jan 44 A s inhibitorem
Pavel 67 B bez inhibitoru
Petr 26 A s inhibitorem
Milan 44 A s inhibitorem
Adam 63 A s inhibitorem

Ucastnici byli informovani o cilech a smyslu pi-
lotni analyzy a obdrzeli strukturu rozhovoru predem
k nahlédnuti. Pfipadné dotazy a nejasnosti mohli
konzultovat s 1ékafem. Ti, ktefi souhlasili s i¢asti na
pilotni analyze, byli pozvani do hemofilického centra
dané nemocnice nebo byli navstiveni doma, kde byl
realizovan hloubkovy rozhovor. Uastnici byli pfed
vlastnim rozhovorem informovani o moznosti kdykoliv
zruS§it svou ucast na pilotni analyze. Podepsali infor-
movany souhlas, ve kterém byly uvedeny informace
o cilech studie a rovnéz o rizicich a benefitech tcasti
na pilotni analyze.

Ziskana data byla analyzovana pomoci tematické
analyzy [14]. Jejim cilem je rozpoznat a identifiko-
vat smysluplné vyznamové vzorce uvnitt sledovaného
souboru, které poskytuji odpovéd na sledovanou vy-
zkumnou otazku. Pouziva se jako prostfedek k ziskani
hlubsiho porozumeéni informacim, které byly ziskany
v pribéhu vyzkumu. Tematicka analyza detailné po-
pisuje, jak tcastnici rozumi svému osobnimu a social-
nimu svétu. Nejdtlezitéjsi je vyznam jednotlivych
zkuSenosti a udalosti z hlediska jednotlivych ucastni-
kli. Oteviené otazky umoznuji icastnik@im co nejlépe
a nejpresnéji popsat sledovany jev.

Rozhovory byly pfepsany, anonymizovany a na-
sledné analyzovany. Tematicka analyza probihala ve
standardnich krocich od hledani stejnych témat a je-
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jich zobecnélych kategorii, pfes revizi a preskupeni
témat a jejich pojmenovani [15]. Cilem analyzy bylo po-
psat, jak icastnici tematizuji problémy v systému péce
o0 osoby s hemofilii. Soucasti analyzy jsou i i€astniky
navrhovana feSeni problematickych oblasti. Jednotliva
témata ve vysledcich jsou uvadéna hierarchicky z hle-
diska vyznamu, ktery jim byl ve vypovédich tcastnikil
prikladan.

VYSLEDKY

Problematické oblasti v systému péce o osoby s he-
mofilii byly tcastniky rozdéleny do nasledujicich ob-
lasti: (1) 1é¢ba hemofilie, (2) informovanost o hemofilii
a (3) financovani 1é¢by a zdravotnich nasledkd zpiiso-
benych hemofilii. V nasledujicim pfehledu uvadime
v bodech ptiklady, které tcastnici uvedli. Jedna se
o konkrétni priklady v systému péce o osoby s hemo-
filii, kterym ucastnici prikladaji vyznam a ve kterych
zaroven spatfuji moznost zvySeni kvality péce. Nejedna
se o nazory autori.

1. Lécba hemofilie:

- zmeéna v aplikaci 1éku (subkutanni aplikace profy-
laktické 1é¢by),

- pouziti novych 1éki s prodlouZenym tcinkem iu pa-
cientt s inhibitorem,

- mnové moznosti 1é¢by pfi odstranéni (eradikaci) in-
hibitoru,

- moznost individudlniho nastaveni 1é¢by (v zavislosti
na rizném typu krvaceni nasadit vhodné davky
1éki1),

- komplexni program péce o pohybovy aparat a kom-
plexni lazeniska péce,

- koordinace a komplexnost systému péce o osoby
s hemofilii,

- harmonizace (srovnani) irovné hemofilickych cen-
ter v Ceské republice,

- vytvorit ve vSech centrech multidisciplinarni tymy
(sloZené z 1ékartii, psychologii, ortopedii, socidlnich
pracovniki aj.) pecujici o osoby s hemofilii; cilem
jejich snazeni ma byt nastaveni komplexniho in-
dividualniho pristupu k osobam s hemofilii podle
jejich ménicich se potfeb vzhledem k tomu, jak se
meéni jejich zdravotni stav plisobenim nemoci.

2, Informovanost o hemofilii:

- informovanost zaméstnanci rychlé zichranné sluz-
by o nutnosti specifického pristupu pti 1écbé osob
s hemofilii,

- informovanost 1ékatii (ortopedii, stomatologi, chi-
rurgll atd.) a dalsiho zdravotnického personalu
(zdravotni sestry) o nutnosti specifického pfistupu
k osobam s hemofilii,
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- aktivni rozesilani informaci e-mailem ¢i postou
osobam registrovanym v Ceském svazu hemofiliki
(napf. o novinkach v 1é¢bé, o moznostech setkava-
ni),

- zajisténi poradenstvi osobam s hemofilii s cilem
umoznit jim orientaci v systému socialnich davek,
aby védéli, na jakou financ¢ni pomoc maji narok
ajak ji dosahnout,

- mnavazani spoluprace se zahrani¢im, poucit se z dob-
ré praxe (v Polsku napf. rozvazi osobam s hemofilii
1éky dom peCovatelska sluzba).

3. Financovani 1écby a nasledku zpusobenych he-
mofilii:

- garance statu nejen pti financovani 1é¢by hemofilie,
ale také naslednych zdravotnich komplikaci, které
nemoc zpasobuje; konkrétné byly zminovany napi.
uhrady pfevazového materialu u téZce se hojicich
zranéni nebo 1é¢ba zdravotnich nasledkt po cévnim
mozkovém krvaceni,

- sjednoceni statni politiky prispévki na kompenzac-
ni pomiicky tak, aby v kazdém kraji platila stejna
pravidla,

- zajistit financovani sofistikovanéjsich kompenzac-
nich pomtcek, napt. shoprider (nakupni vozitko),
elektricka tfikolka, schodistova sedacka, polohovaci
postel.

DISKUSE

Podle dostupnych informaci se literatura v oblasti
hemofilie primarné zameértuje na lé¢bu fyzickych proje-
vli nemoci [16]. Domnivame se, Ze je dleZité, sledovat
také dopady nemoci na psychické zdravi jedince a na
jeho sociadlni prosttedi.

Prvnim vystupem z naseho pilotniho projektu je
informace, Ze fada zalezitosti, které pracovnici he-
mofilickych center povazuji za vyfesené, vidi osoby
s hemofilii jako problém, ktery je trapi.

Zasadni je rovnéz informace, Ze se nasi ucastnici
domnivaji, Ze péce ve vSech hemofilickych centrech
nenina stejné tirovni. Tuto skutecnost bude tfeba dale
analyzovat (to je ale mimo mozZnosti této prace).

Celkové jsou pacienty navrhovana zlepsSeni systému
péce o osoby s hemofilii vicetroviiova. Vyzaduji koor-
dinaci a vzajemnou spolupraci verejného - statniho,
soukromého i neziskového sektoru. Soukromy sektor
je zastoupen v ramci vyzkumu a vyvoje novych 1éki
zejména farmaceutickymi spolec¢nostmi.

Statni sektor (Ministerstvo zdravotnictvi, Mini-
sterstvo prace a socidlnich véci a jim podléhajici
instituce - tedy i hemofilicka centra) by mél podle
nazoru pacientl garantovat dostupnost téchto 1ékt
(v€etné novinek), moznost nastaveni individudlni
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1écby, zajistit komplexni program péce o pohybovy
aparat a komplexni lazeniskou péci, podilet se na
vyrovnani irovné hemofilickych center v CR, sti-
mulovat vytvofeni multidisciplinarnich tymu pro
PécCi o osoby s hemofilii ve vSech centrech, infor-
movat zameéstnance rychlé zachranné sluzby a dalsi
zdravotnicky personal o specifikach péce o osoby
s hemofilii, garantovat 1é¢bu osob s hemofilii vcet-
né naslednych zdravotnich komplikaci, financovat
sofistikovanéjsi kompenzacni pomticky, zajistit od-
borné poradenstvi.

Domnivame se, Ze ¢ast téchto problémf je ve vétsiné
center jiZz feSena a na péci o osoby s poruchami krevniho
srazeni jsou vynakladany nemalé prostiedky a usili,
Nicméneé je patrné, Ze nazor pacientd se v této otazce
lisi, a je otazkou, co je toho pfi¢inou. Zda dané sluzby
opravdu chybi, zda existuji problémy v komunikaci
nebo snad existuji jiné davody?

Neziskovy sektor - Cesky svaz hemofilikii - se miiZe
podilet na koordinaci komplexniho programu péce
o pohybovy aparat a komplexni lazeniskou péci. Miize
rovnéZ spolupracovat na vyrovnani urovné riznych
hemofilickych center v CR. MiZe motivovat vytvofeni
multidisciplindrnich tymu pro 1é¢bu osob s hemofilii
tam, kde jeSté vytvofeny nebyly. Domnivame se dale,
Ze mlZe iniciovat komunikaci mezi odborniky zabyva-
jicimi se poruchami krevniho sraZeni a zameéstnanci
rychlé zachranné sluzby ¢i dalsimi odborniky v ramci
integrovaného zachranného systému o specifikach péce
o0 osoby s hemofilii. Kone¢né miiZe navazat spolupraci
s podobnymi organizacemi v zahranici a jisté i aktivné
rozesilat informace o novinkach v 1é¢bé a moznostech
setkavani osob s hemofilii. Obecné lze konstatovat, ze
role pacientské organizace je nezastupitelna a zejmé-
na jeji ptisobeni ,, dovnitf* vlastni komunity mtZe byt
velmi pfinosné.

Klimitim tematické studie patfi nizky pocet icast-
nik{. Z uvedenych dat neni mozné vyvozovat obecné
zaveéry pro celou populaci a je zadouci vysledky ovérit na
$irsim vzorku Gcastnikli - osob s hemofilii a icastnikl
expertll (1ékafli, socidlnich pracovnikil ad.). Kvalita
vysledkl se v tomto pripadé zaklada na kritériu di-
véryhodnosti, které zarucuje spolehlivost vypovédi,
potvrzeni a pfevoditelnost vyrok a jejich autenticitu
[17, 18]. Ucastnici byli pozddani o dodrZovani tohoto
kritéria a také o co nejvétsi moznou upfimnost. Analyza
dat byla provadéna systematicky a hlavni témata, ktera
z analyzy vyplynula, byla kontrolovana dvéma na sobé
nezavislymi autory. Tim jsme se snazili minimalizovat
mozné chyby ¢i nepresnosti, jimz se vSak s ohledem na
vySe uvedena fakta v tomto typu vyzkumu nelze nikdy
zcela vyhnout.

ZAVER

Problematika nastaveni optimalniho systému péce
0 osoby s hemofilii je velmi komplikovana a neustale
se vyviji. Cilem na$i pilotni analyzy nebylo objektivni
hodnoceni stavu této péce v Ceské republice, ale popis
témat, ktera jsou z pohledu samotnych osob s hemofilii
vnimana jako problematicka. Pfinos studie vnimame
ve snaze o dalsi zlepsovani péce o osoby s hemofilii
i za mozny namét budoucich védeckych a vyzkum-
nych aktivit. Studie nabizi rovnéz zpétnou vazbu pro
pacientskou organizaci, statni instituce i ¢leny tymu
jednotlivych hemofilickych center.
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firem Takeda, Novo Nordisk, Bayer, Sobi, Roche, LFB
a Pfizer.

Do redakce doruceno dne 19.12. 2019.
Prijato po recenzi dne 27. 5. 2020.
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