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Uvod

Imunodeficience je onemocnéni, které se projevuje Sirokou skdlou poruch imunitniho
systému. Poruchy se mohou vyskytovat v oblasti specifické a nespecifické nebo bunécné a
humoralni imunité. Podle etiologie dale rozd€lujeme imunodeficience na primarni a
sekundarni. Nejcastéjsim klinickych projevem jsou opakované infekce, autoimunitni nebo
nadorova onemocnéni.

Po celém svété v minulosti probéhly cetné vyzkumy a studie u imunodeficitnich
pacienti ve snaze nalézt kvalitni ndhradu protilatek a dosahnout tak optimalnich hladin
zajistujicich snizeni nemocnosti pacienta. Dilezity je vSak i1 zpusob jejich podani a
individualizace 1éc¢by. Jaky je napiiklad piechod pro pacienta z intravenozniho
k subkutdnnimu podavani? Je nova lééebnd metoda stejné¢ bezpecna ¢i ufinnd a dobie
tolerovana pacientem? Tyto otazky byly a nadale jsou predméty pro dalsi vyzkumy.

Ve své praci chci poukdzat na moznosti souc¢asné substitucni 1écby imunoglobuliny.
Zjistit, jaka je kvalita Zivota pacientl s poruchou tvorby specifickych protilatek pfi nastavené
terapii a zda je zpusob zvolené metody podani pro pacienta vyhovujici variantou. Prozatim
nebyl vytvoren zadny standardizovany dotaznik pro tuto problematiku v Ceské republice ani
v zahraniéi. UGelem prace bylo vytvofit nastroj na posouzeni spokojenosti pacientll pii
stanoveném léebném postupu a porovnani mezi jednotlivymi skupinami. Pro zjisténi kvality
zivota v souvislosti se zdravim byl pouzit standardizovany dotaznik SF — 36.

Studie méfici kvalitu Zivota jsou obtizné srovnatelné, tykaji se bud’ rozsahlych
souborit obecné populace, rizné pocetnych soubori a vzdjemnych srovnani populacnich
soubortl nebo klinickych subpopulaci. Z mého pohledu bude zajimavé zjistit, jak tuto otazku
vnimaji pacienti z naSeho centra pro primdrni imunodeficity, které se dle mezinarodniho

registru (posledni aktualizace r. 2014) fadi mezi tfeti nejvétsi v CR.



1  Cile teoreticko-prehledové Casti prace:
Teoreticko-piehledova Cast prace si stanovila tyto cile:
1. definovat pojmy primarni a sekundarni imunodeficience
2. charakterizovat historii a soucasnost substitu¢ni 1écby imunoglobuliny
3. definovat pojmy - kvalita zivota ¢lovéka 1 kvalita Zivota souvisejici se zdravim
4. popsat metody zjist'ujici kvalitu zivota pacientii
5. shrnout vysledky dosavadnich vyzkumu kvality Zivota u pacientti
s primarni imunodeficienci
6. podrobné rozebrat osetfovatelsky pohled - oSetrovatelské diagnozy, edukaci

a specialni postupy v aplikaci imunoglobulini.

1.1 Teoreticko-prehledova cast

Nejprve vysvétlim pojmy primdrni a sekundarni imunodeficience a budu blize specifikovat

jednotlivé typy.

Primarnimi imunodeficiencemi se oznacuji vrozené poruchy imunitniho systému,
zpusobené poruchou genu nebo genti kodujicich nékteré proteiny, dilezité pro funkci
imunitniho systému. Klasifikace je moZna z rGznych hledisek. Pro klinickou praxi nejlépe
vyhovuje fenotypické deleni imunodeficienci podle disledku, ke kterému urcita porucha
vede, tedy déleni na poruchy protilatkové, bunécéné, kombinované, fagocytarni a
komplementové. Jako bunécny nebo kombinovany defekt se projevuji i poruchy v antigenni
prezentaci (deficity molekul HLA 1. a II. tfidy), (Bartinkova et al., 2007, s. 61).

Do skupiny protildtkovych (humoralnich) imunodeficienci se zafazuji poruchy
lymfocytt B a tvorby protilatek, kdy funkce T lymfocyti zlstavaji zachovany. Pacienti trpi
casto opakovanymi infekcemi vyvolanymi opouzdfenymi mikroby. Prvni popsanou vrozenou
imunodeficienci byla Agamaglobulinemie vazand na X — chromozom (XLA) pediatrem O. C.
Brutonem, 1952. Jedna se o onemocnéni, které je zpilisobené mutacemi v riznych oblastech
genu na X — chromozomu kodujiciho proteinkindzu, kterd se ucastni signalizace pifes BCR,

a ma tedy i zasadni vyznam pfi diferenciaci pre — B lymfocytl v kostni dfeni (Hotejsi et al.,

2013, s. 260). Klinické projevy jsou €asto po 6. mésici veku, kdy klesnou matetské protilatky.



Terapii Brutonovy i jinych forem agamaglobulinemii je substituce imunoglobulint. Pii této
1é¢bé se pacienti dozivaji dospélosti (Bartiinkova et al., 2007, s. 110).

Selektivni imunoglobulinové defekty se vyznacuji CasteCnou nebo uplnou absenci
nekterych izotypt imunoglobulinti. V naSich podminkéch je nejrozsitenéjsi deficit IgA. Jeho
misto v slizniéni imunit¢ mize byt do urcité¢ miry zastoupeno sekre¢nim IgM, v dolnich
cestach dychacich sekre¢nim IgG. Proto nemusi mit postiZeni jedinci zddné klinické ptiznaky.
Zda se, ze ve srovnani se zdravou populaci vSak miize vétSina téchto pacientli trpét zvySenou
nachylnosti k respiracnim infekcim, ale také k alergickym, autoimunitnim a pravdépodobné
1 nddorovym chorobam (Hoftejsi et al., 2013, s. 261). Substitu¢ni 1écba imunoglobuliny je
omezena, nebot’ neni k dispozici preparat, ktery by obsahoval IgA ke slizni¢ni aplikaci a ktery
by byl vhodny pro dlouhodobou terapii. Intraven6zni imunoglobuliny jsou v zasadé
kontraindikovany, protoze stopové mnozstvi IgA v nich obsaZzené mlze vyvolat tvorbu anti —
IgA protilatek. Pfi opakovaném podani jakéhokoli krevniho derivatu, ktery obsahuje IgA,
existuje u takto senzibilizovaného pacienta nebezpeci anafylaktickych reakci. Diilezita jsou
1 rezimova opatfeni a fadn¢ vedena antibioticka 1é¢ba (Barttikova et al., 2007, s. 111).

Selektivni deficity podtiid imunoglobulini G (IgGl — IgG4) se vyskytuji bud’
samostatné, nebo v kombinaci s deficitem IgA (IgG2, IgG4). Indikace substitucni 1écby
imunoglobuliny se odviji od klinického obrazu a schopnosti tvorby protilatek (Bartiiikova et
al., 2007, s. 112).

BéZna variabilni imunodeficience (CVID) se nékdy oznacuje jako ziskana
hypogamaglobulinemie dospélych, a to proto, Ze k manifestaci dochdzi obvykle az
v dospélosti (Bartiiikkova et al., 2007, s. 113). Jde o heterogenni skupinu onemocnéni
charakterizovanou poruchou tvorby protilatek zejména tfid IgG a IgA, které v periferni krvi
vétSinou zcela chybi nebo jsou pfitomny ve vyrazné€ sniZzenych hladinach; koncentrace IgM je
variabilni (Hofejsi et al., 2013, s. 261). Pacienti s CVID jsou vystaveni vétSimu riziku infekei
hornich cest dychacich, sinusitid, pneumonii, bronchiektazii, autoimunitnich onemocnéni atd.
Standardni 1é¢bou je ndhrada imunoglobulintd (IVIG nebo SCIG), ktera je ¢asto dopliiovana
profylaktickou antibiotickou terapii (Jolles, 2014). U autoimunitnich onemocnéni je 1écba
doplnéna jesté poddvanim imunosupresiv.

Dalsim typem hypogamaglobulinémie spojend s vyskytem thymomu je ve star$i
literatuie oznaCovany Gooditv syndrom. Nekteti autofi jej fadi mezi varianty CVID, jini jej
uvadéji samostatné. Vyskytuje se spiSe u starSich pacienti (po 45. roce zivota) a mé horsi

prognézu. Soucasti terapie je odstranéni thymomu, ktery pacienta ohrozuje lokalni
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invazivitou. Po thymektomii vSak nedochazi k normalizaci parametri imunitniho systému.
Ma charakter kombinovaného imunodeficitu (Bartinkova et., al., 2007, s. 114 — 115).

~Poruchy bunécné imunity jsou délené na t¢zké kombinované defekty imunity a
funk¢nich poruchy lymfocytd T. U prvni skupiny lymfocyty T v periferni krvi prakticky
chybi, zatimco u druhé skupiny jsou pfitomny, ale vykazuji rizné funkéni anomalie* (Hotejsi
etal., 2013, s. 262).

Téiké kombinované defekty (SCID) jsou nejzavaznéjsi formou primarni
imunodeficience. Klinicky se projevuji brzy po narozeni tézkymi infekcemi. Oc¢kovani zivymi
vakcinami miize zpisobit vazné onemocnéni. Bez 1€¢by umiraji tyto déti obvykle do jednoho
roku po narozeni (Hofejsi et al., 2013). Molekularni podstata SCID je heterogenni a pocet
riznych definovanych poruch naristd. Obvykle se déli do n€kolika skupin dle ptitomnosti T,
B a NK bunék. U vSech forem SCID je indikovana lécba transplantaci krvetvornych bunék.
Do transplantace je nutnd substitu¢ni lécba imunoglobuliny, profylaktick¢ podavani
antibiotik, antimykotik, antivirotik a rezimova opatieni. V indikovanych ptipadech je ve svéte
dostupnd genova terapie (Bartinkova et al., 2007, s. 122).

Funkcni poruchy lymfocytii T jsou charakterizovany normalnim nebo sniZzenym
poctem lymfocyti T v periferni krvi. Vykazuji rizné funkcéni anomalie. Spole¢nym rysem
téchto onemocnéni je Castéjsi vyskyt autoimunitnich a alergickych projevl a také malignit
(Hoftejsi et al., 2013, s. 263).

Aktivaéni poruchy T lymfocytii jsou onemocnéni projevujici se poruchami molekul
zodpovédnych za proces aktivace zralych lymfocytti T nebo jejich prekurzort. Tyto choroby
Casto doprovazeji autoimunitni reakce, ktery byvaji nejCastéji namifeny proti krevnim
elementim (Hoftejsi et al., 2013, s. 264).

Syndrom hyperimunoglobulinemie IgM je vzicny syndrom, popsany jiz v r. 1960.
Jde o skupinu zdvaznych vrozenych imunodeficienci, pro které jsou typické velmi nizké
hladiny imunoglobulinu tfid IgG, IgA a IgE snormalni nebo zvySenou hladinou IgM.
Pfi¢inou onemocnéni je porucha mechanismu izotopového ptesmyku. PostiZzena je slozka
nejen humoralni, ale i bunécnd. Pacienti jsou ohroZeni oportunnimi infekcemi piedevsim
Pneumocystis jirovecii, CMV, kryptokoky nebo mykobakteriemi. Typické jsou casté
recidivujici respiracni infekce, chronicky prijem doprovazeny neprospivanim. Zakladem
1éCby jsou rezimova opatfeni, antibiotickd profylaxe a substitu¢ni 1écba imunoglobuliny.

Jedina kauzalni terapie je alogenni transplantace hematopoetickych bunck (Janda et al., 2012).
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Syndrom hyperimunoglobulinemie IgE je komplexni multisystémové onemocnéni
postihujici zejména imunitni a muskuloskeletarni systém. Casté jsou také poruchy dentice.
Poruchy imunitniho systému se projevuji dermatitidou ptfipominajici atopicky ekzém, dale
recidivujicimi stafylokokovymi abscesy klize a pneumoniemi s tvorbou pneumatocele.
Postizeni muskuloskeletarniho apardtu se projevuje typickym obli¢ejem s hrubymi rysy.
Typické jsou 1 vysoké hladiny IgE a eozinofilie. Specifickéd 1é¢ba neexistuje. Profylakticky se
podévaji antibiotika, antimykotika a podpora imunoglobuliny (Litzman, 2008).

Poruchy fagocytozy se projevuji infekcemi vyvolanymi stafylokoky, enterobakteriemi,
plisnémi a mykobakteriemi. Jedné se o hnisavé infekce, abscesy, tvorba granulomi, difuzni
zanéty sliznic a kize a mohou vést k sepsi (Hotejsi et al., 2013, s. 267).

Poruchy komplementu a dalSich sérovych opsoninii jsou poruchy velmi vzacné.
Z funkce jednotlivych slozek vyplyvaji rozdilné dusledky poruch pro organismus, nejcastéji

meningitidy, gonitidy a autoimunitni onemocnéni (Hotejsi et al., 2013).

1.2 Sekundarni imunodeficience

Jsou chorobné stavy, které se vyvinou v pribéhu Zivota jedince v disledku plsobeni
vnéjSich nebo vnitinich faktord a jsou dosti ¢asté (Hotejsi et al., 2013, s. 279).

Nejcastéjsi pficinou sekunddrni imunodeficience ve svétovém meéftitku je podvyziva.
Na dal§im misté potom infekce virem HIV a TBC. Imunodeficience mohou zptisobovat i jiné
infekce. Velky podil v ekonomicky vyspélych zemich na sekundarnich imunodeficiencich
maji iatrogenni zdsahy — operace, ozafovani, imunosupresivni terapie po organovych
transplantacich, autoimunitni onemocnéni, stavy po transplantaci kostni dienég, cytostaticka
1é¢ba. Ke zvySené nachylnosti k infekcim vedou také poruchy pfirozenych bariér (popaleniny,
poranéni a toxicka poskozeni kiiZe a sliznic, chronickd zanétlivd onemocnéni kiiZe a sliznic)

a polytraumata (Bartlnkova et al., 2007, s. 149).

Sekundarni imunodeficience lze rozdélit dle prevazujici postizené slozky na
protilatkové, bunécné, kombinované, fagocytarni a komplementové. V tadé piipada
sekundérnich imunodeficienci jde o kombinaci kategorii. Lécba spociva v maximalni snaze
ovlivnit zdkladni onemocnéni, které deficit vyvolalo. K substitu¢ni 1écbé se pristupuje u
symptomatickych nemocnych. Vyhodna je antibioticka profylaxe (Hofejsi et al., 2013).

Sekundarni  protilatkové imunodeficience jsou charakterizovany snizenim
koncentrace protilatek, ktera je nejcastéji zptisobena jejich ztratami (nefrotickym syndromem,

konstriktivni perikarditidou, stfevnim onemocnénim nebo poruchou syntézy).
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Pti stfevnich lymfangiektaziich a rozsahlych stfevnich zanétech dochéazi ke snizeni vSech ttid
imunoglobulinti. K poruse syntézy protilatek dochazi také pii malignitach, které postihuji
lymfocyty B, zejména u chronické lymfatické leukemie a mnohocetného myelomu (Hoftejsi et
al., 2013, s. 275).

Sekunddarni bunécéné imunodeficience mohou byt prechodné zpisobené virovym
ziskané poruchy bunécné imunity je AIDS zpisobeny infekci virem HIV — 1 nebo HIV — 2
(Hoftejsi et al., 2013, s. 276).

Sekundarni kombinované imunodeficience se vyvijeji u déti, u kterych probéhla
nakaza virem HIV intrauterinné nebo parenteralné. Obraz kombinovaného imunodeficitu lze
vidét u pacientd s metabolickymi chorobami, zejména v pokrocilych stadiich diabetu mellitu
a selhani ledvin. Mohou vSak byt také disledkem nutri¢nich faktort, naptiklad tézké
podvyzivy (Hoftejsi et al., 2013, s. 277).

Sekundarni fagocytdarni poruchy v poctu granulocytl, sekundarni neutropenie, mohou
byt zplsobeny poruchou produkce myeloidnich bunék v kostni dfeni, vétSinou vlivem
farmakoterapie imunosupresivnimi nebo cytostatickymi léky, po ozafeni, po Gcinku nékterych
toxickych chemikalii (Hotejsi et al., 2013, s. 278).

Sekunddarni poruchy komplementu jsou disledkem spotiebovani komplementu pfi
imunokomplexovych chorobach nebo pii septickych stavech. SniZzené koncentrace lze
pozorovat u zavaznych jaternich onemocnéni. Po normalizaci jaternich funkci dochazi

1 k normalizaci komplementu (Hotejsi et al., 2013, s. 278).

1.3  Historie substitu¢ni 1écby imunoglobuliny

Imunoglobuliny jsou molekuly patfici k bilkovindm krevni plazmy a télnich tekutin.
Viibec prvni popsanou molekulou podobnou imunoglobulinu byla jiz v roce 1845 Benceova —
Jonesova bilkovina. Od té doby byly za vice nez stoleti postupné popsany vSechny soucasné
znamé tfidy imunoglobulinii — IgG, IgA, IgM, IgD a IgE (Sediva, 2014).

Historicky prvni podani imunoglobulini prob&hlo vroce 1952 pediatrem C. O.
Brutonem u c¢tyfletého chlapce hospitalizovaného z diivodu zavaznych bakteridlnich infekei.
Podéani probéhlo subkutdnni cestou. Dalsi tydenni a pozdéji mési¢ni podavani dokézalo
s primarni imunodeficienci intramuskuldrni podavanim imunoglobulinti. Tato metoda vSak

byla spojovana se dvéma nevyhodami — s nemoznosti dosaZeni dostate¢nych ochrannych
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sérovych koncentraci IgG a velkym rizikem mistnich a celkovych nezddoucich reakci.
Hledaly se jiné formy imunoglobulinovych ptipravki, které by umoznovaly podani vyssich
davek Ig. Od 80. let bylo mozné pouziti prvnich intravendznich ptipravki. V poloving 80. let
v§ak doslo k prenosu hepatitidy typu C na nékteré imunodeficitni pacienty. Ve Svédsku tak
bylo usouzeno pfislusné pacienty prevést na intramuskularni poddvani. Stejné jako
v minulosti byly u fady pacientli zaznamenany systémové nezddouci reakce. Byla proto
zavedena pfisna vicestupniova kontrola preparati pochézejicich z krevni plazmy, aby bylo
minimalizovano riziko mozného pfenosu zavaznych onemocnéni (hepatitida, HIV). To vsak
s sebou neslo vyznamné zdrazeni jednotlivych ptipravkii. Ve Stockholmu se proto zkousel
jiny mozny zpiisob podani rychlé podkozni infuze (Chapel et al., 2014).

Vroce 1991 byla poprvé zvetfejnéna informace o metod€ rychlé subkutanni infuze,
ktera byla zaloZena na mnoha aplikacich u imunodeficitni pacientt, a s ispéSnym vysledkem.
Poté nasledovaly multicentrické studie dospélych a dospivajicich pacientt, sledovanych 36
mésici. Byl potvrzen nizky vyskyt systémovych nezadoucich reakci, a to i u pacientt
s pfedchozimi nezadoucimi reakcemi na intravendzni 1écbé. Do roku 1994 byla stanovena
farmakokinetika. Dal§im pfedmétem zkouméni byla moznost zrychleni infuzi, kvalita Zivota
souvisejici se zdravotnim stavem u dospélych a pozdéji i u déti. Prokdzéna byla také
bezpecnost a ucinnost rychlé subkutanni 1é¢by v t€hotenstvi (Chapel et al., 2014).

Mnozi vyrobci si zacali uvédomovat potencidl rychlejsiho a pohodlnéjsiho podévani
imunoglobulinti podkoZni cestou. Pro tento ucel vznikla studie pacientli s protilditkovym
imunodeficitem. Skupina pacienti dostavala po jeden cely rok bud subkutinni, nebo
intraven6zni substituc¢ni 1écbu. Ve druhém roce byli tito pacienti pfevedeni na jiny zpusob
lécby, ¢imZ se stali svymi vlastnimi kontrolami. Béhem studie byl hlavnim sledovanym
parametrem pocet infekci a jejich zavaZznost. Nezjistily se vSak Zzaddné vyznamné rozdily
v ucinnosti ani v Cetnosti nezadoucich reakei (Chapel et al., 2014).

Dtive nez byla dostupna subkutanni 1écba, rozsitily se v Evropé programy rezimu
domaéci intravenozni 1€¢by. Piivodné byly zfizeny ve Velké Britanii pro zlepSeni spoluprace
pacienti a zvySeni kapacity. Diky pacientskym organizacim doSlo v mnoha zemich
k rozsifeni té€chto specifickych programi. Neékteré staty byly zdrZenlivéjsi. PfiCinou byly
obavy z intraven6zniho pfistupu v souvislosti se Sifenim viru HIV, a proto u narkomant tyto
programy omezili. Z téchto diivodi vzrostla poptavka po jiné metod¢ s moznosti pouZziti
v domécim prostiedi, jako je subkutanni. Trvalo vsak jest¢ dlouho, nez tuto 1é¢bu podkozni

cestou pfijala i sttedni Evropa (Chapel et al., 2014).
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Kazdd zemé si pouzivani metody subkutanni 1écby pfizplsobila svym podminkdm
poskytovéani zdravotni péée. V Cechach se podani imunoglobulini podkozni cestou provadi
bez vyuziti infuznich pump metodou ,,rapid push® nebo s jejich vyuzitim. V nedavné dobé
Evropska komise schvalila pouzivani preinfuzi s hyaluroniddzou ke zvySeni objemu
imunoglobulinl v jedné subkutanni infuzi. Oteviraji se tak nové moznosti pro imunodeficitni
pacienty do budoucnosti (Chapel et al., 2014).

V Ceské republice jsou pacienti s primarni imunodeficienci zaélenéni do Narodniho
registru, ktery je ¥izen z Ustavu klinické imunologie a alergologie ve Fakultni nemocnici u sv.
Anny v Brné. Registr je zakladnim nastrojem k zmapovani vyskytu primdrnich
imunodeficienci a zptisobech 16¢by v CR. Je také podkladem k jednani hlavné se zdravotnimi
pojisStovnami a dalSimi orgdny o systému uhrady péce o pacienty zafazené v registru
s onemocnénim primdrni imunodeficience. VétSina pacientl jsou zarovein hlaSena do ESID
(Evropska spole¢nost pro imunodeficience) registru (www.csaki.cz). Byla také zalozena

pacientské organizace (Www.sppi-imuno.cz).

1.4 Soucasna terapie imunodeficience

Pfi imunodeficiencich maji imunoglobuliny substitucni efekt, ktery vyuziva
pfitomnost ohromného mnozstvi specificky zamétfenych imunoglobulinovych molekul
v imunoglobulinovych preparatech pfipravenych z plazmy tisich déarci. Lécba substituci
imunoglobulind je indikovana u vSech imunodeficienci spojenych se snizenim ¢i chybénim
protilatek nebo s poruchou jejich funkce. Indikace k terapii se fidi klinickym stavem,
imunologickym nalezem a ohledem na zakladni diagnozu (Sediva, 2014).

Pfi substituéni 1€¢bé pacientll s primarnimi imunodeficity je v souCasné dobé
doporuc¢ovan individualni koncept optimalizace cesty, davky i intervalu jednotlivych podani.
Zohlednuji se nejen klinické aspekty, laboratorni hodnoty IgG, ale 1 preference pacienta.
Zptsob podavani je vzdy vysledkem diskuse mezi 1ékafem, pacientem a zdravotni sestrou
(Kralickova, 2013). Imunoglobuliny se dnes podavaji bud’ intraven6zné (nitroZiln¢) anebo
subkutanni (podkozni) cestou. ,,Intramuskuldrni podani je sice také mozné, ale je vyhrazeno
pro zcela specifické a vzacné situace. U primarnich imunodeficienci v substitu¢ni 1écbé
uz nema, az na zvlastni vyjimky, své misto” (Sediva, 2014). V Ceské republice je otazka
aplikace ovlivilovdna 1 finan¢nimi podminkami v jednotlivych nemocnicnich zatfizenich,

piistupu pojiStoven a ekonomické nabidce imunoglobulinovych preparati.
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1.4.1 Intraveno6zni podani (IVIG — Intravenous Immunoglobulins)
Z praktického hlediska je aplikace intravendznich imunoglobulint v Ceské republice

dobé organizovana a jiz historicky osvédéena (Sedivd, 2014). Intravendzni podavani se
provadi v dennich staciondfich nemocni¢nich zafizeni. VétSinou pacienti dochazi na aplikaci
v intervalu 3-4 tydni. Tento interval vychdzi z biologického polocasu imunoglobulin
obecné. Intravendzni zplisob podavani vyzaduje dobry zilni piistup a mize byt spojen s fadou
nezadoucich uc¢inki. Mohou se projevit ve formé lehkych nezadoucich reakci (vétSinou
mizejicich maximalné do nékolika hodin po podani), ale také vystupnovanych zavaznych
anafylaktoidnich reakci, provdzenou tézkou hypotenzi. Rizikovou skupinou jsou pacienti
s anti IgA protilatkami. K zavazné reakci vSak miize dojit v jejich neptfitomnosti (Kralickova,
2014).

Intraven6zni imunoglobuliny jsou k dispozici v koncentracich 5% a 10%. V prevenci
popsanych nezédoucich reakci jsou intravendzni imunoglobuliny podavany pomalou infuzi,
zpocatku rychlosti 2 ml/kg/h, u dlouhodobé sledovanych pacientii s dobrou toleranci je mozné
rychlejsi podavani (Sediva, 2014).

Své riziko nese i1 zahdjeni substitu¢ni 1é¢by anebo prodlouzeny interval mezi infuzemi.
Neptizniveé plsobi i zména podavaného preparatu. Jestlize pies veSkera opatfeni nezadouci
reakce pretrvavaji, je mozna premedikace nesteroidnimi antirevmatiky, antihistaminiky nebo
kortikoidy. Pokud se i nadale intolerance opakuje, je indikovano pfevedeni pacienta na

subkutanni podavani (Kralickova, 2014).

Tab. 1  Piehled nezadoucich uginkd (Sediva, 2014)

Nezadouci tfinky intravenozné a subkutanné podavanych imunoglobulini

Nezadouci ucinky intravenéznich imunoglobulini

mirné z¢ervenani, zimnice, horecka, bolest hlavy, bolesti zad, bolest na hrudi
bronchospasmus
zavazné anafylaxe, tromboza, iktus, hemolyza, edém plic, kiede, renalni selhani

Nezadouci ucinky subkutannich imunoglobulint

Casté lokalni reakce typu erytému, edému, indurace a lokalni bolestivosti

velmi vzacné | systémové reakce

Hlavni vyhody IVIG 1é¢by (CR):

e je levnéjsi ve srovnani se subkutannim podévanim
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e pacient dochazi na aplikaci 1-2 mési¢né

e je Cast&jS$i moznost pro laboratorni kontroly a kontrolu klinického stavu pacienta

Nevyhody IVIG lécby:
e vétsi riziko nezadouci reakei
e (Cast¢jsi intolerance imunoglobulinovych preparata

e nutny dobry zilni ptistup

e nutnost podani v nemocni¢nim zafizeni (cestovani, uvolfiovani ze zaméstnani..)

1.4.2 Subkutanni podani (SCIG — Subcutaneous Immunoglobulins)

Je substituéni podavani podkozni cestou. Subkutanni metody maji kratsi historii nez
intravendzné podané imunoglobuliny, ale pfesto jsou v klinickém pouzivani hlavné v Evropé
jiz déle nez 25 let (Sedivéa, 2014). Piedstavuje pro pacienty moznost podavani v domacim
prostiedi, a tedy komfort a uréitou nezavislost. V porovnani s intraveno6zni 1é¢bou je pii SCIG
1¢6¢bé vyznamné niz8i procento vyskytu nezddoucich reakci. Pievazuji pouze lokalni reakce
typu erytému, edému, indurace nebo bolestivosti, které vétSinou odeznivaji do 24hodin po
aplikaci a béhem tydnu obvykle zcela mizi. Celkové nezadouci reakce po subkutdnnim
podanim jsou vzacné. Doposud nebyly zaznamenany ani anafylaktické reakce u pacientl
s anti IgA protildtkami a soucasnou anamnézou reakce po IVIG (Kralickova, 2014).

Podkozni podavani je v souasné dobé mozné bud’ pomoci pfenosné infuzni pumpy,
které v Ceské republice ve vétsing ptipadii proptijéuji pacientim farmaceutické firmy, nebo
metodou rapid push (rychly stisk), kdy si pacient urcuje rychlost podani dle své tolerance.

Podani infuzni pumpou vyzZaduje urcitou technickou zrucnost pacienta. Je dana
rychlost podani eventudlné maximalni rychlost na jednu pumpu. Lze vyuZit i vice pump
najednou. Pacient vyuZzivd doporucenych mist k aplikaci a tidi se pravidly, které mu jsou
v edukacnich sezenich podrobné vysvétlena. Metodu rapid push voli pacienti, kteti dobie
toleruji rychlejsi podani a nemaji vétsi lokalni reakce.

K dispozici jsou piipravky s koncentraci imunoglobulinu 16% a 20% a jejich volba
zalezi na rozhodnuti oSetfujicitho lékafe ve spolupraci s pacientem. MiiZze byt ovlivnéna
lokalnimi pfedpisy zdravotnickych zafizeni a pojistoven (Sediva, 2014).

Novinkou v subkutanni aplikaci jsou dnes hyaluroniddzou usnadnéné podkozni infuze.

hyaluronidéza je pfirozenym enzymem, ktery fragmentuje polymer kyseliny hyaluronové
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z gelu na tekutou formu. Je velmi rychle metabolizovana a tim se zvySuje jeji [éCebné vyuziti.
Nema zadné systémové ucinky a jeji efekt trvd maximalné 48 hodin.Na tomto principu je

zaloZen 1 postup podani.

Obr. 1  Pusobeni enzymu hyaluronidazy v misté Obr.2  Pusobeni enzymu hyaluronidazy
aplikace u facilitovaného podavani v misté aplikace po nékolika malo
(www.HyQvia.com) minutach (www.HyQvia.com)

Hyaluronidaza

V prvnim kroku je aplikovéna hyaluronidéza, poté bézny 10% imunoglobulinovy preparat,
ktery je pouzivan k intravendznimu podani. Obé komponenty jsou podavany infuzni pumpou
a stanovenym casovym posunem. Interval podani je jedenkrat za 3-4 tydny. Doba aplikace je
kratS$i v porovnani s IVIG. Celkové nezadouci Gc¢inky jsou méné Casté a lokalni reakce jsou

srovnatelné s klasickym subkutannim podanim (Kralickova, 2013).

Hlavni vyhody SCIG lé¢by (CR):
e vyznamné niZsi procento nezadoucich reakci
e lepsi tolerance imunoglobulinovych preparati
e aplikace v domacim prostiedi
e v¢Etsi nezavislost, flexibilita
e alternativa pro pacienty se Spatnym Zilnim piistupem
e Dbenefit pro pacienty s gastrointestinalnim onemocnénim, malnutrici
e méné Casté kontroly v dispenzarizacnich centrech

(zpravidla 1x za 3 mésice, pokud nejsou zdravotni komplikace)
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Nevyhody SCIG lécby:
e strach, obavy z jehel a samotného podéani
e aplikace 1 — 3x tydné
e intolerance (lokalni reakce, strie, jizvy)

e riziko Spatné spoluprace

1.4.3 Prechod z intraven6zni aplikace na subkutanni ¢i zména preparatu

,»S nastupem subkutannich imunoglobulint a CastéjSim prevadéni pacienti z ptivodni
intravenozni 1écby na subkutanni podani byla zkouména otazka davky. Puavodné
doporu¢ované navySeni davky subkutannich imunoglobulini oproti intravenéznim se
neukazalo jako nutné a v soucasné dob¢ se provadi tento pievod v poméru 1:1. Stejné tak pti
pfevodu s lécby 16 % subkutdnnim prepardtem na podavéani 20% piipravku se zachovava

celkova mési¢ni davka v gramech v poméru 1:1° (Sediva, 2014).

Na nasem odd¢leni je nejcastéj$i prechod z intravendzni 1é¢by na subkutanni.
Dlvodem zmény byva vétSinou nutnost poddni v nemocni¢nim zatizeni, absence ve Skole,
v zamé&stnani. Méné Casty je prechod pacienta ze subkutdnni metody na jinou subkutanni
z diivodu technickych problému s infuzni pumpou nebo Spatné tolerovanych lokalnich reakci.
Zcela ojedinély je néavrat pacienta ze subkutdnni 1é¢by zpét k intravendzni terapii. Divodem

zde byvaji neuspokojivé laboratorni vysledky ¢i opét opakované lokalni reakce.

1.4.4 Intramuskularni podavanim (IMIG — Intramuscular Immunoglobulins)

Intramuskularni  imunoglobuliny nejsou pro vétSinu  pacientl s primarni
imunodeficienci dostatecnou 1écbou. Poddvat se mohou jen u piechodnych
hypogamaglobulinemii v détstvi k pfeklenuti tohoto obdobi, jestlize je tento stav provazen
zvySenou nemocnosti. Klinicky efekt maji také u deficitu podtiid IgG nebo deficitu

specifickych protilatek (Bartiikova et al., 2007, s. 102).

Nevyhody intramuskuldarniho podani IMIG podani:
e nemoznost podani vysSich davek

e pomalé vstiebavani, bolestivost
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e nedostatecna substituce pro vétSinu vrozenych imunodeficienci

Vyhody IMIG 16¢by:

e dobré uplatnéni v profylaxi v obdobi ¢asté nemocnosti

Az dosud jsem se zabyvala samotnou nemoci a moznymi postupy pfi jeji 1é¢beé. Nyni
je tfeba se zastavit u otazky, jak vypada zivot ¢lovéka trpiciho touto nemoci, jaka je kvalita

jeho zivota.

1.5 Kbvalita Zivota clovéka a kvalita Zivota souvisejici se zdravim

Ve zdravotnictvi se nejcastéji pouziva definice, kterou vytvofila pracovni skupina
WHO. Vymezeni zdlraziuje predev§im kvalitu Zivota jednotlivee a vychazi z pojeti zdravi
WHO, kde zdravi neni chapano pouze jako neptitomnost vady nebo nemoci, ale jako stav
uplné fyzicke, psychické a socialni pohody. Jedna se o individualné zamétenou definici kvality
Zivota:

»Kvalita Zivota pfedstavuje individudlni percipovani své pozice v Zivoté, v kontextu té
kultury a toho systému hodnot, v nichz jedinec Zzije; vyjadiuje jedinciv vztah k vlastnim
cilim, ocekdvanym hodnotdm a z4djmim ... zahrnuje komplexnim zplsobem jedincovo
somatické zdravi, psychicky stav, uroven nezavislosti na okoli, socidlni vztahy, jedincovo
presvédceni, viru — a to vSe ve vztahu k hlavnim charakteristikdm prostfedi... Kvalita Zivota
vyjadfuje subjektivni ohodnoceni, které se odehravd v urcitém kulturnim, socialnim a
environmentalnim kontextu ...kvalita Zivota neni totozna s terminy ,,stav zdravi®, ,,zivotni
spokojenost®, ,,psychicky stav* nebo ,,pohoda®. Jde spiSe o multidimenzionalni pojem. (WHO
Quality of Life Group, 1993, s. 1).

Ke konceptu kvality Zivota miiZzeme pfistupovat ze subjektivniho anebo objektivniho
hlediska (Vadurova, 2005). Objektivni kvalita Zivota zahrnuje materialni zabezpeceni,
socialni status, socidlni podminky a fyzické zdravi. Vymezit ji 1ze jako souhrn ekonomickych,
socidlnich, zdravotnich a environmentélnich podminek, které ovliviiuji ¢lovéka. Subjektivni
kvalita zivota sleduje jedincovo vnimani svého postaveni ve spolecnosti v kontextu jeho
kultury a hodnotového systému. V soucasné dobé se odbornici ve vSech oborech piiklané;ji
k subjektivnimu hodnoceni kvality zZivota jako zdsadnimu a urcujicimu pro Zivot Clovéka

(Vad’urova, 2005).
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Vymezeni k pojmiim Zzivotni uroven, dobry zivot, Stésti, zivotni spokojenost, osobni
pohoda, well — being, naplnénost potieb, realizace Zivotnich cili atd. je velmi nejednotné.
Pojeti kvality Zivota se také rizni nejen s ohledem na jednotlivé védni discipliny a teoreticka
vychodiska, ale i vzhledem k ucelu méfeni nebo vyzkumu. Mizeme se setkat jak s Sirokym
pojetim kvality zivota, tak s jeho ziizenim na jednu oblast (Gillernova et al, 2011, s. 24).

Problematika kvality zivota, jak se zminuje Gurkova (2011, s. 23), je zkoumana
v né¢kolika védnich oborech napt. medicing, oSetfovatelstvi, filozofii, sociologii, psychologii,
pedagogice, ekonomii a v mnoha dalSich. Jejich thel pohledu, teoretické vymezeni vyznamu
specifity lidské zkuSenosti a jakymi metodami ji Ize uchopit a méfit, je v n€kterych ptipadech
az zasadn¢ rozdilny.

Faktorli, které ovliviiuji kvalitu zivota lidi, je mnoho. V medicin€, oSetfovatelstvi a
fyzioterapii soustied’uji badatelé svoji pozornost pfedev§im na ty faktory, které souviseji se
zdravotnim stavem jednotlivce. To je smér uvazovani, ktery je dalezity i pro tuto praci. Jedna
se o podmnozinu obecného pojmu kvality zivota. Ma specidlni ndzev kvalita Zivota
souvisejici se zdravim a nemoci (Health-Related Quality of Life — zkracen¢ HRQL).
Definice tohoto pojmu fika:

,HRQL zahrnuje ty aspekty celkové kvality zivota, o nichz Ize jasn€ ukazat, ze jsou
ovlivnény zdravim (zdravotnim stavem), at’ uz somatickym nebo mentalnim. Jde o vnimané
somatické a mentalni zdravi, véetné souvislosti typu zdravotnich rizik a podminek, funkéniho
stavu, socidlni opory a socioekonomického statusu. Nékteré aspekty zdravotniho stavu vSak
zfejmé& nemaji piimou spojitost s kvalitou Zivota jedince v dobé, kdy ji zjiStujeme. Madme na
mysli nemoc, kterd probihd bezptiznakové€, exponovani jedince neptiznivym vlivim bez
okamzitych dopadii anebo genetické predispozice, o kterych jedinec nevi. Na komunitni
urovni HRQL zahrnuje zdroje, podminky, zdravotni politiku a praktické postupy, které
ovliviiuji vnimané zdravi u populace a jeji funkéni stav.” (U. S. Department of Health, 2000,
s. 6).

Pro HRQoL je kli¢ové uvédomeéni si rozdili mezi skuteCnym stavem a vniméanim a
hodnocenim tohoto zdravotniho stavu. Jinak feceno: subjektivné prozivana kvalita Zivota
nemocného jedince neni zcela zavisla na jeho skute¢ném klinické stavu®.

Somatické aspekty souvisejici s onemocnénim nebo 1écbou jsou jen jednou oblasti

HRQoL. Souhrnné¢ Ize uvést, ze HRQoL je charakterizovana prostfednictvim téchto znak:

e subjektivity
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(je nejcasteji chapana jako subjektivni vnimani nebo hodnoceni vlivu zdravi, dopadu
onemocnéni, 1é¢by)
o multidimenziondlnosti
(vnimani / hodnoceni tykajici se nejen fyzické oblasti, ale také psychickych funkei
a socialnich vztahl)
o zduraziiovdanim determinace zdravim, vazby na zdravi
(zdravi / nemoc je vymezena jako nejvyznamnéjsi prediktor, ktery ma negativni vliv

na HRQoL). (Gurkova, 2011, s. 47)

Onemocnéni primarni imunodeficience se svym charakterem a pribéhem fadi mezi
chronickd onemocnéni. Casto znamena pro nemocného celoZivotni 1é¢bu a dodrzovéni
komplexniho 1écebného rezimu a jisté i dopad na psychickou a pracovni stranku. Nutnost
pravidelnych navstév u Iékate a participace na 1écbé ovliviiuje v riizné mife kvalitu zivota.

Kvalita zivota ptedstavuje dlouhodoby cil oSetfovatelské péce, ktery by se mél
zamétovat nejen na fyzické aspekty, ale také na podporu navratu pacientit do bézného Zivota,
zvladnuti dennich aktivit a vyuzivani zdroji socidlni podpory. Zjisténi vniméani vlivu
onemocnéni na zivot pacienta mize byt vychodiskem pro pldnovani adekvatnich intervenci
a k vytvoreni lepsiho terapeutického vztahu s pacientem (Gurkova, 2011).

Do poptedi stale vice vystupuje vyznam vytvoteni vztahu Iékat — pacient a sestra —
pacient jiZ v pocatku 1é€by, od kterého se mize vyvijet prave tcast pacienta na lécebném
rezimu, jeho spoluprace. U chronicky nemocnych jsou tyto vztahy dlouhodobé, specifické

a oboustranné zatéZujici.

1.5.1 Metody zjist'ujici kvalitu Zivota

NejcastéjSimi vyuzivanymi nastroji pro zjiStovani kvality zivota jsou dotazniky,
rozhovory nebo posuzovaci Skaly. SlouZi zejména k posouzeni efektivity nejriiznéjSich
intervenci, ke zmapovani problémovych okruhti a potieby takovych zasahii u riiznych skupin
obyvatelstva (Gillernova et al., 2011).

Problematice posuzovani a méteni kvality Zivota se vénovala v literatufe jiz tfada

autort napt. E. Dragomirecka a C. Skoda, Leplége a Huntova atd.

Zasadni otazky k této oblasti méieni:

e Je mozné méfit kvalitu Zivota kvantitativnimi metodami?
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e Jaky typ veli¢in méfit? Plivodni snaha zjiStovat kvalitu zivota pomoci objektivnich dat
nevedla k cili a byla vystiidana zdjmem o subjektivni vypoveéd.

e Jak kvalitu zivota zjistovat? Je vhodné registrovat nepiitomnost symptomdu,
nespokojenost, nebo jsou n¢jaké pozitivni ukazatele? Je lepsi pracovat s globalni
urovni nebo s profilem?

(Dragomirecka et al., 1997, s. 424, in Vad'urova, 2005)

M¢éteni muze byt provadéno piimo nebo nepiimo. Fyzické, biologické a chemické
charakteristiky obvykle maji fyzikdlni projevy, které jsou pfimo méfitelné. Naproti tomu
mnoh¢é socialni a psychologické charakteristiky, v€etné lidského chovani, jsou abstraktnimi
konstrukty bez fyzikalni vlastnosti a musi byt méfeny nepiimo. Zejména pro svou

Zdrojem informaci o metodach zjistujicich kvalitu Zivota je databdze PROQOLID
(Patient-Reported Outcome and Quality of Life Instruments Database), kterou provozuje
MAPI Research Institute (Mezindrodni vyzkumny tstav po méteni kvality zivota). Metody

jsou v ni rozdé¢leny dle jednotlivych kritérii (Gillernova et al., 2011, s. 29).

1.5.2 Rozdéleni nastroji méreni kvality Zivota (obecné vs. specifické)

Obecné nastroje métfeni jsou zaméfené na obecnou kvalitu zZivota vztahujici se ke
zdravi (Short — Form Health Subject Questionnaire SF — 36, WHOQOL — BREF.) Tyto
generické dotazniky dovoluji srovnani soubor pacientd s riznym onemocnénim nebo
posouzeni zdravotniho stavu u vzorku celé populace. Jsou vSak malo citlivé ke zméné
zdravotniho stavu. Specifické nastroje méfeni jsou zaméfené na zjiStovani kvality Zivota
pacientil jiz s uréitym konkrétnim onemocnénim, dusevnim ¢i somatickym (Gillernova et al.,
2011)

V naSich podminkach je casto vyuZivano z generickych dotaznik: WHOQOL -

BREF, SF — 36, EQ — 5, verze které jsou dostupné v ¢eském i slovenském jazyce.

e WHOQOL - BREF je zkracenou verzi dotazniku WHOQOL — 100 a pouziva se
prevazné v klinické praxi. Je zde 26 polozek sdruzenych do Ctyt oblasti/subskal

e SF- 36 byl vytvoreny autorskym kolektivem Ware et. al. (1992) s cilem poskytnout
hodnoceni zahrnujici vSeobecné koncepty souvisejici se zdravim. Nejsou specifické

pro zadné onemocnéni, vék nebo druh 1écby. Nastroj hodnoti zdravotni stav a byl
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vytvofeny s cilem vyplnit mezeru mezi dlouhymi, neaplikovatelnymi néstroji a
kratkymi nastroji s relativné jednoduchymi, v§eobecnymi polozkami. Vyuziva se pro
klinickou praxi, oblast vyzkumu, farmakoekonomickych analyz a pii zjiStovani
statistickych udaji o zdravotnim stavu obyvatelstva. Obsahuje 36 polozek. Jeho kratsi
verze SF — 12 obsahuje jen polozek 12.

e EQ — 5D (European Quality of Life Questionnaire — Version) Je vysledkem
mezinarodni spoluprice v ramci European Quality of Life Group. Piedstavuje
standardizovany genericky néstroj hodnoceni zdravotniho stavu. Nastroj hodnoti dva
ukazatele - objektivni a subjektivni.

(Gurkova, 2011, s. 145 - 146)

Specifické nastroje méfeni kvality zivota jsou zaméfeny na hodnoceni kvality Zivota
vazané na specifické onemocnéni, eventudlné¢ na specifické podminky nebo urcitou
intervenci. Specifické dotazniky jsou cilené na konkrétni chorobu, na jeji projevy a na projevy
dopadu ¢i vedlejsich ucinkli. Vyhodou je vysoka citlivost a naopak omezenim nemoznost
srovnani s obecnou populaci nebo klinickym souborem. V somatické mediciné jsou tyto
dotazniky nejCastéji vyuzivané u pacientll s onemocnéni onkologickym, kardiologickym,
epilepsii (ESI — 55, QOLIE), roztrouSenou skler6zou, astmatem, diabetem, nadvahou a
obezitou, s HIV/AIDS (MOS — HIV, MQOL), revmatologickym onemocnénim (RAQOL),
onemocnénim ledvin, pohybové aparatu atd. V oblasti psychiatrie se vyuziva specifickych
dotaznikil za Gcelem sledovani kvality zivota s duSevnim onemocnénim napt. depresemi nebo
schizofrenii (Gillernova et al., 2011).

Jiz zminovany MAPI Research Institut nabizi ptehled registrovanych a pouzivanych
nastrojii. Jejich pocet je velmi proménlivy a piesna evidence nemozna. Skupiny zahrnuté
v ndstrojich QOL jsou déti, adolescenti, seniofi, Zeny, muzi pecCovatelé a nevylécitelné

nemocni pacienti (Vad'urova, 2005, s. 125).

1.5.3 Objektivnost vs. subjektivita v méfeni kvality Zivota

»Autory dnes nejrozsifenéjSi metody diagnostikovani kvality Zivota Systém
individudlniho hodnoceni kvality zivota — SEIQoL (Schedule for the Evaluation of Individual
Quality of Life) zroku 1994 jsou Irové C. A. O'Boyle, H. M. McGee a Joyce. Zakladem
metodologie SEIQoL je strukturovany rozhovor, béhem které se tazatel snazi zjistit aspekty,

kriticky zdvazné pro danou osobu. Dand osoba je pozddana, aby uvedla pét zivotnich cilu,
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které ona sama povazuje v dané situaci za nejdiilezitéjsi“ (Vad’urova, 2005, s. 56). Prikladem
takového néstroje pro méteni subjektivni kvality zivota, ktery byl odvozen od SEIQoL je

SEIQoL — DW. Je koncipovan jako standardizovany polostrukturovany rozhovor ve tiech
krocich:

L identifikace Zivotnich cilii
2. gjisténi soucasného stavu kazdého Zivotniho cile (hodnoceni dle vizuadlni Skaly VAS)
3. kvantifikace relativni dileZitosti danych Zivotnich cili.

Dal$im nastrojem kombinujici subjektivni a objektivni aspekty kvality zivota
v nékolika oblastech je LQoLP (Lancashire Quality of Life Profile). Jedna se o strukturovany
sebeposuzujici rozhovor, zaznamenavany Skolenym tazatelem (Vad'urova, 2005, s. 58 — 61).
Sebeposuzujici je i dotaznik SQUALA, konstruovany podle jasnych metodologickych
pravidel a ktery filozoficky vychdzi z Maslowovy tfistupiiové teorie potieb.

APACHE 1I (Acute Physiological and Chronic Health Evaluation System) se pokousi
vystihnout celkovy stav pacienta fyziologickymi a patofyziologickymi kritérii.

1.5.4 SmiSené metody zjiSt'ovani kvality Zivota

Metoda MANSA se zamétuje na zjiSt'ovani pfesného obrazu kvality zivota dané osoby
v dané chvili. Jeji variaci je LQoLP — Lancashire Quality of Life Profile. Skala Zivotniho
uspokojeni LSS (Life Satisfactory Scale) hodnoti nejen spokojenost se Zivotem, ale i fadu
dil¢ich dimenzi.

ADL (Index of Activities of Daily Living) je jednim z nejstarSich a nejznaméjSich
nastrojii pro méfeni kvality zivota. Hodnoceni jednotlivych polozek je provadéno terapeutem
nebo pozorovatelem na tfistupiiové Skéle nezavislosti.

QWRBS ( Quality of Well- Being Scale)je ttislozkovy model zdravi, ktery byl vyvinut
pro méteni zdravi (wellness) pro ucely vefejné zdravotni politiky. Nastroj je vhodny pro

béZnou populaci a pro nekteré nemoci.

1.5.5 Dosavadni vyzkumy kvality Zivota u pacientii s primarni imunodeficienci
Zcela prvni clanek, ktery popisuje kvalitu Zivota souvisejici se zdravim u pacientll

s onemocnénim primarni imunodeficience, byl publikovany v roce 1993. Pozornost se tehdy
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vénovala subjektivnimu hodnoceni pacientova zdravi, pohody, schopnosti vykonévat
kazdodenni ¢innosti a fyzickému, socidlnimu a emo¢nimu fungovani (Gardulf et al., 2006).
HRQoL je dilezitym nastrojem nejen v hodnoceni zdravi, 1é¢ebnych intervenci, ale také
spokojenosti s 1éCbou.

ZlepsSeni kvality zivota je dilezitym aspektem subkutanni i intravendzni terapie. Cilem
vétSiny studii a vyzkumilt v minulosti bylo vyhodnoceni G¢innosti a bezpe¢nosti jednotlivych
preparatii pro nitrozilni nebo podkozni podani. Rozvoj domacich programti domaci 1écby
vedla k dal§imu zlepSeni kvality zivota imunodeficitnich pacientl. Skute¢nost, ze konkrétni
lécba vede ke vnimani zlepSeni zdravi je dulezitd. Stdva se spolehlivéjsim dikazem, jak
pacienti vnimaji své zdravi a je silnym indikatorem pro dalsi [é¢ebné intervence a terapii.

Ve studii, kterou zmitluje Ann Gardulf et al. (2006), se zjiStovala QoL u dospélych
pacientll bez substituc¢ni 1écby imunoglobuliny a jejich QoL po nasazeni terapie. U pacientli
bez terapie s onemocnénim CVID nebo onemocnénim XLA byla vyrazné¢ HRQoL vyznamné
ovlivnéna. Prevladalo zfetelné omezeni v né€kolika oblastech kazdodenniho zivota. Byl
evidentni nariist nemocnosti, pocit unavy béhem dne a vétsi potfeba odpocinku. Po 18
mesicich podkozniho podévani imunoglobulini se QoL dramaticky zlepSila a byla
srovnatelnd s HRQoL u zdravych jedinct.

Uwe Nicolay et al.(2006) ve studii ze Severni Ameriky zkouma vliv subkutanni
imunoglobulinové 1écby v domdcim prostiedi na HRQoL a také spokojenost a preferenci
pacientl s primarni imunodeficienci. Pacienti pfed zahajenim studie absolvovali intravendzni
1é€bu v nemocni¢nim zatizeni nebo intravendzni terapii v doméacim prostiedi. Kvalita Zivota
pacientii a spokojenost byla posuzovana prostfednictvim dotaznikd SF — 36, LQI, CHQ —
PF50. Jednotlivé skupiny se porovnavaly dle pohlavi, véku (déti a dospéli) a zplisobu 1écby.
Otazky smétovaly 1 na prostedi, kde aplikace probihd, i na preferenci zplsobu lécby. Ve
vysledcich se ukdzala vyrazné vétsi preference subkutanni 1é€by a doméci terapie.

Vyzkum soucasné substituéni 1écby imunoglobuliny u pacientl s primarni
imunodeficienci a jejich kvalitu zivota zjiStovala v nedavné dobé¢ také studie Teresy Espanol
et al.(2014). Do studie se zapojila 300 respondentli z mnoha zemi. Skupinu tvofilo 72 %
pacientll na intravendzni nebo subkutanni terapii a 28 % osetiujictho personalu. Ugelem této
studie bylo pochopit, jak ovliviiuji lécebné postupy jejich kvalitu ZzZivota. Zkoumala se
spokojenost pacienti s 1é€bou, aspekty klicového oSetiujiciho personalu rozhodujiciho o
1é¢bé, nezadouci ucinky terapie a dopad na HRQoL. Prizkum trval sedm mésicti (2011) a byl

proveden nezavislou agenturou pro vyzkum trhu (Bryter, London, UK). Zahrnoval online
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dotaznik, ktery byl k dispozici v Sesti jazycich. Zjistoval zptisob podavani imunoglobulint,
frekvenci, pocet pichnuti na pozadované mnozstvi imunoglobulinu, délku podani (2, 4 nebo
6h) a zatizeni, kde aplikace probiha.

Soucasti této studie byly také dotazniky SF, jeho kratsi verze SF — 12 s polozkami
zjiStujici mentalni zdravi, vitalitu a dotaznik EQ — 5D hodnotici uroven sebepéce, béznych
¢innosti, bolesti nebo uzkosti. Tfidicim hlediskem pro vyhodnocovani vysledkii bylo i
geografické umisténi (region nebo zemg).

Vysledky prizkumu ukazaly vyznamnou preferenci subkutdnni terapie oproti
intravendzni i vzhledem k vyskytu nezadoucich ucinkt. Pacienti vyrazné uptednostiiovali
podani imunoglobulini v domacim prostfedi. Faktorem, ktery negativné ovliviioval
spokojenost pacientll na IVIG 1é¢bé&, byl ¢as straveny v nemocni¢nim prostiedi nebo klinice.
Na subkutanni terapii vnimali pacienti ur€itou miru nespokojenosti frekvenci podani
imunoglobulinii a pocet pichnuti na aplikaci. Zasadni podil na stanoveni typu lécby mél
osetfujici personal. Celkoveé tato studie ukazuje vysokou turoven spokojenosti primarné
imunodeficitnich pacientli s aktudlni substitucni lécbou. Zdlraziluje vyznam individuélni

1é¢by a pozitivni vliv na jejich kvalitu Zivota.

1.5.6 OsSetrovatelské hledisko

Chronické onemocnéni jako primarni imunodeficience mulze byt prozivano
individualné velmi rozdiln€. Je vzdy komplexnim problémem. Vyznacuje se vleklym a
celozivotnim pribéhem. Kazdé onemocnéni, a chronické obzvlasté, lze posuzovat ze tii
hledisek:

e somatického
(pfiznaky, diagndza dle platné Mezinarodni klasifikace nemoci — MKN — 10, 1é€ba,
zavaznost, prognoza apod.)

e psychického
(emo¢ni 1 kognitivni faktory a z toho vyplyvajici reakce a chovani pacienta)

e socidalniho

(spolecenské aspekty onemocnéni obecné a konkrétni nemoci specialné, role

nemocného, postoje okoli k nemoci a invalidité¢ a s tim souvisejici reakce a chovani

okoli), (Gillernova et al., 2011, s. 36 - 37).
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Lze tici, ze chronicky nemocny proziva emo¢ni diskomfort, pfedevs§im pocit nejistoty,

obav a mozného ohrozeni zivota. Trpi nejen fyzickymi projevy nemoci, ale i strachem a

uzkosti z predpokladaného ohrozeni své pfitomné i budouci existence. Aktualizuje se u nc¢ho

potieba jistoty a bezpeci (Gillernova et al., 2011, s. 38).

Uspokojeni individudlnich potieb pacienta v poskytovani kvalitni oSetfovatelské péce

patfi mezi hlavni cil oSetfovatelského procesu. Naplnéni potieb smétuje k vyrovnani a

obnoveni zménéné rovnovahy organizmu — homeostazy. Potieby jsou nutné, uzitecné a velmi

uzce souvisi se zachovanim a s kvalitou zivota (Samankova et al., 2011, s. 12)

Osetrovatelsky proces dle Mastiliakové (2014, s. 37 - 38) Ize charakterizovat ze dvou

hledisek:

,Teoretické hledisko — jde o systémovou teorii aplikovanou na postup, ktery tesi
uréity problém s predem stanovenymi cili (o¢ekdavanymi vysledky). Jedna se o
analyticko — syntetickou metodu feSeni problému nebo myslenkovy algoritmus, ktery
pouziva kvalifikovand sestra pfi posuzovani stavu pacienta, planovani, realizaci a
vyhodnocovani u€innosti  péce. Z teoretického hlediska jde o metodologii
oSetfovatelstvi.

Praktické hledisko — oSetfovatelsky proces je systematickd, racionalni metoda
planovani a poskytovani osetfovatelské péce, jejimz cilem je (pokud mozno) pozitivni
a zdravi prospéSna zména zdravotniho stavu pacienta. Proto je dnes oSetfovatelsky

proces povazovan za mezinarodni standard oSetfovatelské praxe®.

Osetiovatelsky proces vyZaduje:

shromazd’ovani idajti o pacientovi a jeho problémech

(rozhovor, spoluprace mezi lékafi a sestrami, spoluprace s rodinou, osobni pocity
nemocnych atd.)

rozpoznani problémil (analyza dat)

planovani (kladeni cilt, volba feseni)

realizace (uskute¢néni cill)

hodnoceni - posouzeni U€innosti planu a zména planu, pokud to vyzaduji aktualni

potieby (Samankova et al., 2011, s. 11).

27



Imunodeficitni pacienti, kteii jsou dispenzarizovani v nafem Ustavu klinické
imunologie a alergologie, dochazi na pravidelné kontroly nebo k podéni imunoglobulini
ambulantn€. Ambulantni provozy jsou v mnohém specifické. Kvalitni komunikace s pacienty
a rodinnymi pfislusniky, pochopeni jejich potieb, jen posiluje vytvotreni kladného vztahu
a spolupraci v léCebném rezimu. Pro komunikaéni ndvod lze uvést Maastrichtsky
anamnesticky a poradensky postup (vynatek), ktery je wurcitou evropskou normou

komunikaénich dovednosti (Honzak, in Samankova, 2002):

Zviladnout dovednosti mezilidského vztahu

e um¢t povzbudit vzajemnou komunikaci

e piiméfene emocné reagovat

e umét reagovat na emocni projevy pacienta

e zeptat se pacienta na jeho pocity béhem rozhovoru

e umét v pripad¢ potteby pouzit metakomunikativni prvky
e zvladnout systém ziskavani anamnézy a jejiho shrnuti

e umét navodit u pacienta stav uvolnéni, kdyz je tteba

e dat a udrzet pfiméfené tempo rozhovoru

e umét sladit své neverbalni projevy se slovnim projevem

e umét udrZet ocni kontakt s pacientem

Zvladnout komunikacni dovednosti:
e uZivat spravné cileni — ,,problém uzavirajici* — otazky
e konkretizovat problém v pravou chvili
e umét udé¢lat kratka a vystizna shrnuti probrané tematiky
e poskytovat informace po malych davkach
e kontrolovat, zda pacient porozumél informaci
e jestlize je to nezbytné, umét konfrontovat problém

e komunikovat srozumitelné

Vsechny tyto dovednosti, jak uvadi Samankova (2011, s. 12) ,tiebaZe jsou jmenovany

samostatné jako rlizné ¢innosti, spolu Uzce souviseji a vytvari neustaly kolobeéh mysleni
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a jednani. PéCe vedena formou oSetiovatelského procesu vyzaduje od poskytovatelli
osetfovatelské péce znalosti, tviirci ptistup, pfizpisobivost, zaujeti a diivéra ve vztahu k praci
a schopnosti rozpoznani té které potieby*. Sestry predstavuji prvni linii péce o pacienty a jsou
vlastné prvnimi kontaktnimi osobami v komunikaci mezi 1é¢katem a ¢lovékem, ktery navstivi
ordinaci (Svérakova, 2012).

Lze ftici, ze sestry zastdvaji fadu roli. Kromé& své oSetfovatelské role plni tlohu
asistentky lékare, koordinatorky oSetiovatelské péce a neposledni fadé plsobi v oblasti
vychovy a vzdélavani pacientii v Siroké vetejnosti. Charakter vychovného ptsobeni zavisi na
tom, zda sestra pracuje v ambulantnim, nebo lizkovém typu zdravotnického zafizeni
(Sverakova, 2012, s. 7).

»Vychova a vzdélavani pacientll ¢i determinovanych rizikovych skupin obyvatel je
¢lenéna do nékolika zdkladnich oblasti. Jednak je to oblast primarni prevence, kterd je
orientovana na relativné zdravou populaci nebo na definované cilové skupiny. Dalsi dialezitou
oblasti je sekundarni prevence, kterd je jiz zaméfena na vychovu a vzdélavani pacientli
s ur€itou diagnézou. Tato Cinnost je oznacovana jako edukace pacienti®, jak uvadi dale
Svérakova (2012, s. 7). Do komplexni zdravotni péce také spadé terciarni prevence, za kterou
je povazovana fyzioterapie, ergoterapie atd.

Sekundarni prevence - edukace tvotfi v mém piipadé prevaznou cast 1écebné
a oSetfovatelské péce o imunodeficitni pacienty na substituéni terapii. ,,Smyslem edukaéniho
procesu je systematické vedeni pacienta k osvojeni si odpovidajicich dovednosti, k vytvofeni
novych hodnotovych, postojovych a volnich struktur osobnosti, které vedou k vyvolani a
k postupnému upevnéni poZadované zmény chovani® (Svérakova, 2012, s. 24). Svérakova
dale uvadi ,,pfiprava edukacniho procesu je velmi diilezitd. Usnadfiuje praci sestry a motivuje

pacienta.

Prvnim krokem k posouzeni pacienta je:

e pripravenost a ochota pacienta ucit se, pfijmout zménu;

e motivace pfispivajici k akceptovani a uskuteciovani zmeény;
e nazory na hodnotu zdravi;

e spolecensko — ekonomické faktory;

e v¢k pacienta

e uroven vzdélani pacienta (Sveérakova, 2012, s. 33).
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Druhym krokem je urcCeni edukacnich témat. Zalezi i na tom, zda bude edukovan
pacient s nové diagnostikovanym onemocnénim anebo pacient, ktery se opakovan¢é dopousti
chyb v dodrzovani 1é€eného rezimu, postupu (Sveérakova, 2012, s. 34).

Tietim krokem je vyhodnoceni dosazenych vysledkli v edukaci pacienti. Sestra
pribézné hodnoti irovenn dosazenych vysledki a provadi zdvére¢né zhodnoceni. Ovétuje, zda
pacient pochopil cil edukace, osvojil si nové znalosti ¢i dovednosti a je schopen je uplatiiovat
po propusténi z nemocnicniho zafizeni (Svérakova, 2012, s. 35).

Zavérecnym krokem je zaznam o edukaci v dokumentaci pacienta, ktery poskytuje
informace vSem c¢leniim oSetfovatelského tymu. Zaznam také chrani sestry pted pfipadnymi
stiznostmi na neposkytnuti informaci. Pacient na konci jednotlivych edukacnich sezenich
svym podpisek potvrdi, Ze edukaci absolvoval a vyklad nebo demonstraci vykonu procvicil

(Svérakova, 2012, s. 36).

1.5.7 Edukace pacienta na substitu¢ni terapii imunoglobuliny

V imunologické ambulanci ziskdva pacient prvni informace o moznosti substitucni
terapie vzdy od 1ékare a podepisuje informovany souhlas s navrhovanym lécebnym postupem.
U intravenozni terapie specializovand sestra na stacionafi vysvétli pacientovi praktickou ¢ast
aplikace imunoglobulinii, protoze po celou dobu podani zde setrvava. Do specidlniho
protokolu zaznamenava fyziologické funkce (TK, P a ptipadné i zménu TT). Eviduji se Sarze
jednotlivych podanych preparati (derivati), komplikace béhem aplikace a celkovy stav
pacienta.

Subkutanni metody a edukace pacienta o zplsobu aplikaci tvoii pfevaZznou c¢ast role
specializovanych sester. Domdaci poddvani zvySuje vyznamné komfort pacienta. Na druhé
stran¢ vSak chybami v aplikaci mize zbyte¢né dochazet ke komplikacim a v poc¢atku i odradit
pacienta v domécim podavani. Zacvicit lze 1 rodinné pfisluSniky, jestlize ptetrvavaji obavy
zjehel a jejich zavedeni. Pocet sezeni na stacionafi je ryze individualni. Do doméciho
prostiedi se pacient propousti az v pfipadé ziskani jistoty a osvojeni si celého postupu
aplikace. Velkym profitem je 1 obdrzeni potfebného materialu, véetné aplikacnich jehel.

Metoda podkoZniho poddvani s vyuZitim infuzni pumpy muze CcCinit zpocatku
pacientovi obtiZe. K dispozici jsou vSak materialy, které krok za krokem provadi pacienta tak,
aby cely postup bez obtizi zvladl. Spolu se specializovanou sestrou probiha zacvik v prvnich
edukacnich sezenich. Pfi podavani pumpou se doporucuje dodrZovat pocatecni aplikacni
rychlost 10 ml / hodinu. Pfi kazdé nasledujici infuzi 1ze rychlost zvysit. Do jednoho mista
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vpichu se obvykle dle tolerance pacienta podava 5-20 ml a vzdalenost jednotlivych
aplika¢nich mist by méla byt od sebe vzdalena minimalné¢ Scm. Doporucend mista pro

aplikace jsou podkozi bficha, stehen, pazi Ci lateralni Casti kycle (Kralickova, 2014).

Obr. 3 Doporu¢ovana mista

pro aplikaci u SC podéani (UKIA)

Metoda rapid push (rychly stisk) probiha bez vyuziti infuzni pumpy. Doba aplikace je
individudlni a pacient si dle tolerance rychlost pfizptisobuje. Specifitou v postupu je
doporucované ohybani aplikacnich jehel do thlu 90 stupiitt do abdomindlni oblasti. Pokud je
konstituce pacienta a tloustka podkozi optimélni, tento zpisob umoziiuje dobré vstiebavani
a jen obcCasné lokalni reakce. V soucasné dobé je jiz na trhu mnoho typt jehel, které jsou jiz
vyrobeny v tomto sklonu. Jejich délka je kratSi a jsou finanéné nakladné. Uplatiuji se
predevsim u détskych pacientli. Do ostatnich mist z doporucovanych se aplika¢ni jehla zavadi
pod thlem 45 stupiiti bez ohybani. Na naSem oddé¢leni mame pro edukacni ucely této metody

(rapid push) vytvotfené video s ndzornou ukazkou aplikace.

Obr. 4 Sklon jehly v thlu 90° u SC metod
Sklon jehly v @thlu 45° u SC metod (UKIA)

epidermis
_ pokeika

corium
- skira

tela
subcutanea
- podkozi
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U hyaluronidazou usnadnénych podkoZnich infuzi je jiz sklon jehel dany. Aplikacni
jehla je zahnuta v tthlu 90 stupiiti. Vhodnymi misty pro podani jsou bfi$ni krajina (Ctyfi prsty
pod pravym nebo levym zebernim obloukem) a pfedni strany stehen. Doporucovana mista
jsou omezena jen na tyto dv¢ oblasti 1 z divodu podavani vétSiho objemu preparatu. Je
dilezité zde zminit opet nezbytnou edukaci pacienta. Pacientovi se postupné navySuje davka
imunoglobulinii a pfi kazdé aplikaci probiha edukace. S dosazenim konec¢né davky pied
propusténim do domadciho prostiedi musi umét pacient manipulovat s infuzni pumpou,

nalezité upravovat rychlosti podani a zvladat ptipadn¢ technické problémy.

Obr. 5 Doporucovana mista pro SC aplikaci

u facilitovaného podani (www.dailymed.nlm.nih.gov)

Dilezité body v edukaci pii subkutiannim poddni:

e zajistit Casovy prostor a klidné prostiedi pro edukaci

e individualni ptistup

e poskytnuti dostatek informaci pacientovi i rodiné

e vysvétleni celého postupu aplikace, zhlédnuti edukaéniho videa s postupem podani

e demonstrace, ndzorna ukéazka aplikace sestrou

e vyzkouseni, sestava pomucek pacientem, obsluha pfenosné infuzni pumpy (zavedeni
jehly a zvladnuti celého postupu vétSinou v dalSich sezenich)

e zdlraznéni Castych chyb v aplikaci

e poskytnuti edukacnich materialti pro domaci podavani

e uklidnéni pacienta (v pfipad¢ obtizi moZnost telefonické konsultace ¢i opé&tovného
zopakovani celé procedury pod kontrolou Skolené sestry)
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e feedback na zavér (kratce v bodech zopakovat vysvétlené pokyny obzvlasté

pii zahajovani procedury)

S sebou si pacient odnédsi eviden¢ni protokoly, kde je nutno zapisovat jednotlivé
aplikace a lepit Sarze z kazdého podaného preparatu. Pokud se objevi lokdlni nebo jiné
nezadouci reakce spojené s podanim piipravku, je dilezité zaznamenat udéalost do protokolu.

Pti pravidelné kontrole u l€¢kate se vyplnéné protokoly zakladaji do dokumentace pacienta.

1.5.8 Porovnani zpusobi podani imunoglobulini

Cilem substitu¢ni 1é€by imunoglobuliny je snizeni incidence zdvaznych infekei a
prevence postizeni organi (bronchiektazie nebo autoimunitni onemocnéni zazivaciho traktu,
subkutanni 1écbou je dostatecna koncentrace IgG v plazmé, kterd zarucuje dobrou odolnost
vuci infekcim (Jolles et al., 2014). Zakladem adekvatni 1écby je stanoveni presné diagndzy a
zatazeni pacientd do vhodného lécebného rezimu.

Po podani IVIG 1é¢by dochéazi k vysokému naristu koncentrace IgG v plazmé a poté
nasleduje pokles az do rovnovazného stavu, kdy IgG piestupuje z vaskuldrniho kompartmentu
do extravaskularniho a opét zpét do intravaskularniho. Dasledkem katabolismu vSak dochazi
k postupnému poklesu hladiny IgG v plazmé, coz mize vést k vyssimu riziku infekci, inavé
a pocitu nemoci. Tomu lze ptedejit zkracenim intervalu mezi podanim IVIG nebo zvolit
subkutanni podavani imunoglobulinii (Jolles et al., 2014).

Po podani imunoglobulinii subkutdnné vznikne podkoZzni depo, z nchoz se IgG
pozvolna uvoliiuje. Udrzuje tak relativné stabilni koncentrace imunoglobulinii v plazmé.
V pocatcich 1é€by se doporucuje co nejdiive zvysit koncentraci IgG v plazmé na 5 g/l plazmy.
Uvodni aplikaci lze zahajit intraven6zné nebo kazdodennimi aplikacemi subkutdnné a je tak i
vyborna piilezitost na zacvik pro doméaci podavani (Jolles et al., 2014).

Stephen Jolles et al.(2013) jiz o rok dtive uvedl také porovnani facilitovaného podani
(fSCIG) s lidskou rekombinantni hyaluroniddzou a IVIG 1écbou sbéznym 10% Ig
preparatem. Zminuje studii, kdy pacienti s primarni imunodeficienci byli po dobu tii mésict
1éCeni intravenozni 1écbou a po té podstoupili fSCIG domaci 1éEbu po dobu 14 — 18 mésici ve
shodném intervalu podéni jako ptfedchozi IVIG lécba. Rychlost infuzniho podéani byla
doporucena 160 ml/h pro pacienty s hmotnosti niz$i nez 40 kg a 300 ml/h pro pacienty

hmotnosti nad 40 kg s objemem davky 292 ml na jedno misto a s maximem az 716 ml.
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Vysledky pfi zjistovani spokojenosti s lécbou ukazaly, ze vétSina (83 %) zucastnénych
pacientli by rad¢ji pokracovala facilitovanou lé¢ebnou subkutdnni metodou nez s IVIG a
béznou SCIG metodou.

Je dulezité tedy kazdého pacienta posuzovat individualné a individualné volit cestu

podani.

1.5.9 Osetrovatelské diagnozy u této skupiny pacienta
Osetrovatelska diagnoéza je definovana jako ,klinicky zavér o reakcich jednotlivce,

rodiny nebo komunity na aktudlni nebo potencialni zdravotni problémy nebo zivotni proces*
(NANDA, 1990, in Wilkinson, Treas, 2011, s. 59). Poskytuje zaklad pro vybér
oSetfovatelskych intervenci k dosazeni vysledki v pé¢i o pacienta, za které je odpovédna
sestra (Mastiliakova, 2014, s. 128).

Imunodeficitni pacienti, ktefi jsou dispenzarizovani na naSem ambulantnim oddélent,
jsou prevazné plné sobéstacni, jen malé procento jezdi s doprovodem anebo je dopravena na

aplikaci sanitou.

Nejcastéji zjisténé oSetiovatelské diagnozy:
Unava

Unava provazi pacienty s primarni imunodeficienci nejen pred stanovenim samotné
medicinské diagnozy, ale Casto 1 po podani imunoglobulinti nebo kratce pted aplikaci, kdy uz
klesa hladinu IgG v plazmé& a bliZi se jejich dalsi infuzni podani. Pokud pacienti jezdi na
intravendzni aplikaci, vétSinou se uvoliuji ze zaméstnani nebo Skol a po aplikaci musi
ulehnout, aby rano mohli pokrac¢ovat v béznych ¢innostech.

Strach

Strach se objevuje v souvislosti s obavou jiného vazného onemocnéni, které se miize
postupné pfidruzit i pii substituéni 1é¢bé (autoimunitni, plicni onemocnéni atd.). Pfi
opakovanych infekcich se mnohdy pfistupuje k dlouhodobé profylaktické 1€cbé antibiotiky,
antimykotiky ¢i pfipadné 1 antivirotiky. Dal$i zavaznou otazkou je ockovani imunodeficitnich
pacienti. Obecné plati, Ze nemocni s primarnimi imunodeficity by obvykle nem¢li dostavat
zivé vakciny. Ostatni nezivé vakciny je mozné podat, ovSem nemusi mit takovy efekt jako u
zdravé populace a je dulezité ovetit laboratorné postvakcinacni odpovéd’. Ockovani

imunodeficitnich pacientti je dllezité posuzovat individualné podle typu imunodeficitu.
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NaruSeny vzorec spanku

Nejcastéjsim divodem je Ilécba, kterou absolvuji. Pacienti, ktefi podstupuji
intravenozni 1écbu, uvadi mnohem castéji pocit inavy a vétsi potiebu spanku i ve dne a nékdy
i omezeni v dennich aktivitach.
ZhorSeny komfort

Souvisi pfevazné s naruSenym spankem. Nékteti pacienti vnimaji urcity diskomfort i
v omezeni navstév velkych spoleCenskych akci, kin apod. Také nucené uvolnéni ze
zamé&stnani v den podéani protildtek a Casto presunuti aktivit na jiny den nékteré pacienty
nemalym dilem ovliviiuje.
Neznalost pojmii 0 nemoci

V pocatku 1écby se pacient postupné seznamuje se vSemi moznostmi 1écby. Dulezity
je jeho souhlas s navrhovanym lé¢ebnym postupem v jeho piipadé se substitucni 1écbou.
Zakladem je vytvoreni kladného vztahu mezi oSetfujicim personalem. Mnoho pojmi je pro
n¢ho novych a mély by byt peclivé vysvétleny a také zdiivodnény. Informovanost o svém
zdravotnim stavu, eventualitich postupu, individudlnim pfistup vyznamné ovliviiuje jeho
ucast na lé¢ebném rezimu.
Snaha zlepsit management svého zdravi

Vsichni nasi pacienti maji snahu za€lenit se co nejrychleji do kazdodenniho zivota
a velmi intenzivné vnimaji vliv substitu¢ni 1é€by na své zdravi. Spolupracuji pii edukacnich
sezenich, obzvlasté pti pfevadéni z 1écby intraven6zni na subkutanni.
Riziko infekce

Riziko infekce z dlivodu nedostate¢né primarni obranyschopnosti anebo sekundarni
imunodeficience je hlavni potencionalni oSetfovatelskou diagndézou. Souc¢asné mozZnosti 1éCby
u imunodeficitnich pacientd snizuji Cetnost nemocnosti a minimalné kompenzuji jejich
zdravotni stav. Pacienti musi vSak také dodrZovat urcitd rezimova opatieni snizujici nebezpeci

kontaktu s infekcemi a je nutné, aby vSechny infekty byly peclivé doléceny.

1.6 Pohled pacienta na dlouhodobou 1é¢bu

Primarni imunodeficience je chronické onemocnéni a dlouhodoba 1écba viditelné
ovliviiuje nejen pacienta samotného, ale i1 jeho rodinu a okoli. Rada studii byla vénovana

systematickému mapovani toho, co pacient proziva, kdyz se propada do chronické nemoci.
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Ukazalo se, ze je tfeba brat v uvahu jak fyzické, tak psychické zmeénéné stavy (Ktivohlavy,
2002, s. 131).

Dle J. Ktivohlavého je chronického onemocnéni také faktem, s nimz se musi ten, kdo
je touto nemoci postizen, vyrovnavat. Obecné je mozné fici, Ze ho chronickd nemoc dostava
do stresu, ktery musi zvladat.

Vétsina lidi vi, ze nam stres Skodi. Ve skutecnosti vzdy neskodi. Malé mnozstvi stresu
je nezbytné, abychom se ptipravili na takové ukoly, jako je soutéz nebo zkouska. Dlouhodoby
stres vSak ma skuteCné negativni dopady. Mnozstvi ditkazi spojuje dlouhodoby stres s
nepiiznivymi dusledky, jako je deprese, vyhoteni a kardiovaskularni onemocnéni. Stres se
také poji s infekcemi, pomalej§imi uzdravovanim a zhorSovani symptomid rGznych
onemocnéni (Streptoe a Ayers, 2005, in Ayers et al., 2015).

Mnoho lidi s chronickym onemocnénim vSak vypovida také o pozitivnich zménach
zivota. Dle Susan Ayers et al. (2015, s. 128) to lze oznacit jako ,,rist spojeny se stresem,
posttraumaticky rist nebo nalezeni piinosi. Nejcastéji jsou zjiStovany tfi hlavni typy

pozitivnich zmén:

o vylepSené vztahy — pacienti potiebuji podporu druhych a pozitivni zazitky

z mezilidskych vztahi mohou posilit jejich ocefiovani téchto vztaht;

o zménény pohled na sebe — 1idé si mohou vytvorit vétsi pocit osobni houZevnatosti
a sily, pfijimani vlastni zranitelnosti a omezeni nebo si zacit vic uvédomovat kiehkost

Zivota;

e zménénd Zivotni filozofie — obavy z toho, ze nemoc muze vést k postizeni a krat§Simu
Zivotu, mohou vyustit ve zménu priorit a hodnot, jiny pfistup k Zivotu a vési ocenéni

Zivota‘“.

Kitivohlavy (2002, s. 32 - 33) uvadi o boji pacienta s nemoci ,, od pacienta se ocekava,
ze se bude snazit nedat a nepoddat nemoci‘. Déle zmifiyje ,, empirické studie, které ukazaly,
Ze vétsina pacientll se domniva, Ze jejich onemocnéni je jen docasné a Ze se v dohledné dobé
uzdravi a budou stoprocentn¢ zdravi — i kdyz jde o onemocnéni, kde toto ocekavani je

problematické®.
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O zvladéni dlouhodobé nemoci pacientem s primdrni imunodeficienci, by mohl
hovotit kazdy lékat ze svych bohatych zkuSenosti. ,,Psychologicky pfistup je k témto
pacientim velmi dualezity a spoluprace erudovaného psychologa s rodinou u zavaznych
imunodeficitnich stavii nezbytna. Podstatnou ¢ast psychologické pomoci pacientiim musi
poskytnout osSettujici 1€kat. Ten nejlépe zna druh imunodeficience, jeho prognoézu a vede
terapeutickou strategii® (Bartlinikova et al., 2007, s. 106).

Pacienti s primarni imunodeficienci nemusi dodrzovat zadny specidlni dietni rezim
kromé vyjimecnych situaci (transplantace apod.). Strava by méla byt vyvazena s obsahem
vitamind, stopovych prvkl. Pfi chronickych infekcich je zvySena potieba vitamint, zejména
C, a proto se doporucuji riizné polyvitaminové dopliiky, i kdyz zdkladem by méla zustat
strava bohatd na ovoce, zeleninu. Urcita dietni omezeni se mohou tykat pacientii 1é€enych
trvale antibiotiky nebo jinymi Iéky, kde je nutné respektovat mozné interakce 1€ku se stravou
(Bartinkova, 2007, s. 107).

Fyzicka aktivita je zavisla na aktudlnim stavu pacienta. V obdobi akutnich infekei je
tteba dodrzovat klidovy rezim. Rekonvalescence u imunodeficitnich pacientli byva delsi a
fyzickou aktivitu je nutné zvySovat postupné. U primarnich imunodeficienci zvazuje lékar
také zarazeni pacienta do Skolni dochazky nebo do zaméstnani. Je ziejmé, ze zalezi na druhu
imunodeficience, a proto je tfeba tento aspekt hodnotit individualn¢ (Bartinkova et al., 2007,

s. 107).
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2  Empiricka cast

2.1 Cile empirické ¢asti vyzkumu
U vybrané skupiny pacientii s poruchou tvorby specifickych protilatek zjistit:
e jejich prozivani a hodnoceni bud’ intravendzni terapie anebo subkutanni terapie
prostfednictvim vytvotfenych specifickych dotazniki
e jejich spokojenost s 1écbou a s kvalitou Zivota po nasazeni 1éCby

e porovnat oba zpusoby 1éCby jak ze zdravotnického, tak z psychosocialniho

hlediska

Seznamit se zkoumanymi problémy:
a) vyhody a nevyhody kazdého ze dvou zplisobt aplikace imunoglobulinil
z pohledu pacienta
b) zmény po prechodu z jednoho zplisobt 1€cby na druhy z pohledu pacienta
¢) zjistit dopady dlouhodobé 1é¢by na kazdodenni Zivot pacienta a jeho kvalitu

zivota pomoci standardizovaného dotazniku SF — 36.

2.1.2 Hypotézy

HI: Piedpokladame, Ze existuje rozdil mezi dvéma skupinami pacientli (IéCenych
subkutanné a 1éCenych intraven6zng) v prozivani své 1€€by. Lépe budou snaset
1é¢bu pacienti 1é¢eni subkutanne.

H2: Piedpokladame, Ze existuje rozdil mezi dvéma skupinami pacientd (lécenych
subkutanné a lécenych intraven6zné) v hodnoceni své 1&éCby. Pacienti léCeni
subkutanné budou s 1écbou spokojené;si.

H3: Piedpokladdme, Ze existuje rozdil mezi dvéma skupinami pacientd (lécenych
subkutanné a 1é¢enych intravendzn€) ve srovnavani zpiisobu podani Ig. Pacienti
budou preferovat subkutanni zptisob podani.

H4: Ptedpokladame, ze existuje rozdil mezi dvéma skupinami pacienti (IéCenych
subkutanné a léCenych intraven6zné) v dopadu na kazdodenni kvalitu Zivota.

Pacienti 1é¢eni intravendzné budou mit horsi kvalitu Zivota.
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2.2 Zkoumany soubor osob

Respondenty byli pacienti na substitucni 1é¢bé imunoglobuliny. Prvni skupinu tvofili
pacienti s intraven6zné podavanymi imunoglobuliny (IVIG) a druhou se subkutidnni 1écbou
(SCIG). Prevazna vétSina pacientll pfed soucasnou subkutanni 1é€bou absolvovala 1écbu
intravenozni, méli tedy moznost porovnat oba zpisoby terapie. Jen dvé pacientky ze
subkutanni terapie byly ptfevedeny zpét na intravendzni. V souboru bylo 34 pacientt na IVIG
a 28 pacienti na SCIG.

Vyzkumna sonda probihala v Ustavu klinické imunologie a alergologie Fakultni
nemocnice v Hradci Kralové. Zde je dispenzarizovdna velkd c¢ast pacientd s primarni
imunodeficience, ale 1 nemald ¢ast pacientli se sekundarni imunodeficienci. Se souhlasem
vedeni ustavu jsem od fijna 2015 do tnoru 2016 zacala rozdéavat specifické¢ a generické

dotazniky pro urcené skupiny.

Kritéria pro vybér zkoumanych osob byla:
e dospeli pacienti absolvujici substitucni [é€bu imunoglobuliny (IVIG, SCIG)
e |éceni ve Fakultni nemocnici v Hradci Kraloveé
e bez ohledu na pohlavi
e bez ohledu na vék
e Dbez ohledu na délku 1écby

e souhlasici s G€asti ve vyzkumu

2.3 Metodika vlastniho Setieni
Pro hodnoceni kvality Zivota pacientll s poruchou tvorby protilatek byly pouzity dvé

metody. Prvni metodou je standardizovany dotaznik SF 36.

Dotaznik ma 36 poloZek a Zjist'uje tyto proménné:

e Somatické fungovani - F1 (otazky €.34567891011 12)
e Omezeni socidlnich roli v disledku
somatickych potizi - F2 (otazky €. 13 14 15 16)
e Omezeni socidlnich roli v disledku
emocnich potizi - F3 (otazky ¢. 17 18 19)
e Energie/unava - F4 (otdzky €. 23 27 29 31)

39



e Emocionalni pohoda - F§ (otazky ¢. 24 25 26 28 30)
e Socialni fungovani - F6 (otazky €. 20 32)
e Bolest- F7 (otazky €. 21 22)

e (Celkové hodnoceni zdravotniho

stavu - F8 (otazky ¢. 1 33 34 35 36)

Kazda polozka (otazka) obsahuje nékolik navrzenych odpovédi na principu skalové
stupnice. Polozky dotazniku jsou postavené tak, ze vyssi skore signalizuje lepsi HRQL a nizsi
horsi zdravotni stav. Interpretace vychazi prevazné z ¢innosti za obdobi poslednich 4 tydnti.

Druhou metodou jsou vytvoiené specifické dotazniky pro ob¢ skupiny pacientt.
V zahrani¢ni ani Ceské literatufe jsem nenalezla standardizovany dotaznik pro pacienty na
substituéni 1é¢bé imunoglobuliny. U pacienti se zdkladnim onemocnénim primarni
imunodeficience nebo sekundarn¢ vzniklym typem byl v minulosti pievazné pouzit dotaznik
SF 36 nebo jeho zkracend verze, a to 1 v randomizovanych zahrani¢nich studiich. ZvlaStnim
typem sekundarni imunodeficience je onemocnéni AIDS, kde se vyuZzivad ovSem dotaznikl
pro vyzkum kvality zivota HIV pozitivnich pacientd. Mou snahou byl vytvofit dotaznik pro
subkutanné lécené pacienty a dotaznik pro pacienty na intravendzni 1é¢be. Tyto dotazniky
zmého pohledu nemohou byt totozné, protoze kazdy ze zpusobid poddvani Ig mé sva
specifika. Kupftikladu u subkutanni 1écby je obzvlasté dalezita edukace, kterda u IVIG 1écby
nemtize byt interpretovand. IVIG 1é¢by probiha na stacionafi a v§e zaopatiuje specializovana

sestra.

1V - Dotaznik pro pacienty na IVIG ma 15 poloZek a zjist'uje tyto proménné:

e Zavaznost stavu: (otdzky €. 2 13)
e Doprava: (otazky ¢. 16 17 18)
e [écba, aplikace na stacionafi: (otazky ¢. 6 8 9)

e Nazory, zkuSenosti,
co pacient proziva, zaziva: (otazky ¢. 1347 14)
e (Celkové hodnoceni

zdravotniho stavu (otazky €. 15)

SC - Dotaznik pro pacienty na SCIG ma 20 poloZek a zjist'uje tyto proménné:
e Zavaznost stavu: (otazky €. 2 13)
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e Doprava: (otazky ¢. 16 17 18)

e Lécba, podani protilatek: (otdzky €. 567891011 12)
e Nazory, zkuSenosti,

co pacient proziva, zaziva: (otazky ¢. 134 19)
e Edukace (otazky €. 14 15)

e (Celkové hodnoceni

zdravotniho stavu (otazky ¢. 20)

Ziskana data jsem zaznamenala do souborti MS Excel a piedala na statistické
zpracovani na Odd¢leni vypocetni techniky Lékatské fakulty University Karlovy v Hradci
Kralové. Vypolty provedla RNDr. Eva Cerméakovd pomoci statistického programu

Descriptive Statistic Report.

2.4 Vysledky

2.4.1 Vyhodnoceni anamnesticky dat

Tab. 2: IV - Vyhodnoceni dat dle véku a pohlavi respondentt

v do 30 31-45let 46 a celkem
vice

Zena 5 5 13 23

muz 2 4 5 11

celkem 7 9 18 34

Tab. 3: IV - Procentualni vyjadieni dat dle véku a pohlavi respondentt

1\% do 30 31-45let 46a celkem
vice
Zena 71.43% 55.56% 72.22% 67.65%

muz 28.57% 44.44% 27.78% 32.35%
celkem  100.00%  100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: Ve skupiné intravendzné 1écenych je nejvice 72.22% Zen ve veéku 46let a vice a nejméné jsou zde

zastoupeni muzi v 27.78% také v kategorii 46let a vice.

Tab. 4: SC - Vyhodnoceni dat dle vé€ku a pohlavi respondent

SC Do 30 31-45 46 avice celkem
Zena 2 5 8 15
muz 4 6 3 13
celkem 6 11 11 28
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Tab. 5: SC - Procentualni vyjadfeni dat dle véku a pohlavi respondentii

SC Do 30 31-45 46 avice celkem
Zena 33.33%  45.45% 72.73% 53.57%
muz 66.67%  54.55% 27.27% 46.43%
celkem 100.00% 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: Ve skupiné subkutanné 1é¢enych tvofi vétsinu zeny v 72.73% v kategorii 46let a vice a nejméné jsou

zde zastoupeni muzi v 27.27% ve stejné vékové kategorii.

Tab. 6: Vyhodnoceni zaméstnanosti

zameéstnani v SC celkem
pracuji na plny tvazek 9 15 24
pracuji na ¢aste¢ny tivazek 4 1 5
jsem studujici 5 3 8
jsem ve starobnim diichodu 5 3 8
jsem v invalidnim dichodu 10 6 16
jiné/mateiska 1 0 1
celkem 34 28 62

Tab. 7: Vyjadieni zaméstnanosti v procentech

zaméstnani v SC celkem
pracuji na plny tvazek 26.47% 53.57% 38.71%
pracuji na ¢astecny uvazek 11.76% 3.57% 8.06%

jsem studujici 14.71% 10.71% 12.90%

jsem ve starobnim dtichodu 14.71% 10.71% 12.90%
jsem v invalidnim dichodu 29.41% 21.43% 25.81%

jiné/mateiska 2.94% 0.00% 1.61%
celkem 100.00%  100.00% 100.00%

Komentai: Z nasich sledovanych respondentli ze skupiny intravenozné léCenych pievazna vétSina je
v invalidnich dtichodu (29.41%) a 26.47% jich pracuje na plny uvazek. Ze skupiny subkutanné lécenych jich
ve vétsing (53.57% ) pracuje na plny Gvazek a 21.43% respondenti je v invalidnim dichodu.

Graf 1: Piehled 1é¢enych pacientii v daném roce
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Komentar: Prvni intravendzni pacient byl nasazen na substituci Ig v naSem centru pro primarni imunodeficity
vroce 1989 a vroce 2009 uz to bylo 36 pacientd. Subkutdnnimi Ig se prvni pacient zacal 1é¢it az o mnoho
pozdéji v roce 2006. V tomto roce se subkutanni Ig staly v CR dostupnymi (Sediva, 2014). Objevila se tim i

moznost zvolit pro pacienta jinou metodu podéani Ig. Nyni v roce 2016 je zde dispenzarizovano 29 pacientti.

Graf 2: Vyjadieni poctu zmén v daném roce

m IV 1éeni pacienti

SC Iéeni pacienti

podet zmén
a

2007 2008 2009 2010 2011 2002 2014 2015
prehled zmén v daném roce

Komentar: Nevice zmén ve zpusobu podavani Ig bylo zaznamenano v 2013. Nejcastéji se jednalo o pfechod

z IVIG na subkutanni - u 6 pacientd. Dalsi 2 pacienti se pfevedly z aplikace Ig pumpou na metodu rapid push,
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2.5.2 Vyhodnoceni dotazniku SF 36
Polozky v dotazniku SF 36 byly statisticky vyhodnocovany pomoci deskriptivniho

porovnani, kde pro jednotnost byl vyuzit median (50th percentile) a jako mira variability

1. a 3. kvartil (25th a 75th percentile). T- testu a neparametrického testu Mann - Whitney.
Dale byl pouzit Chi - kvadrat test a FisherGv piesny test. Nize uvedené tabulky interpretu;ji
zékladni charakteristiky pro vék, dobu léCby. Polozky (otazky) byly rozdéleny podle
proménnych do domén F1 — F8 a typu 1écby.

Tab. 8: Dle véku

Typ 50. 25. 75. MIN -

1é¢by  percentil percentil percentil MAX
medidn 1. kvartil 3. kvartil  varia¢ni

rozpéti

v 47 32.75 57.5 20-83
SC 42.5 34.25 48.75 19 -76

Komentar: Nebyl nalezen statistiky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= -0,7359, p=0,4618)

Tab. 9: Dle doby 1é¢by

Typ 50. 25. 75. MIN -
1é¢by  percentil  percentil  percentil MAX
median 1. kvartil 3. kvartil  varia¢ni
rozpéti
v 9.5 5.75 14.25 1-25
SC 8.5 3.25 16.25 1-27

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z=-0,3827, p=0,7019)

Tab. 10: F1 - Somatické fungovani

Typ 50. 25. 75. MIN -

1é¢by  percentil  percentil  percentil MAX
median 1. kvartil 3. kvartil  variacni

rozpéti

v 82.5 60 91.25 5-100
SC 85 75 95 10 - 100

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 0,7905, p=0,4293)

Tab. 11: F2 - Omezeni socialnich roli v disledku somatickych potizi

Typ 50. 25. 75. MIN -

1é€by  percentil  percentil  percentil MAX
median 1. kvartil 3. kvartil  varia¢ni

rozpéti

v 87.5 18.75 100 0-100
SC 100 25 100 0-100

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 0,4490, p=0,6534)
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Tab. 12: F3 - Omezeni socialnich roli v disledku emocnich potizi

Typ 50. 25. 75. MIN -
1écby  percentil  percentil  percentil MAX
median 1. kvartil 3. kvartil variaéni
rozpéti
v 100 66.66 100 0-100
SC 100 100 100 0-100

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 1,6536 p=0,0982)

Tab. 13: F4 - Energie/unava
Typ 50. 25. 75. MIN -
1écby  percentil  percentil  percentil MAX

medidn 1. kvartil 3. kvartil variaéni
rozpéti
v 52.5 40 65 0-85
SC 57.5 45 65 15-75

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 0,8607, p=0,3893)

Tab. 14: F5 - Emocionalni pohoda
Typ 50. 25. 75. MIN -
lééby  percentil  percentil  percentil MAX

mediin 1. kvartil 3. kvartil variaéni

rozpéti

v 68 63 76 28-92

SC 72 68 79 48 -92

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 1,1413, p=0,2537)

Tab. 15: F6 - Socialni fungovani
Typ 50. 25. 75. MIN -
lécby  percentil  percentil  percentil MAX

median 1. kvartil 3. kvartil variaéni
rozpéti
v 62.5 50 87.5 25-100
SC 75 50 87.5 12.5-100

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 0,6229, p=0,5333)

Tab. 16: F7 - Bolest
Typ 50. 25. 75. MIN -
lécby  percentil  percentil  percentil MAX
median 1. kvartil 3. kvartil variaéni
rozpéti
v 95 55 100 20 - 100
SC 100 55.63 100 22.5-100

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 0,6688, p=0,5036)




Tab. 17: F8 - Celkové hodnoceni zdravotniho stavu

Typ 50. 25. 75. MIN -
1écby  percentil percentil percentil MAX

median 1. kvartil 3. kvartil varia¢ni

rozpéti

v 50 25 65 15-280
SC 47.5 35 47.5 0-75

Komentar: Nebyl nalezen statisticky vyznamny rozdil: Mann - Whitney U test (Z= 0,1635, p=0,8701)

Dalsi statistické testy v porovnavani obou skupin jako T- test a Chi — kvadrat test

neukézaly zadny vyznamny rozdil. Ve vSech piipadech byla hypotéza zamitnuta.

2.5.3 Vyhodnoceni vlastnich dotazniki

o Polozka 1/IV - Mél/a jste uz v minulosti zkusenost se subkutdnnim podavanim
(do podkozi)?
e Polozka 1/SC - Mél/a jste uz v minulosti zkuSenost s intravenoznim podavanim

(do zily)?

Tab. 18: Zkusenosti s aplikaci Ig

varianta v SC celkem
odpovédi

ano (1) 9 19 28

ne (2) 25 9 34
celkem 34 28 62

Tab. 19: Procentualni vyjadieni poloZzek zkuSenosti s aplikaci Ig

varianta v SC celkem
odpovédi

ano (1) 26.47% 67.86% 45.16%
ne (2) 73.53% 32.14% 54.84%
celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: Ve skupiné subkutanné 1é¢enych Ig odpovidali respondenti v 67.86% jednoznaéné s pievahou,
ze méli predchozi zkuSenost s intravendznim podavanim Ig. Intravendzné 1éCeni pacienti naopak odpovedéli,

ze v 73.53% neméli pfedchozi zkusenost se subkutannim podavanim Ig.

o Polozka 4/1V - Kdybyste si mohl/a vybrat, volila byste radeéji subkutanni podavani?

o Polozka 4/SC - Kdybyste si mohl/a vybrat, volila byste radéji intravenozni podavani?
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Tab. 20: Volba zptisobu podavani

varianta odpovédi v SC celkem
ano (1) 4 0 4

ne (2) 20 22 42
nepfemyslel/a jsem 10 6 16

o tom (3)

celkem 34 28 62

Tab. 21: Procentualni vyjadieni polozek volby zpisobl podavani

varianta odpovédi IV SC celkem
ano (1) 11.76%  0.00% 6.45%
ne (2) 58.82%  78.57% 67.74%
nepfemyslel/a jsem  29.41%  21.43% 25.81%
o tom (3)

celkem 100.00 100.00%  100.00%

%

Komentar: Ve skupiné subkutanné lééenych pacientll nikdo z respondentti neuvazoval o zméné zpusobi
aplikace Ig. U intravenézné 1éCenych jich 11.76% uvazuje o zméné metody v podavani Ig, ale 58.82%

respondentt by zptisob podavani neménilo.

e Polozka 8/1V - Samotné podani (zavedeni jehly) je pro Vis vykon:
o Polozka 8/SC- Samotné podani protilatek (zavedeni jehly), je pro Vas vykon:

Tab. 22: Vnimani bolesti

varianta opovédi v SC celkem
nebolestivy (1) 23 9 32
snesitelny (2) 11 19 30
velmi bolestivy (3) 0 0 0
Celkem 34 28 62

Tab. 23: Procentualni vyjadieni polozek vnimani bolesti

varianta 10Y% SC celkem
odpovédi
nebolestivy (1) 67.65% 32.14% 51.61%

snesitelny (2) 32.35% 67.86% 48.39%

velmi 0.00% 0.00% 0.00%
bolestivy (3)
celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: Ve skupin¢ intraven6zné lécenych pacienti odpovidalo 67.65% respondentt, Ze zavedeni jehly je
pro né¢ vykon nebolestivy a pro 32.35% respondentd je to vykon snesitelny. U subkutanné lécenych byla

bolestivost v mif'e snesitelnosti na 67.86% a pro 32.14% respondentil je to vykon nebolestivy.

o Polozka 9/IV- Objevuji se u Vas celkové nezadouct ucinky po podani protilatek do 48h

a pokud ano, jake?
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e Polozka 12/SC - Objevuji se u Vas celkové nezadouct ucinky po podani protilatek
do 48h a pokud ano, jaké?

Tab. 24: a) Unava

varianta v SC celkem
odpovédi

vibec ne (1) 6 22 28
obcas (2) 12 5 17
ano (3) 16 1 17
celkem 34 28 62

Tab. 25: Procentualni vyjadieni polozky unava

varianta v SC celkem
odpovédi

viibec ne 17.65% 78.57% 45.16%
O]

obcas (2) 35.29% 17.86% 27.42%
ano (3) 47.06% 3.57% 27.42%

celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: U intraven6zné 1é¢enych pacientti odpovidala pfevazna vétsina 47.06%, Ze unavu pocit'uji
po podani protilatek a 35.29% alespon ob¢as. Subkutanné 1é¢eni pacienti naopak unavu v 78.57% nevnimaji
ajen v 17.86 %obcas.

e Polozka 9/IV - Objevuji se u Vas celkové nezZadouci ucinky po podani protilatek
do 48h a pokud ano, jaké?

e Polozka 12/SC - Objevuji se u Vas celkové nezadouct ucinky po podani protilatek
do 48h a pokud ano, jaké?

Tab. 26: b) Malatnost

varianta v SC celkem
odpovédi

vibec ne (1) 23 25 48
obcas (2) 11 2 13
ano (3) 0 1 1
celkem 34 28 62

Tab. 27: Procentualni vyjadieni polozky malatnosti

varianta 1A% SC celkem
odpovédi

vubec ne 67.65% 89.29% 77.42%
1)

obcas (2) 32.35% 7.14% 20.97%
ano (3) 0.00% 3.57% 1.61%
celkem 100.00%  100.00%  100.00%
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Komentar: Ve skupiné intravendzné 1é¢enych Ig 32% respondentti odpovidalo, ze malatnost po podani vnimaji
jen obcas a 67.65% vubec ne. Subkutanné lé¢eni pacienti pocituji malatnost po aplikaci v 3.57% a v 89.29%

také vibec ne.

e Polozka 9/1V - Objevuji se u Vas celkové nezadouci ucinky po podani protilatek
do 48h a pokud ano, jaké?

e Polozka 12/SC - Objevuji se u Vas celkové nezadouct ucinky po podani protilatek
do 48h a pokud ano, jaké?

Tab. 28: ¢) Bolesti svalt, kloubl

varianta v SC celkem
odpovédi

viibec ne (1) 26 26 52
obcas (2) 5 1 6
ano (3) 3 1 4
celkem 34 28 62

Tab. 29: Procentualni vyjadieni polozky bolesti svali, kloubt

varianta v SC celkem
odpovédi

vibecne  76.47% 92.86% 83.87%
O]

obCas (2) 14.71% 3.57% 9.68%
ano (3) 8.82% 3.57% 6.45%
celkem 100.00% 100.00% 100.00%

Komentar: Intravenézné 1éceni pacienti odpovidali, ze v 76.47% nepocituji bolesti svalt ani kloubt, ve 14.71%
obcas a 8.82% ano. Ve skupiné subkutanné 1é¢enych 92.86% odpovédelo, ze bolesti svali ani kloubli nevnimayji

a jen 3.57% hodnotilo kladné.

e Polozka 9/1V - Objevuji se u Vas celkové nezadouci ucinky po podani protilatek
do 48h a pokud ano, jaké?

e Polozka 12/SC - Objevuji se u Vas celkové nezadouct ucinky po podani protilatek
do 48h a pokud ano, jaké?

Tab. 30: d) Bolest hlavy

varianta v SC celkem
odpovédi

vibec ne (1) 21 27 48
obcas (2) 13 1 14

ano (3) 0 0 0
celkem 34 28 62
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Tab. 31: Procentualni vyjadieni polozky bolesti hlavy

varianta v SC celkem
odpovédi

vibec ne (1) 61.76% 96.43% 77.42%
obcas (2) 38.24% 3.57% 22.58%
ano (3) 0.00% 0.00% 0.00%
celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: U intraven6zné 1é¢enych pacientt jich 38.24% vnimalo bolest hlavy a ve 61.76% viibec ne.
Ve skupiné subkutanné lécenych 3.57% respondentt bolest hlavy pocit'ovalo jen obcas a 96.43% bolest

hlavy viibec neuvadéji.

e  Polozka 12/1V - Jak dlouho trva Vase cesta do nemocnice na stacionar?

e Polozka 17/SC - Jak dlouho trva Vase cesta do nemocnice na nase oddéleni

(na pravidelnou kontrolu)?

Tab. 32: Doprava

varianta odpovédi v SC celkem
méné nez 30min 9 6 15

do 1h 20 14 34

2 -3h 4 8 12
3havice 1 0 1
celkem 34 28 62

Tab. 33: Procentualni vyjadreni polozky doprava

varianta v SC celkem
odpovédi

méné nez 26.47% 21.43% 24.19%
30min

do 1h 58.82% 50.00% 54.84%
2 -3h 11.76% 28.57% 19.35%
3h a vice 2.94% 0.00% 1.61%
celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: Intravenozné 1éCeni pacienti se dopravuji na aplikaci na nas stacionaf do 1h v 58.82%, 26.47%
do 30min a napiiklad 2.94% respondentim trva 3h a vice neZ se na aplikaci dopravi. U subkutanné 1é¢enych

pacientt se jich vétSina 50% dopravi na pravidelnou kontrolu k 1ékati do 1h, ale 28.57% respondentiim cesta trva
2 —3h.

e Polozka 10/1V - Po aplikaci (do 48h) mohu vykonavat bézné denni nebo pracovni
vykony?

e Polozka 13/SC - Po aplikaci (do 48h) mohu vykonavat bézné denni nebo pracovni
vykony?
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Tab. 34: Bézné denni ¢innosti

varianta v SC celkem
odpovédi

plné (1) 16 25 41
Castecné (2) 18 3 21
celkem 34 28 62

Tab. 35: Procentualni vyjadreni polozek bézné denni innosti

varianta v SC celkem
odpovédi

plné (1) 47.06% 89.29% 66.13%
castecné (2) 52.94% 10.71% 33.87%
celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: U intraven6zné lé¢enych pacientli odpovidalo 52.94% respondenti, Ze jsou schopni po aplikaci
Ig fungovat caste¢né v béznych dennich ¢innostech a 47.06% plné. Subkutanné 1éceni pacienti odpovédélo,

ze funguji plné€ v 89.29% a jen 10.71% jsou omezeni Castecne.

e Polozka 13/1V - Jak se dopravujete na samotné podani protilatek?

o Polozka 18/8SC - Jak se dopravujete na samotné podani protilatek?

Tab. 36: Zptisob dopravy na podani Ig

varianta odpovédi v SC  celkem
jezdim sam vozem (1) 12 20 32
vozem s doprovodem (2) 15 3 18

sam sanitkou (3) 0 0 0
sanitkou s doprovodem (4) 1 0 1

jiny zpisob (5) 6 5 11
celkem 34 28 62

Tab. 37: Procentualni vyjadieni polozky zptisobu dopravy

varianta odpovédi v SC celkem
jezdim sdm vozem (1)  35.29%  71.43%  51.61%
vozem s doprovodem 44.12% 10.71%  29.03%

@

sam sanitkou (3) 0.00% 0.00% 0.00%
sanitkou s doprovodem  2.94% 0.00% 1.61%
“

jiny zpuisob (5) 17.65% 17.86% 17.74%
celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: Skupina intravendznich vyuzivaji ve 44.12% viz s doprovodem, pouze ve 2.94% jezdi na podani Ig
sanitkou s doprovodem. Skupina subkutann¢ 1é¢enych se dopravuji na podani v 71.43% vozem bez doprovodu

anebo vyuZzivaji jiny zpisob v 17.86%.
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e Polozka 14/IV - Jste spokojeny/a se svym zdravotnim stavem pri soucasné léché
protilatkami?
e Polozka 19/SC -Jste spokojeny/a se svym zdravotnim stavem pri soucasné lécbé

protilatkami?

Tab. 38: Spokojenost se svym zdravotnim stavem

varianta odpovédi v SC  celkem
velmi spokojeny (1) 14 13 27
spokojeny (2) 18 14 32
tézko rozhodnout (3) 2 1 3
nespokojeny (4) 0 0 0
celkem 34 28 62

Tab. 39: Procentualni vyjadreni polozky spokojenosti

varianta odpovédi IV SC celkem

velmi spokojeny 41.18% 46.43%  43.55%
O]

spokojeny (2) 52.94% 50.00%  51.61%
tézko rozhodnout 5.88% 3.57% 4.84%
(©)]

nespokojeny (4) 0.00% 0.00% 0.00%
celkem 100.00%  100.00%  100.00%

Komentar: Skupina intravendzné 1éenych pacientl odpovidalo v 52.94%, ze jsou spokojeni a ve 41.18% velmi
spokojeni. Zbylych 5.88% se nemohlo rozhodnout. U subkutanné lécenych pacientti byl vysledek podobny.

V 50% respondenti odpovidali, ze jsou spokojeni a ve 46.43% velmi spokojeni.

e Polozka 15/1V - Jak moc zasahuje soucasna lécba do Vaseho kazdodenniho Zivota?

e Polozka 20/SC - Jak moc zasahuje soucasna lécba do Vaseho kazdodenniho Zivota?

Tab. 40: Léc¢ba a kazdodenni Zivot

varianta odpovédi IV SC celkem
vibec ne (1) 6 10 16
malo (2) 17 14 31
obcas (3) 10 4 14
velmi (4) 1 0 1
celkem 34 28 62
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Tab. 41: Procentualni vyjadieni polozky 1écby a kazdodenniho Zivota

varianta v SC celkem
odpovédi

vibec ne (1) 17.65% 35.71% 25.81%
malo (2) 50.00% 50.00% 50.00%
obcas (3) 29.41% 14.29% 22.58%
velmi (4) 2.94% 0.00% 1.61%
celkem 100.00% 100.00% 100.00%

Komentar: Ve skupin¢ intraven6zné 1é¢enych pacienti odpovédélo 50%, ze jim 1éEba zasahuje malo
do kazdodenniho Zivota, 29.41% obcas a 2.94% velmi. Skupina subkutanné lécenych jich v 50% odpovédéla,

ze vnimaji maly zasah do jejich Zivota a 35.71% vubec ne.

2.5.4 Vyhodnoceni extra poloZek

e Polozka 7/1V - Jak si zpestiujete dobu travenou na stacionari?

Tab. 42: Komentate respondenti - stacionar

v pocet
respondenti
¢teni 18
TV 4
PC 2
MP3 2
tablet 2
spanek 2
povidani 2
jiné 2
celkem 34

Komentar: Intravenozné 1éCeni pacienti travi dobu na stacionafi ve vét§ing pripadd ¢tenim.

e Polozka 1/8C - Mél jste uz v minulosti zkuSenost s intravenoznim podavanim protilatek

(do zZily)? Pokud jste odpovédel/a ANO, uvedte, o jakou zkusSenost jde:

Tab. 43: Komentaf k polozce zkusenost s IV podanim

SC
14leta zkuSenost s IVIG
3leta zkusenost s IVIG

5 — 6let aplikace IVIG s neZadoucimi
reakcemi
6leta zkusenost s IVIG

8leta zkuSenost s IVIG, aplikace kazdé
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3tydny

jsem spokojenéjsi, nejezdim do nemocnice
nynéjsi terapie vyhovuje lépe

p¥i IVIG projevy anafylaxe

¢asové narocné

spokojenost, ale Spatny Zilni pFistup
¢asova naroc¢nost

celkem 12

Komentar: Subkutanné 1éCeni pacienti Castéji uvadéli, ze pred soucasnou podkozni metodou podavani Ig
predchazela nekolikaleta zkuSenost s aplikaci intravenozni. Nékteti také shledali IV zplsob za ¢asoveé narocnéjsi.
Tuto moznost okomentovani polozky piedchozi zkusenosti vSak nevyuzili vSichni nasi respondenti. Odpovédi

bylo pouze 12 z celkového poctu 28 SC 1é€enych.

o Polozka 1/IV - Mél jste uz v minulosti zkusenost se subkutannim poddavanim protilatek

(do podkozi)? Pokud jste odpovédel/a ANO, uvedte, o jakou zkusenost jde:

Tab. 44: Komentar k polozce zkusenost se SC podanim

v

podkoZzni podavani 2 roky, nedostate¢né protilatky
Spatna tolerance, delSi doba vstirebavani
nedostatecna hladina protilatek

nic moc

celkem 5

Komentar: Intravendzné lé¢eni pacienti pouze ve 4 piipadech vyuzili okomentovani polozky ptfedchozi
zku$enosti s podavanim Ig. Z uvedenych odpovédi respondenti uvedli nedostate¢nou hladinu protilatek pii SC

podavani, $patnou toleranci a prodlouzenou dobou vstiebavani do podkozi.

e Polozka 11/1V - Kdyby jste zkusil/a vypocitat cas, ktery vénujete mésicné cesté

do nemocnice, pobytu na staciondri a zpét, jaka hodnota by Vam vysla?

e Polozka 16/SC - Kdyby jste zkusil/a vypocitat cas, ktery veénujete mésicné podani

(zahrnuje i pripravu k aplikaci protilatek), jaka hodnota vy Vam vysla?
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Tab. 45: Cas vénovany podani Ig mési¢né

v SC
pocet pocet | pocet pocet
respondentii  hodin | respondenti  hodin
5 3 4 0.5
1 3.5 2 2
2 4 1 25
1 4.5 1 3
6 5 2 4
1 5.5 1 4.5
6 6 1 5
5 7 1 6
2 8 1 7
1 8.5 3 8
2 9 2 9
1 10 3 11
1 12 2 12

2 16

1 18

1 25
aritmeticky
prumér 5.94 7.71

Komentar: Intravendézné 1éCeny pacient stravi primérné mésién¢ 6h podanim Ig. Nad 8h mési¢né udali 4
respondenti, a to ve dvou ptipadech 9h, v jednom 10h a 12h. U subkutanné l1écenych primérnd doba podani Ig je

8h. V této skupin€ je 11 respondentti, u kterych doba podavani Ig mésicné presahla vice nez 8h.

o Polozka 2/1V - Jak casto dochazite na aplikaci (podani) protilatek?

Tab. 46: Cetnost aplikaci do mésice I.

IV/varianta opovédi  pocet
respondenti

1x mésicné (1) 19

jednou za 3 tydny (2) 11

jednou za 2 tydny (3) 4

celkem 34

Komentar: Ve skupiné intravendzné 1éCenych pacientd je 19 respondentd, ktefi 1x mésiéné dochazi na aplikaci

Ig.

o Polozka 2/SC - Jak casto aplikujete (podavate) protilatky?
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Tab. 47: Cetnost aplikaci mési¢né II.

SC/varianta opovédi  pocet
respondentii

1x mésicné (1) 2

jednou za 2 tydny (2) 3

2 —3x v tydnu (3) 16
jednou tydné (4) 7
celkem 28

Komentar: Subkutanné 1é€eni pacienti aplikuji protilatky nejcastéji 2 — 3x v tydnu v poctu 16 respondentt a jen

2 respondenti podavaji protilatky 1x mésicné.

e Polozka 5/1V - Pred aplikaci (podanim) protilatek musite vzit néjaky lek?

Tab. 48: Uzivani 1éka pred podanim Ig

IV/varianta pocet %
odpovédi respondentii

ano (1) 9 26.47%
ne (2) 25 73.53%
celkem 34 100.00%

Komentar: 9 respondentl odpovédélo, ze musi pied samotnou aplikaci uzit n¢jaky 1€k a 25 respondentu je

bez premedikace.

e Polozka 6/1V - Doba stravend na staciondri:

Tab. 49: Doba na stacionari

IV/variant  pocet %

a odpovédi  respondenti

1h (1) 7 20.59%
2-3h(2) 22 64.71%
vice (3) 5 14.71%
celkem 34 100.00%

Komentar: Intravenozné 1éCeni pacienti odpoveédéli, ze 64.71% travi na stacionafi

2 —3h.

e Polozka 5/SC - Kde si protilatky aplikujete (podavate)?

Tab. 50: Misto podani Ig

SC/varianta pocet %
odpovédi respondentii

doma (1) 28 100.00%
ve zdravotnickém 0 0.00%
zafizeni (2)

celkem 28 100.00%

Komentar: Vsichni respondenti ve skupiné subkutanné 1é¢enych podavaji protilatky doma.
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e Polozka 6/SC - Jak zvladate aplikaci protilatek?

Tab. 51: Zvladani podani Ig

SC/varianta pocet %
odpovédi respondentii

sam bez pomoci 24 85.71%
O]

pomaha ¢len 3 10.71%
rodiny (2)

zdravotnik (3) 1 3.57%
celkem 28 100.00%

Komentar: Ve skupiné subkutanné Iécenych si 85.71% respondentl podava Ig sami bez pomoci a jen ve tiech

ptipadech pomaha ¢len rodiny a v jednom ptipad¢ aplikuje zdravotnik.

e Polozka 7/SC - Jak aplikaci provadite?

Tab. 52: Zptisob SC podavani Ig

SC/varianta pocet %
odpovédi respondentii

rapid push 14 50.00%
@

pies pumpu 14 50.00%
2

celkem 28 100.00%

Tab. 53: Procentualni vyjadieni zptsobu SC podavani

SC/varianta pocet %
odpovédi respondenti

rapid push 50.00% 50.00%
@

pies pumpu 50.00% 50.00%
6))

celkem 100.00% 100.00%

Komentar: Subkutanné léCeni pacienti, kteti podavaji protilatky metodou rapid push jsou zastoupeni

v celkovém poctu 50% jako respondenti, ktefi pouzivaji pumpu.

e Polozka 9/SC - Mate po podani lokalni reakce (v misté a okoli vpichu)?

a)zacervenani

Tab. 54: ZaCervenani

SC/varianta pocet %
odpovédi respondentii

vibec ne (1) 10 35.71%
obcas (2) 13 46.43%
casto (3) 5 17.86%
celkem 28 100.00%
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Komentar: Subkutanné 1éceni pacienti odpovédeli, ze 17.86% jich ma zacervenani Casto a 46.43% jen obcas

a 35.71% respondenti tyto lokalni reakce viibec neuvadi.

e Polozka 9/8SC - Mate po podani lokalni reakce (v miste a okoli vpichu)?

b)otok

Tab. 55: Otok
SC/varianta pocet %
odpovédi respondentii
vibec ne (1) 14 50.00%
obcas (2) 9 32.14%
casto (3) 5 17.86%
celkem 28 100.00%

Komentar: Subkutanné léeni pacienti v 50% nemaji zadny otok v misté a okoli vpichu po podani Ig a jen

17.86% respondentti uvedla tuto lokalni reakei jako castou.

o Polozka 9/SC - Mate po podani lokalni reakce (v misté a okoli vpichu)?

c)zatvrdnuti

Tab. 56: Zatvrdnuti
SC/varianta pocet %
odpovédi respondentii
viibec ne (1) 16 57.14%
obcas (2) 9 32.14%
Casto (3) 3 10.71%
celkem 28 100.00%

Komentar: Subkutanné 1éceni pacienti uvadeli, Zze nemaji v 57.14% zadné zatvrdnuti v misté a okoli vpichu

po podani Ig a jen 10.71% respondentt ma tuto lokalni reakci Casto.

e Polozka 9/8C - Mate po podani lokalni reakce (v misté a okoli vpichu)?

d)bolestivost

Tab. 57: Bolestivost jako lokalni reakce

SC/varianta pocet %
odpovédi respondenti

viibec ne (1) 18 64.29%
obcas (2) 9 32.14%
casto (3) 1 3.57%
celkem 28 100.00%

Komentar: Subkutanné 1éCeni pacienti v 64.29% odpovedéli, ze bolestivost v misté a okoli vpichu po podani

viibec nemaji a jen 3.57% respondentd uvedlo tuto lokalni reakci jako Castou.
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e Polozka 10/SC - Po jaké dobé mizi mistni projevy po podani v okoli vpichu?

Tab. 58: Doba vymizeni lokélnich projevil

SC/varianta odpovédi  pocet %
respondentii

Do 3 dnii po podéani (1) 2 7.14%

Do 2 dnti po podani (2) 5 17.86%

Do 24h po podani (3) 21 75.00%

celkem 28 100.00%

Komentar: U subkutanné 1écenych pacientti v 75% lokalni projevy po podani Ig mizi do 24h, jen v 7.14% mizi

az po 3 dnech.

e Polozka 11/8C - Doba samotného podani protilatek:

Tab. 59: Doba samotného podani Ig

SC/varianta odpovédi  Potet %
respondentii

méné nez 1h (1) 16 57.14%

1-2h(2) 12 42.86%

vic nez 3h (3) 0 0.00%

celkem 28 100.00%

Komentar: Subkutanné léceni pacienti v 57.14% podavaji Ig méné nez lh. Vice nez 3h nepodava zadny

respondent.

e Polozka 14/SC - Za jak dlouho jste ziskal/a jistotu v postupu podani protilatek?

(zavedeni jehly, zachdzeni se stiikackou nebo pumpou atd.)

Tab. 60: Edukace 1.

SC/varianta odpovédi pocet %
respondentii

2 tydny (1) 20 71.43%

1 —2 mésice (2) 5 17.86%

3 — 6 mésicu (3) 1 3.57%

protilatky mi podava 2 7.14%

nékdo jiny

celkem 28 100.00%

Komentar: Ve skupiné subkutanné 1é¢enych 71.43% respondentti ziskal jistotu v podavani uz za 2 tydny a jen

v jednom piipadé respondent odpoveédel, ze mu to trvalo 3 — 6 mésictl.
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o Polozka 15/8C - Myslite si, ze byste po case potieboval/a prekontrolovat spravnost

techniky svého podavani?

Tab. 61: Edukace II.

SC/varianta pocet %
odpovédi respondentii

ano (1) 3 10.71%
ne (2) 20 71.43%
problémy miizu fesit 5 17.86%
telefonicky

nebo pii pravidelné

kontrole (3)

celkem 28 100.00%

Komentar: Subkutanné 1éCeni pacienti v 71.43% udali, Ze nepotifebuji piekontrolovat spravnost své techniky

podavani a jen 10,71% respondentti odpovédéli kladné.

3 Diskuze

Vyzkumné Setieni bylo zaméfeno na zjiStovani vlivu substitucni 1éCby

imunoglobuliny na kvalitu Zivota pacientd a jeho soucasti bylo stanoveni 4 hypotéz.

H1 - Piedpokladali jsme, Ze je rozdil mezi dvéma skupinami pacientd (lécenych
subkutanné a léCenych intraven6zng) v prozivani své 1éCby a ze 1épe budou snaset 1écbu
pacienti subkutanng¢.

Ve skupiné IV 1é€enych je tfetina respondenttl, kteti pted podanim Ig musi vzit néjaky
1€k. Do 48hod po aplikaci jich nemalé ¢ast odpovédéla, ze jsou schopni fungovat jen ¢astecné
v béZnych dennich cinnostech. Dominuje Unava a musi odpocivat. VéEtSina respondentl
dochazi na podani Ig v pravidelném intervalu 1x mésicné nebo 1x za 3 tydny a priimérna doba
stravena na stacionafi je 2 — 3h. Mnozi z nich vnimaji tnavu jiz pfed bliZzicim terminem
samotné aplikace zplsobené poklesem protilatek. Jsou zde pfevazné pacienti, kteti mayji
komplikovanéjsi zdravotni stav a na aplikaci se dopravuji prevazné s doprovodem. Na otazku,
zda samotné podani (zavedeni jehly) je pro n¢ bolestivym vykonem, odpovidali ve vétSing, Ze
je to pro né vykon nebolestivy ¢i snesitelny.

Subkutanné léceni pacienti po aplikaci bez 3 respondenti mohou fungovat bez
omezeni a celkové nezadouci uinky téméf neuvadéji. Protilatky podavaji s prevahou 2 — 3x
v tydnu s primérnou dobou podani méné nez 1h a na pravidelné kontroly se dopravuji sami

vozem bez doprovodu. Zavedeni jehly hodnotili jako vykon snesitelny 1 pii této frekvenci.
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Lze tedy fici, Ze intravendzni terapie pacienty vice limituje z hlediska b&ézného fungovani a
pacienti subkutanni 1écbu toleruji 1épe. Tento vysledek se shoduje s vysledky studii, které

probihaly v zahrani¢i (Espanol et al., 2014). Hypotéza 1 byla potvrzena.

H?2 - Ptredpokladali jsme, Ze existuje rozdil mezi dvéma skupinami pacientii (1é¢enych
subkutanné a lé¢enych intravenézné€) v hodnoceni své 1écby a pacienti 1éCeni subkutanné
budou s 1écbou spokojené;jsi.

Obé skupiny v otazkach na spokojenost se svym zdravotnim stavem odpovidali
pomérn€ podobné. Ve skuping intraven6zné lééenych dominovala odpovéd’ velmi spokojeny
a u subkutanné¢ lé¢enych spokojenost, ale ani v jedné odpovédi se neobjevila nespokojenost.
Ptedchozi zkuSenost s druhym zplisobem podani udala pouze mala ¢ast IV 1éCenych pacientd.
Ve svych komentafich, o jakou zkuSenost se jednalo, uvadéli Spatnou toleranci SCIG,
nedostate¢nou tvorbu protilatek a delsi dobu vstfebavani. VétsSina z IV 1éCenych je spokojena
se zpusobem 16¢by Ig. Ctyfi respondenti vsak odpovédéli, Ze by jinou metodu kvitovali.

V soucasné dobé¢ jsou 2 z nich prevedeni na facilitovaném podkoznim podavéni (fSCIg).

V evropskych zemich jsou pacienti Casto snové diagnostikovanym onemocnénim
primarni imunodeficience (PID) 1é¢eni zpocatku pomoci IVIG az do stabilizace stavu. Ve
Skandinavii a v Némecku je ale béZné zahajovat 1écbu tydennimi aplikacemi SCIG. Je také
mozné podat ve stejny den IVIG 1 SCIG, zejména v ptipadech, kdy je nutnd rychld ochrana
proti infekei anebo pii zaSkolovani pro podavani infuzi v reZimu domaci 1écby (Chapel et al.,

2014).

Ze skupiny subkutanné lé€enych respondenti v 70% jiz absolvovali v minulosti
podavani intraven6znich Ig. Moznost okomentovat tuto zkuSenost ze subkutdnnimi
imunoglobuliny také nevyuzili viichni respondenti. Casto zmifiovali mnohaletou zkuSenost
s IVIG, projevy anafylaxe, Casovou naro¢nost a nutnost podani v nemocni¢nim zafizeni. Na
otazku, zda by radé&ji volili jiny zplsob podavani protilatek, 80% respondenttli byla spokojena
a zpusob by neménila. Lze fici, Ze ob¢ skupiny hodnotily svou 1écbu a zplisob podavani
protilatek velmi podobné — spokojené. Nebyl zde vyznamny rozdil. Také tento vysledek se
shoduje s vystupy ze zahrani¢nich studii a predev§im poukazuji na vyznam individualizace

1é¢by (Espanol et al., 2014). Hypotéza 2 nebyla potvrzena.
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Subkutanni imunoglobuliny byly dostupné v Ceské republice od roku 2006 (Sediva,
2014). Rozsitily se tim moznosti 1éCby témito preparaty. Bylo zajimavé zjistovat dle
ziskanych dat, narGst poctu léCenych pacienti v jednotlivych skupiniach (Graf 1) i
v souvislosti s uvolnénim trhu se subkutannimi imunoglobuliny. U kazdého respondenta ze
zkoumaného souboru se postupné zaznamenalo, od jakého roku je léceny substituci
imunoglobulinti a jakou metodou. Prvni pacient, ktery se zacal 1éCit subkutanni Ig byl
opravdu v roce 2006. Pacientli postupné piibyvalo a vroce 2011 to jiz bylo 13 pacienti.
Nejvetsi narast pacientit SC 1écenych byl evidovan v roce 2013 v poctu 28. Ze zkoumanych
skupin je nejdéle substitu¢né léceny pacient od roku 1989, tedy 27 let.

Graf 2 udéava blizsi pohled na zmény v metodach podéavani Ig a s jakou frekvenci byly
tyto zmény ucinény. Dle ziskanych informaci bylo nejvice zmén provedeno v jiz zmifiovaném
roce 2013. Ze skupiny intravendzné léCenych se jich 6 pfevedlo na SC metodu, u 6
respondentl byla stanovena nov¢ 1é¢ba subkutannimi Ig a u 2 respondentti se provedly zmény
v ramci SC metody (pumpa/rapid push). Celkem se provedlo 8 zmén v tomto roce. Z téchto
vysledkl je patrné, ze se snaha o individualizaci 1é€ebného postupu vice a vice prosazuje,
nékdy 1 navzdory finanénim nakladim (k ziskdni téchto dat bylo vyuzito dokumentaci

pacientii).

H3 — Piedpokladali jsme, Ze je rozdil mezi dvéma skupinami (I1é€enych subkutdnné
a léCenych intravendzn€) ve srovnavani zpisobu podani Ig a ze pacienti budou preferovat
subkutanni zplisob podani.

Ve skupiné IV 1é€enych je vice respondentd, ktefi jsou v invalidnim nebo starobnim
diichodu ¢i pracuji na zkraceny tivazek Nejvice je zde zastoupena vékova skupina 31 — 45let
a kategorie 46 a vice. Ve skupiné subkutdnné lécenych jich prevdzna vétSina pracuje na plny
uvazek a jen maly zlomek je v invalidnim diichodu, pfi¢emz vékova hranice je piiblizné
stejnd 31 — 45 a 46 a vice. Z provedené analyzy vyplyva, Ze subkutanni 1é€bu Casto voli
pracujici. V této skupiné je také vice respondentd, kterym jen cesta na pravidelnou kontrolu
trvd 2 — 3h. Hlavnim pfedpokladem pro metody podavani SCIG je schopnost dobie
spolupracovat obzvlasté pii nacviku obsluhy pumpy a zvladdani specifickych postupi pro
domaci rezim.

Z 28 subkutanné lé¢enych pacientl jich polovina podava Ig pumpou a zbyvajici cast

metodou rapid push. V otazkach edukace 71% respondenti odpovédéla, ze jistotu v postupu
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podani Ig ziskala uz po 2 tydnech. Stejny pocet respondentii spravnost své techniky podavani

protilatek zkontrolovat nechtél.

Tuto polozku potieby x nepotieby ovéfeni si své techniky aplikace jsme si do
specifickych dotaznikli vlozili umysIn€. Pokud pacient neuda technické potize s aplikaci nebo
jiny problém souvisejici s podanim Ig, reedukace neprovadime. Po urcité dobé jsme vSak pfii
inovaci nekterych z infuznich pump ziskali ptilezitost k ovéfeni si spravnosti jejich postupu
aplikace protilatek. Bylo az piekvapujici, kolik z pozvanych pacientii postupnym domacim
,»Vylepsovanim® podani nakonec zrealizovali. Opakované zmiflované aseptické postupy
a aspirace provedené hned v uvodu aplikace byly zcela opomijeny. Aspirace u téchto
subkutannich aplikaci doporucujeme vzdy. V minulosti jsme zaznamenali dle informaci
ziskanych od n¢kolika pacientl, zavedeni jehly do cévy, vznik hematomt, a to 1 pfes peclivé
zaSkoleni. Tato zkuSenost nas inspirovala k zavedeni obcasnych reedukaci pacientl na jiz

stanovené domaci 1é¢bé.

Bézné zaskoleni, instruktaz pacienta specializovanou sestrou trva v praxi vétSinou
2 — 3 tydny, a pokud pacient vSe zvladne dobfe, minimalizuje se tim i zaroven vyskyt
nezadoucich lokalnich reakci. Z lokalnich reakci respondenti nejvice uvadéli v 20%
zacervenani, v 30% bolestivost v mist¢ podéani, otok a induraci také v 30%. Vymizeni
lokalnich projevil bylo v 75% do 24h po podani protilatek. Lze fici, Ze je rozdil ve srovnavani
zpusobu podavani protilatek mezi obéma skupinami. Pacienti, kteti pracuji na plny tvazek,
preferuji s ptrevahou SCIG. I tento vysledek se shoduje s vystupy ze zahrani¢nich studii

(Nicolay et al., 2006). Hypotéza 3 byla potvrzena.

H4 - Ptedpokladali jsme, Ze je rozdil mezi dvéma skupinami pacientli (lé¢enych
subkutanné a léCenych intravendzné) v dopadu na kazdodenni kvalitu Zivota a pacienti 1éceni
intravenozné budou mit kvalitu Zivota horsi.

Intravendzné léceni pacienti, v otdzce jak moc zasahuje soucasnd lécba do jejich
kazdodenniho zivota, odpovidali v 50% malo, v 30% obcas a 3% velmi. Dale méli vypocitat
¢as vénovany mesicné podani, ktery zahrnuje také cestu do nemocnice i pobyt na stacionafi
a zpét. Primérna doba byla 6h mésicné.

U subkutanné lééenych pacientll na otdzku zasahu 1écby do kazdodennich zivota

odpovidalo 50% respondentli mélo a 14% jen obcas. Cas strdveny primérné mesicné
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podavanim protilatek byl 8h. U ¢tyi respondenti SC 1é¢enych (Tab. 48) presdhla doba
vénovana aplikaci Ig 12h a i pfesto ani jeden neuvedl velky zasah do kazdodenniho Zivota.
Otazkou zlistava, zda by jim jind subkutdnni metoda nepfinesla vétsi profit. Je dilezité vSak
zminit, ze ne vSechny metody a zaroven i preparaty jsou pro tyto pacienty vhodné. Nejen, ze
musi spliiovat urcita kritéria, jako to plati naptiklad u facilitovaného podani, ale zohlediuje se
technicka zrucnost.

Kvalitu zivota po nasazeni substitucni 1€cby jsme také zjistovali pomoci dotazniku SF
36. Pfi porovnavani obou skupin jsme vSak neshledali vyznamny rozdil. Tento vysledek se
s vystupy ze zahrani¢nich studiich shoduje v urcitych aspektech. Prevazna ¢ast zahrani¢nich
autort studovala kvalitu Zivota pfed a po nasazeni substituce Ig (napt. Gardulf et al., 2006).
QoL se dramaticky zlepSila po podavani protilatek. Nicolay et al.(2006) porovnaval kvalitu
zivota pacient na IV 1é¢bé v nemocni¢nim zafizeni a pacientli na IV terapii v doméacim
prostiedi. Ve vysledcich se ukazala vyrazna preference doméci 1écby a QoL méli pacienti
lepsi. Tato studie probihala ve statech Severni Ameriky a IV 1éc¢ba je zde v domacim rezimu

pomérn¢ bézna. Hypotéza 4 nebyla potvrzena.
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4 Zavér

Ve své praci jsem poukazala na souasné moznosti substituc¢ni 1écby imunoglobuliny.
Zjistovala jsem, jak se tato lécba odrézi na kvalit¢ zivota pacientl s poruchou tvorby
specifickych protilatek a jestli jsou zvolené metody podani pro pacienta vyhovujici variantou.

Zkoumany soubor v celkovém zastoupeni 62 respondenti nebyl ptili§ veliky. Vyzkum
probihal viak v centru pro primarni imunodeficity, které patii mezi tieti nejvétsi v CR. Je
dilezité si uvédomit, Ze toto onemocnéni je pomérné vzacné s piedpokladanou frekvenci
vyskytu v populaci mezi 1:25 000 — 1: 50 000 (Kralickova, 2012).

V teoretické casti jsem definovala jednotlivé pojmy primarni a sekundarni
imunodeficience. Zminila jsem historii a soucasnost substitu¢ni 1écby imunoglobuliny a
krom¢ jiného také dosavadni vyzkumy vtéto oblasti. Problematika adekvatni
imunoglobulinové 1é¢by je celosvétové velmi aktudlni. Jejim cilem je snaha o maximalni
zlepseni kvality Zivota nemocnych. Jednozna¢nym trendem se stavaji programy domaci péce.
Samotnymi pacienty jsou s velkou mérou preferovany. Déle jsem blize vysvétlila pojmy
kvalita zivota ¢lovéka i kvalita zivota souvisejici se zdravim a popsala metody zjist'ujici QoL.
Onemocnéni primarni imunodeficience se fadi mezi chronicka. Casto celoZivotni 1é¢ba a
dodrzovani 1écebného rezimu dopada na psychickou i fyzickou stranku pacienta. Také nutnost
pravidelnych néavstév u lékafe a participace na 1é¢bé ovliviiuje jisté¢ v rizné mife kvalitu
Zivota.

Dalsi kapitolou teoretické casti byl oSetfovatelsky pohled a edukace. Uvedla jsem
nejcastéjsi oSetiovatelské diagnozy a také soucasné metody podani Ig véetné pomérné nového
facilitovaného podkoZniho podédni. Je to zcela novy postup, ktery s pomoci enzymu
hyaluroniddzy usnadnuje vstiebavani vétSich objemt Ig. Kuptikladu ve Velké Britanii
prob&hly studie, které sledovaly ucinky tohoto enzymu s naslednym podanim anestetik,
hydrata¢nich roztokl nebo antibiotik (Jolles et al., 2013). Je evidentni, Ze se naskytaji nové
mozZnosti v lé€ebnych postupech nejen pro pacienty s primarni imunodeficienci.

V empirické ¢asti jsem zjistovala u vybranych skupin pacientd s poruchou tvorby
specifickych protilatek jejich proZivani a hodnoceni intravendzni anebo subkutanni 1écby,
spokojenost s 1écbou prostiednictvim vytvofenych specifickych dotaznikd. Na zakladé
vyhodnocenych dat lze fici, ze jsou intraven6zné léCeni pacienti vice limitovani z hlediska
bézného fungovani a pacienti subkutanné léCeni toleruji 1é€bu lépe. Obe skupiny hodnotily
vSak lécbu a zpiisob podani protilatek pozitivné, byly spokojeny. Pfi porovnavani metod

podani Ig a stanoveni preference jednoho ze zpiisobl,, pacienti upfednostiiovali vice
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subkutanni 1é¢bu. Jednalo se ve vétsSing ptipadl o pracujici ve vékové skupiné 46 a vice. U
70% SC lécenych predchazela 1écba intravendzni, mohli tedy dobie posoudit rozdily a popsat
své zkuSenosti. Dale v dopadu na kazdodenni zivot uvadélo 50% respondentli obou skupin jen
maly zasah 1éCby, a to 1 pfes v nékterych piipadech vypocitanou dobu stravenou meési¢né
aplikaci vice nez 10h. Tato skutec¢nost se tykala obzvlast¢ subkutanné 1écenych, kteii udali i
16, 18 nebo 25h. Pokud vsSak pacienti aplikuji s frekvenci 3x v tydnu a je zapocitdna
v celkové dobé i ptiprava, je vysledek odpovidajici. Posuzovani samotného podani, zavedeni
jehly, hodnotila skupina IV léCenych pievazné nebolestivym vykonem a SC vykonem
snesitelnym. V soucasnosti respondent, ktery uvedl mési¢né stravenou dobu 25h, zvazuje
facilitované podkozni podavani. Zcela novy zplsob, jakym facilitovana subkutanni metoda je,
zaslouzi do budoucnosti urcité vétsi pozornost. Z mého pohledu by bylo zajimavé, uskute¢nit
rozhovory s pacienty, ktefi touto metodou podéavaji Ig a maji pfedchozi zkuSenost s jinymi
1é¢ebnymi postupy.

Ve vyzkumném Setfenim byl pouzit i standardizovany dotaznik SF — 36, ktery mél
zjistit dopad dlouhodobé substituéni 1é¢by Ig na kvalitu Zivota pacientll. Pfi porovnani obou
skupin subkutanné i intraven6zn¢ 1é¢enych vSak nebyl prokazan statisticky vyznamny rozdil.

Zavérem lze konstatovat, Ze toto vyzkumné Setieni poukdzalo na vyznam
individualizace v l1écebnych postupech u pacienti na substitu¢ni 1é¢bé imunoglobuliny. Pfi
soucasnych moznostech jsme schopni dosahnout zaclenéni do bézného Zivota a fungovani.

Kvalita Zivota pfi vhodn€ nastavené terapii neni nijak vyznamné zhorSena.

66



Anotace

Autor: Ilona Tepla

Instituce: Ustav socialniho 1ékaistvi LF UK v Hradci Kralové
Oddé¢leni oSetrovatelstvi

Nézev prace: Substitucni 1écba imunoglobuliny a jeji vliv na kvalitu

Zivota pacientli

Vedouci prace: Prof. PhDr. Jifi Mares, CSc

Odborny konsultant: MUDr. Pavlina Kralickova Ph.D.

Pocet stran: 75

Pocet priloh: 16

Rok obhajoby: 2016

Klicova slova: primarni imunodeficience, substitu¢ni 1éCba

imunoglobuliny, kvalita Zivota

Tato bakalafska prace je zaméfend na dneSni moznosti substituéni 1écby
imunoglobuliny. Zjistovala jsem kvalitu Zivota pacientil nejen s primarni imunodeficienci, ale
také ze sekundarnim typem imunodeficience na této terapii.

V  teoretick¢é Casti popisuji  jednotlivé druhy imunodeficience, historii
imunoglobulinové 1écby, soucasnou terapii, vyhody a nevyhody lécebnych postupt a
oSetfovatelska hlediska. ZvlaStni pozornost vénuji edukaci pacientil na substitucni 1écbe. Dalsi
casti je teoretické vymezeni kvality Zivota, metody zjiStujici kvalitu zivota a dosavadni
provedené vyzkumy ve zjiStovani této oblasti u pacientd s PID. Zkusenosti, vysledky
z riznych studii a vyzkumi jsem Cerpala prevazné ze zahrani¢nich zdroju.

Empirickad ¢ast obsahuje Setfeni pomoci specifickych dotaznikii na zjiStovani
spokojenosti substitu¢né lécenych pacientll a dotaznikd na zjiStovani kvality Zivota SF — 36.
Do vyzkumu se zapojila 62 pacientll. Specifické dotazniky pro subkutanné 1écené pacienty
vyplnilo 28 respondentli a pro intravendzné lécené 34 respondentl. Ve vysledcich byla
potvrzena preference subkutanni 1éCby a lepsi tolerance subkutdnnich Ig. Intravendzni 1écba
pacienty vice limituje v béZném fungovani. Pfi porovnani obou skupin ve zjistovani QoL

subkutanné 1 intravenozné lécenych vSak nebyl prokazan statisticky vyznamny rozdil.
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This bachelor’s thesis is focused at today’s possibilities of immunoglobulins
replacement therapy. I found out the patient’s quality of life not only with primary
immunodeficiency but also with a secondary type of immunodeficiency depending on this
therapy.

In the theoretical part I describe different types of immunodeficiency, the history of
the immunoglobulin treatment, current therapy, the advantages and disadvantages of medical
procedures and the nursing aspects. The special attention I devote to the education of patients
with replacement therapy. The next part is the theoretical definition of quality of life, methods
of detecting the QoL and the main research surveys in this field in patients with PID. I have
drawn experience, results of various studies and research mainly from foreign sources.

The empirical part contains the investigation with the use of specific questionnaires to
survey the satisfaction of patients with replacement therapy and questionnaires patient’s
quality of life SF-36. The research involved 62 patients. 28 respondents filled in specific
questionnaires for patients with subcutaneous therapy and 34 respondents filled in
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questionnaires for an intravenous therapy. The preference of the subcutaneous treatment and
better tolerance of subcutaneous Ig were confirmed in results. The intravenous treatment of
patients limits more in common functioning. In comparing both groups in QoL surveys

subcutaneously and intravenously treated did not show statistically significant difference.
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(UKIA edukaéni materialy)

Sklon jehly v thlu 90° u SC metod

Sklon jehly v uhlu 45° u SC metod

(UKIA edukaéni materialy)

Doporucovana mista pro SC aplikaci

u facilitovaného podani

1. Dotaznik SF 36

Dotaznik intravendzné lécenych pacientt

2
3. Dotaznik subkutanné lécenych pacientii
4

Souhlas vedeni UKIA s vyzkumnym $etienim
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