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Souhrn:

Bakalatska prace se zabyva problematikou oSetiovatelské péce u pacienta s jaternim selha-

nim na podkladé¢ Wilsonovy choroby.

Teoreticka ¢ast pfinasi zékladni informace 0 jaternim selhdni, Wilsonové chorobé, zabyva
se pii¢inami jejiho vzniku, klinickym obrazem, diagnostikou, principy l1é¢by, a predevsim

oSetfovatelskou péci.

Prakticka ¢ast je zameéfena na oSetfovatelskou péci 0 pacienty s jaternim selhanim na pod-

kladé Wilsonovy choroby a jeji specifika.
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Summary:

Present bachelor thesis is concerned with the nursing practice of patients suffering from

liver failure due to Wilson's disease.

In the theoretical part, the phenomena of liver failure and Wilson's disease are introduced.
Namely, aspects concerning the disease are discussed such as its onset factors, clinical ma-
nifestations, diagnosis, principles of therapy and above all, theory of nursing practice con-

nected to it.

Next, the practical part focuses on the specific nursing practice of patients with

Wilson's disease-based liver failure.



Predmluva

Tato prace byla napsana z diivodu zvyseni povédomi 0 specifi¢nosti osetfovatelské péce

U nemocnych s jaternim selhanim na podkladé¢ Wilsonovy choroby. Hlavnim cilem této
prace je zmapovat specifika oSetfovatelské péce 0 pacienty s jaternim selhanim na podkla-
dé Wilsonovy choroby. Zpracovana specifika oSetfovatelské péée by mohla byt navodem

nelékarskému zdravotnickému personalu, jak pecovat a zkvalitnit péci 0 takto nemocné.
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UvVOD

Nemoc znamené pro jedince vzdy zatézovou situaci, obzvlast¢ pokud se jedna
0 mladého ¢loveka. Prave takové si bohuzel vybird Wilsonova choroba. Jedna se 0 dédi¢né
autozomalné€ recesivni onemocnéni a svou prevalenci 1: 25 000-30 000 patii mezi jednu
Z nejcastéjSich vrozenych poruch metabolismu. VétSinou postihuje divky a mladé Zeny
mezi 15. — 25. rokem Zivota. Jejich organismus nedokaze spravné hospodafit s médi, nedo-
kaze ji vyloucit. Ta se pak hromadi v tkanich, zejména v jatrech a mozku, kde diky své
toxicité zplusobuje nekrozu bunck. Prestoze nemoc postihuje predevsim mladé divky,
vzacné se muzeme setkat s Wilsonovou chorobou i u starSich jedinct. Pokud se Wilsonova
choroba neléci, ma fatalni nasledky. Jedinym moznym feSenim je transplantace jater. (Ma-

recek, Britha 2018, s. 399-400; Lata 2005, s. 23)

Téma bakalarské prace jsem si vybrala z divodu zvyseni povédomi 0 této chorobé
mezi Sirokou vefejnosti i oSetfovatelskym personalem. | kdyZ se jedna 0 vzacné genetické
onemocnéni, na nasem oddé¢leni se S nemocnymi s Wilsonovou chorobou ¢asto setkdvame.
D4 se fici, Ze nase specializované pracovi§té je jediné v Ceské republice, kde pacientiim
s Wilsonovou chorobou dokazeme pomoci a dat jim druhou Sanci na zivot. Druhym davo-
dem vybéru tématu je vytvoieni oSetiovatelského planu péce 0 pacienty s fulminantni for-

mou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby.

Text bakalatské prace je koncipovan ve dvou ¢astech. Teoreticka ¢ast poukazuje na
funkci jater, zabyva se patofyziologii, klinickymi ptiznaky, diagnostikou a 1écbou jaterniho
selhani a Wilsonovy choroby. Praktickd ¢ast se vénuje formulaci problému, vyzkumnym
otazkam, metodice a organizaci vyzkumu, interpretaci vysledkt a diskuzi. Vyzkum probi-
hal na klinice anesteziologie resuscitace a intenzivni pé¢e IKEM v Praze. Kvalitativni Set-
feni bylo provedeno kombinaci metod, tzv. triangulaci. Pfipadova studie byla vytvofena na
zéklad¢ kazuistiky pacienta s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy
choroby, rozhovory s informanty, analyzou dokumentace a pifimym, zprostiedkovanym

a zucastnénym pozorovanim.

Cilem této bakalafské prace je zmapovat specifika oSetfovatelské péce 0 pacienty
s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby. Chtéli bychom zjistit, jaké jsou nej-

Cast&jsi oSetfovatelské problémy téchto pacientll a bude nas také zajimat naroc¢nost osetfo-
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vatelské péce 0 pacienty s fulminantni formou jaterniho selhani. Pfinosem pro praxi mize

byt i vytvofeni mySlenkové mapy oSetiovatelské péce 0 pacienty s Wilsonovou chorobou.

Podkladem této prace je reserSe, ktera byla vypracovana Védeckou lékatskou kni-
hovnou IKEM v Praze. Zbytek citované literatury byl dohledavan samostatn¢ béhem psani

prace (Ptiloha €. 1).
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TEORETICKA CAST

1 JATERNI SELHANI

Jaterni nebo také hepatocelularni selhani je syndrom, ktery je zptisobeny tézkou po-
ruchou funkce jater. Dochazi pii ném k progresivnimu rozvratu vnitiniho prostfedi orga-
nismu a nasledné smrti pod obrazem multiorganového selhani ¢i edému mozku. Historie
akutniho jaterniho selhdni smétuje do poloviny 20.stoleti, kdy byly v roce 1946 popsany
dva typy fatalniho pribéhu epidemické hepatitidy. Termin fulminantni jaterni selhdni byl
pouzit poprvé v roce 1970 u polékové hepatitidy. Analyza 539 nemocnych s fulminantnim
jaternim selhanim, jehoz hlavnim pfiznakem je porucha védomi, byla provedena
v Londyné v letech 1972-1985. O’Grady a spol., ktefi tuto analyzu provadéli, klasifikovali
jaterni selhani jako hyperakutni, akutni a subakutni. (Safka 2018, s.231,236-237; Lata,
Vanasek a kolektiv 2005, s. 44-45)

1.1 Funkece jater

Jatra (hepar) jsou organem, ktery disponuje vysokou metabolickou aktivitou. Meta-
bolizuji latky pfichéazejici systémovou cirkulaci a v. portae (vratnicovou zilou). Zpracova-
vaji a pfeménuji jak latky edogenniho ptivodu (napi.hormony, bilirubin), tak i piivodu exo-
genniho (toxiny, 1éky). Maji vyznamnou detoxikaéni funkci. (Cihak 2002, s. 127-128; Vi-
tek 2018, s. 46; Cervinkova 2018, s. 29-37)

Mezi sekre¢ni funkci jater fadime tvorbu a vylucovani zluci. Ta se podili na traveni
a vstiebavani tukti, dale predstavuje vyznamnou exkrecni cestu pro latky, které nelze led-

vinami vyloudit. (Cihék 2002, s. 127-128; Vitek 2018, s. 46; Cervinkova 2018, s. 29-37)

Vyznamné postaveni maji také jatra pro udrzeni fyziologické hladiny cukru v Krvi.
Pti nadbytku gluk6zy v krvi dochazi k jejimu vychytavani a zaroven uskladnéni ve formé
glykogenu. Naopak pii poklesu glykemie jsou jatra schopna uvolnovat dostate¢né mnoz-
stvi glukozy k zajidténi Ginnosti centralniho nervového systému. (Cihak 2002, s. 127-128;

Vitek 2018, s. 46; Cervinkova 2018, s. 29-37)

Nezastupitelnou tlohou jater je udrzovani hladiny aminokyselin v plazmé, kdy nej-

vvvvvv

dalezitéjsi je schopnost syntetizovat téméf vSechny neesencidlni aminokyseliny
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a detoxikace amoniaku pro udrZeni acidobazické rovnovahy. (Cihak 2002, s. 127-128; Vi-
tek 2018, s. 46; Cervinkova 2018, s. 29-37)

Jéatra jsou ustfednim organem pro metabolismus lipidl a lipoproteinti. Nepiekvapi
nas proto, ze se také podileji na zpracovani lipofilnich vitaminl v organismu, vitamint A,

D, E, K. (Cihak 2002, s. 127-128; Vitek 2018, s. 46; Cervinkova 2018, s. 29-37)

Jatra jsou zéasobarnou médi a Zeleza. Do Sirokého spektra jejich funkci patii také
endokrinni funkce. Piikladem endokrinnich funkci je tvorba angiotenzinogenu, ktery kon-
vertovan na biologicky ucinny stimuluje sekreci aldosteronu (hormon kiiry nadledvin)
a vykazuje vazokonstrik¢éni G¢inky. Podili se tim na regulaci krevniho tlaku a objemu ex-
traceluldrni tekutiny. V prenatalnim vyvoji jsou jatra sidlem krvetvorby. (Cihak 2002, s.
127-128; Vitek 2018, s. 46; Cervinkova 2018, s. 29-37)

Imunitni funkce, v niz klicovou ulohu maji Kupfferovy buiiky, je dalsi vyznamnou
funkci jater. Poskytuje ochranu vici patogentim, metastatickym bunkam, ale zaroven tole-
ruje neSkodné vlastni a cizorodé antigeny. (Cihék 2002, s. 127-128; Vitek 2018, s. 46;
Cervinkové 2018, s. 29-37)

Dalsi vyznamnou funkeci jater je tvorba proteinit K umoznéni hemokoagulace (krev-
ni srazlivosti). V jaternich bunikéach je syntetizovano nemalo koagulacnich faktord. Jedna
se o fibrinogen, protrombin, faktor V, VII, IX, X. Téchto faktori je Vv séru nadbytek,
k poklesu dochézi az p¥i vyznamné poruse proteosyntetické aktivity. (Cihdk 2002, s. 127-
128; Vitek 2018, s. 46; Cervinkova 2018, s. 29-37)

Nezanedbatelnou funkci jater je téZ funkce termoregulacni. Pti jejich vysoké meta-

bolické aktivité je krev odchazejici z jater zahtata az na teplotu pies 40°C.

Jatra jsou vybavena mimofadnou a vyjimecn€ G¢innou schopnosti regenerace po
poskozeni. Ziejmé proto, Ze jsou trvale vystavovana mnoha latkdm s potencialné skodli-
vym ucinkem. Podstatou je jedine¢na schopnost hepatocyti piejit z klidového stavu do
faze bunécného de€leni. Regenerace probiha synchronné a jaterni bunky do tohoto dé&je
vstupuji opakovang. (Cihak 2002, s. 127-128; Vitek 2018, s. 46; Cervinkovéa 2018, s. 29-
37)
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1.2 Patofyziologie jaterniho selhani

Mezi nejcastéjsi pti¢iny akutniho jaterniho poskozeni fadime akutni toxické posko-
zeni a akutni virové hepatitidy. Existuji dva zékladni patofyziologické déje: jaterni selhdni
(hepatocelularni insuficience) a portalni hypertenze, které je nutno brat v iivahu pii kazdém
procesu zasahujicim funk¢ni jaterni parenchym. Portalni hypertenze vznika v souvislosti se
zvySenim odporu v fe€isti v. portae a pravou srdecni sini. Tyto déje se mohou vyjimecné
uplatnit i izolovang, ale v typickych piipadech jsou uzce provazané a navzajem se potencu-

ji. (Safka 2003, s. 24; Safka, Lata 2009, s. 28; Safka 2018, s. 180, 236)

Podminkou rozvoje hepatocelularniho selhani je ubytek normalni funkéni kapacity
jater 0 80-90 %. Pii¢inou takovéto redukce jaterni funkce je nejcastéji nekroza nebo elimi-
nace nepotiebnych ¢i poskozenych jaternich bunék — apoptdza hepatocytti. V principu se
jedné o poskozeni nebo zniceni velké masy jaternich bunck. Zanétliva odpovéd’ organismu,
ktera tento proces provazi, zptisobi vyplaveni zna¢ného mnozstvi cytokint. Tim mutize dojit
I k sekundarnimu poskozeni jaterniho parenchymu na zaklad¢ imunitni reakce organismu.

Muze vsak jit také jen o funkéni poruchu hepatocytii bez ubytku jaterniho parenchymu.

Akutni jaterni selhani vznikd v terénu zdravé jaterni tkdn¢ na zaklad¢ ptsobeni he-
patotoxického agens nebo pfi spusténi patologického mechanismu. (Safka 2005, s. 24; Saf-
ka, Lata 2009, s. 28; Safka 2018, s. 180, 236)

1.3 Druhy jaterniho selhani

Jaterni selhani se rozviji z riznych pficin i riznou rychlosti. Dle rychlosti rozvoje
délime jaterni selhdni na akutni a chronické. Z terapeutického hlediska mizeme akutni

jaterni selhani dale délit na fulminantni, akutni a subakutni. (Safka 2018, s. 238)

1.3.1 Akutni jaterni selhéni zptisobené virovymi infekcemi

K akutnimu jaternimu selhani virové infekce vedou jen ziidka. Jako pfic¢ina fulmi-
nantniho selhani jater se vyskytuji ale pomérné Casto. V rozvinutych zemich je nejcastéji
prokazanym agens virus hepatitidy B. S koinfekei hepatitidou D nebo C stoupa nebezpeci
zavazné formy onemocnéni. (Lata, Vanasek 2018, s. 242-244; Volfova, Vanasek 2005, s.
30-33)
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Hepatitida A je povazovana za onemocnéni s benignim pribéhem, ovsem jeji cha-
rakter se v posledni dobé méni. Nevyskytuje se jako endemicka nebo epidemickd nemoc
détského véku s pfevazné mirnym pribéhem, ale jako zadvazné postizeni jater dospélych.
S vékem nemocnych stoupé také riziko akutniho jaterniho selhéani. (Lata, Vanasek 2018, s.

242-244; Volfova, Vanasek 2005, s. 30-33)

Herpetické viry jsou hlavnimi piedstaviteli systémovych virovych infekei. Zakladni
diagnostikou je stanoveni mimojaternich projevl U pacientl s jaternim selhavanim spolec-
né s negativnim sérologickym nalezem béznych virovych hepatitid. (Lata, Vanasek 2018,

S. 242-244; Volfova, Vanasek 2005, s. 30-33)

Non — ABCDE hepatitidy jsou onemocnéni se spolecnymi rysy, které se lisi od ji-
nych virovych nebo toxickych forem fulminantniho jaterniho selhani. Li$i se nepfitomnosti
enteralnich nebo parenteralnich rizikovych faktort, az na n€kolik tydnd prodlouzenou do-
bou mezi projevem ikteru a encefalopatii, mlad$i nemocni mohou castéji trpét projevy
edému mozku, vys$§i mortalitou v porovnani s fulminantni hepatitidou typu A nebo B, vy-
skytem aplastické anemie. (Lata, Vanasek 2018, s. 242-244; Volfova, Vanasek 2005, s. 30-
33)

1.3.2 Akutni jaterni selhani z toxickych pricin

Jatra jsou vystavena diky své funkci biotransformace a eliminace xenobiotik celé
fadé moZnych hepatotoxini. Podle mechanismu plsobeni je miiZeme rozdélit na primarni
(vlastni, vnitini) a sekundarni (idiosynkratické). Hepatotoxiny zptisobuji zonalni nekrozy
v obdobi nékolika dnu, jejich ucinek zavisi na velikosti davky. Nejznaméjsim piimym he-
patotoxinem je paracetamol, alfa-amanitin muchomirky hliznaté a néktera prumyslova
rozpoustédla, napt. tetrachlormetan. Idiosynkratické hepatotoxiny zpusobuji postizeni ja-
terni tkané prostfednictvim svych metabolit, projevuji se po relativné dlouhé dobé
anejsou zavislé na velikosti davky. Mezi nejCastéjsi 1éky zpiisobujici dlouhodobé jaterni
poskozeni patii amiodaron, augmentin, erytromycin, halotan, izoniazid a dalsi. (Lata,
Vanasek 2018, s. 244,247, 249; Lata 2005, s. 33)

1.3.3 Akutni jaterni selhani z cévnich pri¢in

Cela tada patologickych d€ji postihuje cévni zasobeni jaterni tkané. Jednad se
0 chorobné stavy postihujici krvetvorbu akrevni srdzlivost, onemocnéni srdce a cév

a zhoubné nemoci. Onemocnéni zil, portalni Zily a jaternich Zil se manifestuje Castéji. Ne-
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moci jaterni tepny jsou vyznamné pro riziko krvaceni. Postizeni venoznich struktur vede
k portalni hypertenzi, nékdy se projevuje i ve form¢ akutniho jaterniho selhani ¢i krvaceni.
z aneuryzmat. K urgentnimu postiZeni jaternich zil patii akutni trombdzy portalni Zzily, ve-
nookluzivni nemoc a Buddtiv-Chiariho syndrom, kdy dochazi k tromboze velkych central-
nich jaternich il na podkladé poruchy krevni srazlivosti. (Sembera, Hillek 2018, s. 437-
451; Vanasek 2005, s. 41-43)

1.3.4 Akutni jaterni selhani v disledku metabolickych jaternich chorob

Metabolicka onemocnéni jater jsou pticinou akutniho selhani jen vzacné. Jedna se
témef vzdy o jedince détského a mladsiho véku, U nichZ je vétSina metabolickych piicin
akutniho jaterniho selhdni vrozena. V praxi se setkavdme zejména s fulminantni formou
Wilsonovy choroby, akutni t€hotenskou steatdzou, Reyeovym syndromem a akutni porfy-

rii. (Martasek 2018, s. 409; Marecek, Bruha 2018, s. 399; Marecek 2005, s. 44-50)

1.3.5 Acute on chronic jaterni selhani ACLF

Jedna se 0 akutni jaterni selhani nasedajici na selhani chronické. Oznacujeme tak
syndrom, pii kterém dochazi k nahlému zhorSeni stabilizovaného stavu pacienta
s chronickym jaternim onemocnénim. Hlavnim rysem syndromu je intenzivni systémovy
zanét, ktery se Casto vyviji v t€ésném Casovém vztahu S prozanétlivymi vyvolavajicimi pfi-
hodami. Tento stav je spojen se zvySenou kratkodobou smrtnosti (do 28 dnt1). Pacient umi-
ra v disledku multiorgdnového selhani. Vyvolavajici pti¢inou miize byt primarné nadmér-
fime pii krvaceni do gastrointestinalniho traktu, infekci, po operacich a traumatech.
V témé&f poloving piipadii vSak neni znama vyvolavaji pfic¢ina, vzdy se vSak spousti systé-
mova zanétlivd odpovéd’ organismu. Ta ma negativni dopad na jiZ naruSenou funkci zivot-
né dilezitych organii a systémill. Zptsobuje rychlou progresi jaterni insuficience a portalni
hypertenze, selhani ledvin, tézké poruchy hemokoagulace, poSkozeni mozku, plic
anestabilitu krevniho obé&hu. (Safka 2018 s. 237-238; Kieslichova 2018 s. 599-600;
Arroyo, Moreau, Jalan 2020)
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1.4 Klinicky obraz jaterniho selhani

1.4.1 Ikterus

Zvysenou hladinou bilirubinu Vv séru vznika zluté zbarveni tkani neboli Zloutenka.
Je patrné nejvice na kuzi, sliznicich a sklérach. Zdrojem bilirubinu je v prvé fadé hemoglo-
bin, ktery pochdzi z rozpadlych erytrocyti na konci jejich zivotnosti. Zpracovani takto
vzniklého bilirubinu probihd pravé v jaternich bunkéch, kde se vychytava, konjuguje se
avylucuje do zluc¢i. Stoupne-li hladina nekonjugovaného bilirubinu v krvi 0 10-15
umol/l nad horni hranici 17 pmol/l, za¢ne difundovat do kiize, sliznic a tkani. Dojde tim
K jejich zezloutnuti a vznika ikterus. (Schneiderka, Ehrmann, Jirsa, Vitek 2018, s. 153-157,;
Ehrmann 2014, s. 54)

1.4.2 Cholestaza

Cholestazu definujeme jako poruchu tvorby a vylucovani zlu¢i nebo neschopnost
organismu dodat do duodena jeji dostate¢né mnozstvi v odpovidajicim slozeni. Cholestaza
vede ke kumulaci jednotlivych slozek zluéi v jatrech, nasledné pak v séru, moduluje funk-
ce centralniho nervového systému a dochézi k poruse sekrece zluci do stfeva. Pro nemocné
je Casto nejvice obtézujicim piiznakem chronické cholestazy pruritus — svédéni. (Jirsa, Ma-

recek, Vitek 2018 s. 166, 176, 179; Ehrmann 2014, s. 95)

1.4.3 Portalni hypertenze, jicnové varixy

Vena portae (vratnicova zila) shromazduje krev ze zaludku, stfeva, slinivky
a sleziny, ptivadi ji do jater a svymi vétvemi ji rozvadi do jaterniho parenchymu. Syndrom
portalni hypertenze se rozviji v souvislosti se zvySenim tlaku v fecisti mezi vena portae
a pravou srde¢ni sini. ZvySeni tlaku a odporu tohoto feci§té ma za nasledek vznik a rozvoj
portosystémovych kolateral a dalSich cévnich zmén. Rizikem tohoto jevu je Zilni ¢i kapi-
larni krvaceni do gastrointestinalniho traktu, poruchy funkce stieva a sleziny a dalSich vy-
znamnych organi zejména srdce, plic a ledvin. Na podkladé syndromu portalni hypertenze
vznikaji jicnové varixy. Pfi endoskopii je nalézdme v distalni tfetin€ jicnu. Riziko krvaceni
Z jicnovych varixii stoupa nejen s pokrocilosti jaterniho onemocnéni, ale i S jejich velikosti.

(Safka 2018, s. 180-181; Fejfar, Variasek, Lata 2018, s. 188-189)
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1.4.4 Ascites

Ascites, téz hydroperitoneum, definujeme jako pfitomnost zvySeného mnozstvi
volné tekutiny v dutiné bfisni. Je znamkou pokrocilosti jaterniho onemocnéni a jaterni ne-
dostate¢nosti. Potencuje zvySeni portalni hypertenze a vznik dalSich komplikaci (vznik
hepatorenalniho syndromu, krvaceni z jicnovych varixi). K nahromadéni ascitu dochazi
pfi nerovnovaze tvorby a vstfebavani volné btisni tekutiny. Rozvoj ascitu je ¢asto pozvol-
ny, Unemocnych se objevuji jen nespecifické dyspeptické obtize, meteorismus. Vé&tsi

mnozstvi ascitu vede k pocitu tlaku v bfiSe a dusnosti. Pozdéji se objevuji i pohybové obti-
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206-207, 210; Horak 2014, s. 70)

1.45 Jaterni encefalopatie

Jaterni encefalopatii miZeme definovat jako dysfunkci centralniho nervového sys-
tému. Cinnost centralniho nervového systému je ovliviiovana zvy$enym mnozstvim neuro-
toxickych a neuromodula¢nich latek, které jsou za normalnich okolnosti metabolizovany
Vv jatrech, hlavni roli hraje nejspiSe amoniak. Jaterni encefalopatie se projevuje celou §ka-
lou neurologickych a psychiatrickych abnormalit. Mirné formy se projevuji odliSnostmi
pouze Vv psychometrickych testech, které se zaméiuji na pozornost, kratkodobou pamét’,
psychomotorické tempo a vizudlni prostorovou orientaci. S prohlubujici se jaterni encefa-
lopatii se zainaji projevovat zmény chovani, jako je ztrata zdbran, apatie a vznétlivost.
Nemocni trpi poruchou spanku, ktera je spojena se spavosti pies den. Desorientace ¢asem
I mistem se objevuje v pokrocilejsich stadiich, stejné tak jako nepfiméfené reakce na pod-
néty a zmatenost spojena s agitaci nebo naopak somnolence az koma. Typickym klinickym
projevem jaterni encefalopatie je ,,flapping tremor*, ktery se projevuje zvlaStnim mavavym
pohybem prstl ruky akcentovany pii zavieni 0¢i. Je vzdy varovnym piiznakem pokrocilos-
ti jaterniho onemocnéni. Skala piznakii je opravdu pestra, od klinicky nerozpoznatelnych
ni jaterni selhani. Po prvotnich klinickych pfiznacich Givodniho stadia encefalopatie pficha-
zi postupné porucha védomi, bloudivé pohyby ocnich bulbii, poruchy dechu az zastava
dechu, hypotenze, srde¢ni arytmie vedouci k obéhovému selhani. (Britha, Petrhyl 2018, s.

213-215, 218; Horak 2014, s. 61)
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Tabulka 1: Klinicka stadia jaterni encefalopatie

Stadium Charakteristika

0 nejsou pritomny zddné abnormality

| sniZend pozornost, euforie ¢i uzkost, mirnd zmatenost, porusena schopnost
s¢itat nebo od¢itat, porucha spankového rezimu

I spavost, letargie ¢i apatie, zmény osobnosti, neadekvatni chovani, dezorientace
casem

11 somnolence, vyrazna dezorientace, nesrozumitelna fe¢
v koma
(Zdroj: Britha, Petrhyl 2018, s. 213-215, 218)

1.46 Hepatorenilni syndrom

Castou komplikaci jaterniho selhani je akutni selhani ledvin. Je vzdy spojeno
S hor$i prognézou, kterd muze vyustit v hepatorenalni syndrom. Ten miiZzeme definovat
jako stav funkéniho renalniho selhdvani vznikly na podkladé systémovych obéhovych
zmén, které jsou provazeny akutni jaterni insuficienci nebo chronickym onemocnénim ja-
ter, pfevazné ve stadiu jaterni cirhozy, s vyznamnou portalni hypertenzi a ¢asto soucasné se
vyskytujicim ascitem. Z klinickych ptiznakli hepatorendlniho syndromu dominuje oligurie
az anurie a vzestup dusikatych kataboliti v krvi, pfi progresu onemocnéni se objevuji pa-

lickovité prsty a cyandza. (Fejfar, Safka 2018, s. 219,222; Hilek 2018, s. 40)

1.4.7 Foetor hepaticus (jaterni zapach dechu)

Pti jaternim selhani a jaterni encefalopatii se objevuje typicky zapach dechu. Paci-
enti maji nasladly, mirn€ fekalni dech. Ten je zpisoben hepatocelularni insuficienci. Me-
tylmerkaptan adalsi latky stfevniho ptvodu nejsou v jatrech eliminovany a dochazi
K jejich uvoliiovani z plicniho ob&hu do vydechovaného vzduchu. (Safka 2018, s. 234;
Douda 2013, s. 58)

1.5 Diagnostika a vySetfovaci metody jaterniho selhani

1.5.1 Anamnéza, objektivni nilez

Své nezastupitelné misto v diagnostice jaterniho selhani ma anamnéza. Peclivé ve-
denym rozhovorem s nemocnym za¢iname nynéjSim onemocnénim a anamnézou osobni.
Zakladnim anamnestickym Udajem je pacientova tnava, dale nemocny upozoriiuje na pfi-

znaky Zalude¢ni a stfevni dyspepsie. Jedna se 0 poruchy vyprazdiiovani, zejména stiidani
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zacpy a prijmu, nechutenstvi az nauzea, pocit plnosti v bfise a meteorismus. Mohou se
objevit bolesti v pravém podzebii aspankové obtize. U zen mize také dochazet
k porucham menstrua¢niho cyklu. Pti celkovém vySetieni muZzeme nalézt na horni polovi-
n¢ trupu pavouckovité névy, U muzi vymizeni ochlupeni na hrudniku. Pro portalni hyper-
tenzi svédc¢i nalez dilatovanych zil v bfisni sténé. Nemén¢ diilezitd je anamnéza alergicka,
rodinna, farmakologicka, pracovni a socialni. (Hilek 2018, s. 39-40; Ehrmann 2014, s. 19-
23)

1.5.2 Fyzikélni vySetreni

Spravné fyzikalni vysetfeni jater ma velky vyznam v diagnostice jejich onemocné-
ni. Jedna se 0 vySetfeni pohledem, pohmatem, poklepem a poslechem. Pii vySetfeni pohle-
dem zvétSend jatra zplsobuji vyklenuti pod pravym zebernim obloukem, toto je vSak ne-
zjistitelné u obéznich nemocnych. Nejvice informaci nam muze poskytnout vysetieni jater
pohmatem. ZjiStujeme velikost jater, charakter okraje, konzistenci, charakter povrchu
a citlivost. Spoluprace s nemocnym a jeho plna relaxace bfi$ni stény je podminkou tohoto
vySetfeni. Poslech nad jatry poskytuje informace 0 tfecim Selestu, ktery je synchronni
s dychanim a cévnim Selestu synchronnim s pulzem. Vysetieni jater poklepem mé zékladni
vyznam pfi urcovani jejich velikosti. Silnym poklepem vysetiujeme od 2. zebra horni okraj
jater, naopak velmi slabym poklepem kaudalnim smérem dolni okraj. (Hilek 2018, s. 40-
41; Ehrmann 2014, s. 19-23)

1.5.3 Laboratorni vySetfovaci metody

Laboratorni diagnostika, kterd patii mezi zakladni diagnostické postupy ve vétSingé
Iékatskych oboril, neni zaloZena jen na biochemickych vysetfenich. Patéi sem i analyzy
hematologické, sérologické, imunologické a molekuldrné genetické. V prabehu let byl vy-
tvofen standardni soubor biochemickych vySetfeni oznacovany jako jaterni testy. Patii sem
enzymy indikujici  hepatoceluldrni  poSkozeni  aspartataminotransferdza  (AST)
a alaninaminotransferaza (ALT), enzym uplatiujici se v metylacnich reakcich
a homeostaze gamaglutamyltransferaza (GGT) a alkalické fosfataza (ALP), jejiz elevace se
objevuje pri extrahepatalni i intrahepatalni cholestaze. Syntetickou funkci jater sledujeme
v sérové hladiné albuminu, jenz je kvantitativné nejvyznamnéjSim sérovym proteinem.

(Vitek 2018 s. 43-46; Ehrmann 2014, s. 27)
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Aktivitu zevniho koagulacniho systému méfime stanovenim protrombinového ¢asu
(Quickav test). Je vyznamnym ukazatelem akutnich jaternich stavii. Vysledek vySetfeni se
udava jako pomér vysetfovaného protrombinového casu ke kontrolnimu. Prodlouzeni toho-

to Casu je specifické pro jaterni poruchy. (Vitek 2018, s. 46)

Dulezitym ukazatelem jaternich funkci je hladina bilirubinu v séru. Bilirubin je or-
ganicky anion vznikajici v jatrech degradaci hemoglobinu. Vysoka hladina bilirubinu mize

znamenat poruchu transportni a exkre¢ni funkce jater. (Vitek 2018, s. 47)

Produktem metabolismu aminokyselin je amoniak (NHz3). Je ukazatelem urovné
syntézy urey V jatrech. Pro organismus a zejména pro centralni nervovy systém je toxicky.
Se vzestupem jeho hodnot se setkavame pravé pii jaterni insuficienci. Stanoveni hladiny
amoniaku se provadi z plazmy, velmi dilezité jsou vSak preanalytické podminky. Plazma
musi byt separovana od krevnich elementd nejdéle do jedné hodiny. (Vitek 2018, s. 48;
Ehrmann 2014, s. 32)

1.5.4 Zobrazovaci metody

Prvni volbou zobrazovacich metod byvéa ultrasonografie (USG). Jednad se
0 nenaro¢nou, neivazivni, snadno opakovatelnou a relativné¢ levnou metodu. Principem
vySetfeni je echolokace. Ultrazvukové vilny, vysilané pfistrojem, prochazeji tkdnémi
a odrazeji se na rozhranich organii, nadord, tekutin a plyni. OdraZené viny jsou zazname-
nany avysledny obraz je piendSen do monitoru. Toto vySetieni md vSak omezeni
v organech, které mohou byt vyplnény vétsim mnozstvim plynu. (Jirasek 2007, s. 72; Ehr-
mann 2014, s. 41)

Pocitacova tomografie (computed tomography, CT) je klicovou zobrazovaci meto-
dou. Tento vicetady pfistroj béhem otafeni rentgenky kontinualn€ snima data z vice fad
detektorii nardz. Vyhody pocitatové tomografie spocivaji v rychlosti vySetfeni, dostupnosti
a moznosti kvantitativné méfit zmény hustot tkani. Nevyhodou je radia¢ni z4téz a mozna
alergicka reakce po podani kontrastni latky. V soucasné dobé je tendence zvysit Casové
rozliSovaci schopnosti zvySovanim poctu detektorti a zkracenim rotacni periody. Také sna-
ha 0 co nejvyznamnéjsi snizeni davky radiace je vyznamnym trendem posledni doby. (Un-

germann, Elias, Dolezal 2018, s. 62; Ehrmann 2014, s. 42)

Magneticka rezonance (MR) je neinvazivni, pocitacem fizend zobrazovaci metoda.

Vyuziva vlastnosti rotujicich protont v magnetickém poli a pulzim radiovych vin. Nema
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témet zadny alergizujici potencidl, pouzivané kontrastni latky maji prakticky mizivy toxic-
ky uc¢inek a nezatézuje organismus zafenim. (Ungermann, Elias, Dolezal 2018, s. 63; Ehr-
mann 2014, s. 43)

1.5.5 Jaterni biopsie

Pti jaterni biopsii odebirame vzorek tkan¢ na histologické vysetfeni. Jedna se 0 vice
nez 100 let starou vyznamnou metodu Stanoveni povahy a pokrocilosti jaterniho onemoc-
néni. Jaterni biopsii provadime za predpokladu bud’ difuzni jaterni 1éze, kdy jsou patolo-
gickym procesem postiZena jatra celd, nebo zkoumame jaterni loziskové procesy. Jedna se
0 invazivni vykon, proto by meéla biopsie nasledovat po komplexnim vysetfeni pacienta
améla by byt dikladné zvazena. Pied biopsii je nutno provést sonografii jater a vysetfit
hemokoagulaci nemocného. Mezi nejcastéjsi komplikace jaterni biopsie patii bolest, krva-
ceni, biliarni peritonotida bakteriemie a sepse. (Horak 2014, s. 47-48; Strincl 2013, s. 74;
Ehrmann ml. 2018, s. 121-123)

1.6 Terapie jaterniho selhani

Lécba a péce 0 nemocného se neomezuje pouze na problematiku jater samotnych.
Jaterni onemocnéni ovliviiuje i ¢innost ostatnich vitalné dulezitych organd. Pfi feSeni za-
vaznych stavt v hepatologii je mnohdy nutna souc¢innost odbornikt jinych odvétvi medici-
ny. Pokud u nemocného dojde k ohrozeni nebo selhavani funkei zivotné dalezitych organt,
pobyt na jednotce intenzivni péce je pln¢ indikovan. U nemocného sledujeme neurologicky
stav, EKG, méfime krevni tlak, pulzni oxymetrii, centralni Zilni tlak a jiné hemodynamickeé
parametry. U ventilovanych pacientii monitorujeme parametry ventilace a oxygenace. Uro-
veni monitorace pacienta se proto fidi aktudlnim stavem. Ten se muze nenadile
a nepredvidatelné zhorsit. VZdy je také nutno kontaktovat transplantani centrum pro pfi-
padnou indikaci k transplantaci. (Manak 2018, s. 577; Ehrmann 2014, s. 89; Kieslichova
2018, s. 589)

MV

[éCba je zaméfena na:

1.6.1 monitoraci intrakranialniho tlaku (ICP)

V disledku otoku mozku dochazi k zvySeni intrakranidlniho tlaku. Riziko poskoze-

ni mozkové tkané vznika uz pii hodnoté 25mmHg. Zavedeni ¢idla k monitoraci ICP by
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melo byt peclivé zvazeno, zalezi také na zvyklostech a zkuSenostech jednotlivych center.
Terapie edému mozku je zalozena na uUpravé vnitiniho prostiedi, eliminaci amoniaku
a antiseptické terapii. Zvazovana by meéla byt i terapeutickd hypotermie (cilené snizeni

teploty télesného jadra). (Ehrmann 2014, s. 90; Kieslichova 2018, s. 590,592)

1.6.2 hemodynamicka optimalizace

U nemocnych se selhanim jater je tieba zajistit hemodynamickou stabilitu. Pred-
chazime tim poruchdm srde¢niho rytmu. Centralni zilni tlak udrzujeme na hodnotach 8-
10cm Ho». Pfi snizeni objemu cirkulujici krve podavame koloidni nebo krystaloidni rozto-
Ky. Preferujeme balancované krystaloidni roztoky typu Plasmalyte, Isolyte. Stiedni arteri-
alni tlak by mél dosahovat hodnoty minimalné¢ 65mmHg. Pokud selhava tekutinova tera-
pie, k udrzeni dostate¢ného perfuzniho tlaku Vv tkanich jsou indikovany vazopresory. Nej-
Castéji uzivanym vazopresorem je Noradrenalin. Noradrenalin je latka pusobici na alfal —
adrenergni receptory a zpusobuje zuzeni cév (vazokonstrikci). Tim dochazi ke zvySeni

tlaku v cévnim fec¢isti. (Ehrmann 2014, s. 90; Kieslichova 2018, s. 592)

1.6.3 renalni insuficience

Renalni insuficience je ¢astou komplikaci jaterniho selhani. V prvni fadé¢ je tieba
zajistit dostate¢nou perfizi ledvinné tkané. K ndhradé funkce ledvin jsou doporuceny ocis-
tovaci metody kontinudlni, které umozinuji lepsi stabilitu hemodynamiky. Nejcastéji se
pouziva kontinudlni veno-ven6zni hemodialyza nebo veno-vendézni hemodiafiltrace. Pfi
kontinuélnich elimina¢nich metodach je prvni volbou antikoagulace regiondlni citratova
antikoagulace, ktera vSak vyzaduje peclivou monitoraci zkusen¢ho tymu. (Ehrmann 2014,

s. 90; Kieslichova 2018, s. 592-593)

1.6.4 Dbakterialni infekce

Bakterialni infekce je ¢asto smrtici a velmi zavaZznou komplikaci jaterniho selhani.
U pacientii s rozvojem encefalopatie, sjinou organovou dysfunkci nebo s klinickymi
znamkami systémového zanétu je doporucena profylaxe Sirokospektrymi antibiotiky. Anti-
bioticka 1é¢ba musi byt vzdy konzultovana s nemocni¢nim centrem pro antibiotickou

1é¢bu. (Ehrmann 2014, s. 90; Kieslichova 2018, s. 593)
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1.6.5 koagulopatie

Na vzniku koagulopatie se podili nejen nedostate¢na tvorba koagulacnich faktort
V jatrech, ale také snizené mnozstvi trombocytu (krevnich desticek) v Krvi. Projevy krva-
ceni do ktize, sliznic, ale hlavné do gastrointestinalniho traktu jsou ¢astymi znamkami ja-
terniho selhani. Lécba musi byt komplexni a intenzivni. Spociva v substituci koagulacnich
faktori av prevenci krvaceni podavanim inhibitord protonové pumpy-omeprazolu

a vitaminu K. (Ehrmann 2014, s. 90-91; Kieslichova 2018, s. 593)

1.6.6 poruchy vodni a elektrolytové rovnovahy

U pacienta denné sledujeme bilanci tekutin a jeho hmotnost. Také opakované kon-
troly iontl a acidobazické rovnovahy jsou dulezitou soucasti monitoringu vodniho

a elektrolytového hospodatsvi. (Ehrmann 2014, s. 91)

1.6.7 N-acetylcystein

Soucasti podptrné 1écby jaterniho selhani je podavani NAC. M4 silné antioxidacni
ucinky a ptiznivy vliv na ob&h t€lnich tekutin na urovni jednotlivych tkani. N-acetylcystein
se podava parenteralné v infzi na 24 hodin. (Lata, Vanasek 2018, s. 245, 247)

1.6.8 Nutrice a dieta

K podpofe a regeneraci jaternich bunék pfispiva jaterni dieta. Je Setfici, usnadfiuje
traveni a omezuje metabolické zatiZzeni jater. Podle stavu pacienta podavame stravu pero-
ralng, enterané ¢i parenteralné. Zpocatku nemocnym ordinujeme dietu s ptisnym omeze-
nim tukd a bilkovin, pozdé¢ji pfechdzime na dietu s omezenim tukl. Strava by méla byt
podavéana v malych porcich 6x denné. Neméla by zvySovat tonus a peristaltiku traviciho
traktu, neméla by zvySovat sekreci ZaludeCnich Stav a drazdit sliznici traviciho traktu.

(Ehrmann 2014, s. 91; Kieslichova 2018, s. 593)

1.6.9 Pristrojova podpora, nahrada selhavajicich jater

Ukolem piistrojové podpory selhavajicich jater je preklenuti doby do transplantace
jater nebo do jejich spontanni regenerace. Tato 1éCebna kura je schopna nahradit detoxi-
kacni funkci jater. V Evropé€ pouzivame nejcastéji systtm MARS (Molecular Adsorbent
Recirculating Systém) a FPSA (systém frakcionované plazmatické separace a adsorpce).

Systém MARS pracuje na principu albuminové dialyzy. Skodlivé latky vazané na albumin
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se vychytavaji ve filtrech — adsorbérech. Pfi uziti metody FPSA jsou latky odstranovany
pfimo pomoci adsorbért. (Kieslichova 2018, str. 593-594)

1.6.10 Transplantace

Transplantace jater (ortotopicka transplantace jater OLT) je jedinou obecné piijatou
arelativné spolehlivou 1écebnou metodou 1é¢by akutniho jaterniho selhani. Rovnéz vSak
pfinasi nezanedbatelnd rizika vyplyvajici z chirurgického vykonu, potransplantacni 1écby
a nasledka z trvalé imunosupresivni 1é¢by. Transplantace jater u pacientd s chronickym
jaternim selhdnim ma byt doporucovéana s dostatecnym casovym piredstihem, jesté pied
oc¢ekavanym fatdlnim zakoncenim jejich onemocnéni. (Lata, Vanasek 2018, s. 208-209;

Franikova, Trunecka 2009, s. 52,61)
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2 WILSONOVA CHOROBA

Wilsonova choroba, diive ozna¢ovana jako hepatolentikularni degenerace, patii do
chorob dédi¢né autozomalné recesivnich. Pro tento typ dédicnosti je typické, ze se nemoc
nevyskytuje v kazdé generaci. Byla popsana pied vice nez 100 lety jako smrtelna neurolo-
gicka choroba provéazena jaterni cirhozou. Postupné byla objevena souvislost Wilsonovy
choroby s médi a ur¢en autozomalné recesivni dédi¢ny typ. Wilsonova choroba patii mezi
jednu z nejcastéjSich vrozenych poruch metabolismu. Projevuje se hromadénim médi
v tkanich, zejména v jatrech a mozku. Geneticky defekt genu ATP7B je lokalizovan na 13.
chromozomu. Prevalence onemocnéni je 3 nemocni na 100 000 obyvatel. Nejcastéji se
Wilsonova choroba manifestuje mezi 15. — 25. rokem zivota. Pokud Wilsonovu chorobu
nelécime, vede neodvratné ke smrti nemocného. Naopak pfi fadné 1é€be€ se prezivani blizi
b&zné populaci. V Ceské republice monitorujeme cca 300 pacientti s Wilsonovou choro-
bou. (Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Britha 2013)

2.1 Patofyziologie

Proteiny jsou odpovédné za mnoho enzymatickych pochodii v lidském organismu.
Jejich nezbytnou soucasti je méd’. Z piijaté potravy se med vstiebdva neomezené, avSak
vétsina takto vstiebané médi byva vyloucena. Pfirozenou a jedinou cestou eliminace médi
je jeji vylucovani do Zluci. Za fyziologickych podminek je bilidrni exkrece udrzovana po-
moci proteinu ATP7B. Kli¢ovou roli vtomto transportu hraje enzym ATPaza uloZeny
v Golgiho aparatu. Geneticky defekt a dysfunkce ATP7B, v dnesni dob¢ je znamo vice nez
500 mutaci, omezuje vylucovani médi do ZluCovych cest a inkorporaci médi do cerulo-
plazminu. Ceruloplazmin je metaloprotein, jedna se 0 plazmatickou bilkovinu obsahujici
méd’. Je syntetizovan v jatrech, v séru koluje bez médi jako bilkovinny nosi¢ apoceluro-

plazmin. (Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Britha 2013)

Pti zvySené koncentraci médi v organismu dochazi k pfesunu ATP7B do membra-
ny zluCové cCasti jaterni bunky. Zde je zajiStovana exkrece médi do zluCovych kanalk.
V prabéhu nemoci dochazi k vycerpani kapacity hepatocytii ve skladovani médi, postupna
jeji akumulace vede k dysfunkci a v kone¢ném dusledku k nekroze jaternich bun¢k. Na-
kumulovand méd’ se uvolituje do cévniho fecisté a uklada se v riznych tkénich organismu,
nejcastéji mozku, ledvinach, kloubech a rohovce. Toxicita vétsiho mnozstvi médi v tkanich

spo¢iva V pritomnosti zvySeného mnozstvi volnych kyslikovych radikala, ktery vede
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apoptozy. (Marecek 1996, s. 14-15; Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Ma-
recek, Briha 2013)

2.2 Klinicka manifestace Wilsonovy choroby

Wilsonova choroba je onemocnénim kteréhokoliv véku, ve vétsin€ piipadi se pii-
znaky objevuji mezi 5. a 40. rokem. Maximum vyskytu vSak spada mezi 13. — 25. rok zi-
vota. Klinické projevy jsou velmi raznorodé. Velmi odlisny prabéh u jednotlivych pacien-
t, jina forma prvni manifestace, postizeni organti zdanlivé na sob¢ nezavislych, variabilita
fady pfiznakl, to vSechno vytvari velmi pestry obraz této choroby. Podle ptevazujici
symptomatologie muzeme Wilsonovu chorobu rozdélit na formu neurologicko-
psychiatrickou, jaterni, fulminantni a asymptomatickou. (Marec¢ek 2020; Nehaj, Kubasko-
va, Mokan 2017; Marecek, Briha 2013)

2.2.1 Neuropsychiatrické priznaky

Prvni ptiznaky této formy se objevuji obvykle pozdéji nez u Cisté hepatalni formy,
obvykle ve 2. - 3. dekad¢ Zivota. U déti muzeme pozorovat preklinické behavioralni proje-
vy, napt. podrazdénost, unava, zhorSeni Skolni vykonnosti. V rdmci neurologickych poruch
se mize objevit jemny tremor, zhorSeni rukopisu ¢i jemné motoriky. K prudké progresi
téchto pfiznakl vSak mize dojit v puberté nebo ¢asné dospélosti. Béhem nékolika mésicti
mohou zpiisobit tézkou invaliditu. Mezi nej€ast€j$i neurologické projevy patii tfes, dysar-
trie, rizné kombinace parkinsonského syndromu, dystonie, cerebeldrni ataxie a Siroka pale-
ta instabilit chiize. Tremor se vyskytuje na hlavé nebo hornich koncetinach, mtize byt kli-
dovy i staticky. Je dobie patrny pii vySetfeni hornich koncetin s abdukci v ramennich
kloubech. Dusledkem 1éze mozkového kmene, mozecku i bazalnich ganglii je dysartrie.
K dysartrii se casto pfipojuji poruchy bulbarniho svalstva. Typickou je facies
s retrahovanymi rty, otevienymi Usty a tzv. prazdnym usmévem. U dystonie, ktera je zpo-
catku fokalni, dochazi postupné s progresi onemocnéni ke generalizaci. Prvni manifestaci
nemoci mohou byt i psychiatrické pfiznaky, které se rozvijeji paraleln¢ s neurologickymi.
Siroké spektrum psychiatrickych ptiznakd zahrnuje nejéastéji poruchy spanku, unavnost,
poruchy pozornosti a paméti, podrazdénost, uzkostné-depresivni syndrom, zmény osobnos-
ti az psychotické projevy s bludy. Zmeény v sexuologické oblasti nejsou vyjimecné. (Mare-

¢ek 1996, s. 33; MarecCek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Briha 2013)
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2.2.2 Hepatilni pFiznaky

Hepatalni formou Wilsonovy choroby trpi 20-30 % pacientii. Zajimavosti je, ze po
zahajeni 1é¢by hepatalni formy se neurologické projevy onemocnéni nikdy nerozvinou.
Naopak cast pacient s neurologickou formou Wilsonovy choroby ma v détském veéku
Vv anamnéze elevaci jaternich enzymu. Tato forma onemocnéni mé velmi variabilni proje-
Vvy. Mize probihat asymptomaticky pouze zvySenymi hodnotami jaternich enzymt nebo
pod obrazem virové hepatitidy se spontannim ustupem obtizi. Jindy probihd jaterni poSko-
zeni formou akutniho jaterniho selhani s indikaci akutni transplantace jater. Obraz steatozy
s moznym vyvojem do stadia jaterni cirhdzy je dal$i variantou Wilsonovy choroby. Ve fazi
pokrocilé cirhdzy mezi ptiznaky dominuje nauzea, nechutenstvi, ikterus, ubytek hmotnosti

a ascites. (Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Brtha 2013)

2.2.3 Oftalmologické priznaky

vvvvvv

znakem Wilsonovy choroby. Vznika uklddanim médi v descementské membrané rohovky.
Zlatohnédé zbarveni se objevuje nejprve pii hornim okraji rohovky, v dalsi fazi pti dolnim
okraji a nakonec dotvofi cely prstenec (viz Pfiloha ¢. 14). Depozita médi byvaji nejlépe
vidét u lidi s modrou duhovkou, vétSinou je vSak nutné potvrdit pfitomnost prstence oftal-
mologickym vySetfenim $térbinovou lampou. VzacnéjSim piiznakem je slunecnicova kata-
rakta zpusobena ukladanim médi v pouzdie Cocky. (Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova,
Mokan 2017)

2.3 Diagnostické metody

Klinicky obraz nemocného pouze vyslovuje podezieni na Wilsonovu chorobu. De-
finitivni diagnostika se stanovuje biochemickymi, izotopovymi, oftalmologickymi
a genetickymi vySetfenimi. Na diagnézu Wilsonovy choroby pomyslime pii kombinaci
vysoké hladiny volné médi v krevnim séru, snizeného ceruloplazminu, zvySeného obsahu
médi v jaterni susin¢ a jejiho vysokého odpadu v moci. Vzdy je nutné vySetfit cely panel
abnormalit, protoZe Zadné z téchto vySetfeni neni dostate¢né specifické samo 0 sob¢. Pro
diagnostické ucely byla vytvorena skorovaci tabulka, ktera monitoruje pfitomnost ¢i nepfi-
tomnost patologickych projevli nemoci. (Marecek 2020; Marecek, Brttha 2018, s. 403; Ne-
haj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Britha 2013)
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Tabulka 2: Patologické projevy Wilsonovy choroby

PARAMETR BODY

Kayseriiv- Fleischertiv prstenec

e piitomen 2

e nepfitomen 0
neurologické symptomy:

o t&7ké 2

o lehké 1

o 74dné 0

sérovy ceruloplazmin:

e >0.2¢9/l 0

e 0,1-0,2¢/I 1

e >0,19/1 2
hemolyticka anemie Coombsiiv test negativni:

e piitomna 1

e nepfitomna 0

méd’ v jaterni tkani:

o >250 pg/ g susiny 2
e 50-250 pg/ g susiny 1
e <50 pg/ g susiny -1
¢ rhodamin pozitivni granule 1

odpady médi do moci za 24 hodin:

e normalni 0
e jedno-az dvojnasobek normy 1
e > dvojnasobek normy 2
e > pétinasobek normy po penicilaminu 2
pritomnost kauzalni mutace:
e mutace na obou chromozomech 4
e mutace na jednom chromozomu 1
e mutace nepfitomna 0

(Zdroj: Marecek, Britha 2018, s. 403)

Hodnoceni skore:

> 4body diagnéza Wilsonovy choroby je vysoce pravdépodobna
3 body diagnoza Wilsonovy choroby mozna, nutna dalsi vySetfeni
<2 body diagnéza Wilsonovy choroby velmi nepravdépodobna
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V biochemickém vySetfeni nalézdme zvySené hodnoty jaternich enzymi
a bilirubinu. Dulezita je také hladina celuroplazminu v séru. S poklesem celuroplazminu,
na ktery je méd’ vazana, klesa také hladina médi. Naopak se zvySuje hladina volné médi.
Exkrece médi moci je nékolikanasobné vyssi. Toto vySetieni je mozno zpfesnit podanim
penicilaminu. Vysetteni trva 24 hodin, pacientovi podavame 500 mg penicilaminu kazdych
12 hodin. Sledujeme odpady moci, mélo by dojit alespon k pétinasobnému vzestupu exkre-

ce. (Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Britha 2013)

Nejpresnéjsim diagnostickym parametrem Wilsonovy choroby je stanoveni obsahu
médi v jaterni susiné. Pti jaterni biopsii je odebran vzorek tkané, jehoz fyziologické hodno-
ty by se mély pohybovat Vrozmezi 25-50 ug Cu/g suché jaterni tkané. U nemocnych
s Wilsonovou chorobou se naméfené hodnoty mnohonasobné zvysuji na 450-1200 pg/g.
(Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Britha 2013)

Oftalmologické vysetieni se zaméfuje na rohovku. Stérbinovou lampou patrame po
ptitomnosti Kayser-Fleischerova prstence a slune¢nicové katarakty. (Marecek 2020; Nehaj,
Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Briha 2013)

Genetické vySetieni je jednou z hlavnich diagnostickych metod. Rutinné se dopo-
rucuje pouze pro sourozence a potomky pacienta s Wilsonovou chorobou. Pozitivni vysle-
dek prakticky potvrzuje pfitomnost onemocnéni. (MareCek 2020; Nehaj, Kubaskova,
Mokan 2017; Marecek, Briha 2013)

U pacienti s Wilsonovou chorobou nachazime pii magnetické rezonanci mozku
hyperintenzivni zmény v T2 vaZenych obrazech. Podkladem pro tyto zmény byva glidza,
nekroza a cystické zmény spolu s lokalnim edémem. Specifickym MR nalezem byva obraz
medvidka pandy, centralni pontinni myelinolyza se vyskytuje az u 80 % nemocnych. Pato-
logické nalezy pii farmakologické 16€bé ustupuji, po transplantaci mohou i vymizet. Roz-
sahla atrofie mozku a zmény v bilé hmoté jsou vSak prognosticky neptiznivé. (Marecek

2020; Nehaj, KubaSkova, Mokan 2017; Marecek, Britha 2013)
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2.4 Lécba

Lécba Wilsonovy choroby zavisi na stadiu onemocnéni a lisi se podle jeho mani-
festace. Je zaloZena na negativni bilanci médi a to jak snizenim jejiho perordlniho pfisunu
V potravé aomezenim vstiebavani meédi sliznici stfeva (D-penicilamin, zinek), tak
i zvySenim jeji exkrece do moci chelaéni terapii. Principem této terapie je vylouc¢eni médi
vazané¢ na farmakum. V soucasné dobé mame k dispozici dva preparaty, penicilamin
a trientin. Penicilamin je 1ékem prvni volby jaterni formy Wilsonovy choroby. Lécba timto
preparatem je celozivotni a nesmi byt na del$i dobu pirerusena. Zasadou je zacinat malou
davkou, jinak mize dojit k ireverzibilnimu neurologickému poskozeni ¢i postizeni jaterni
tkané. Plné l1éCebné davky dosahujeme az mezi 3-5 mésicem. Podavani penicilaminu je
nutné doplnit malymi ddvkami vitaminu B6. Jeho spotieba pii 1é€bé stoupa. (Marecek

2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Britha 2013)

Nejcastéjsi alternativou 1é¢by penicilaminem je zinek, je vhodny U pacientd
a neurologickou symptomatologii. Pisobi nepfimo, stimuluje syntézu metalothioneinu ve
sttevnich bunikach. Metalothionein v enterocytech vaze méd’, vytvaii slizni¢ni blok pro jeji
resorpci a zvySuje exkreci médi stolici. Jelikoz nastup Gcinku zinku je je$t€ pomalejsi nez
U penicilaminu, plnou davku podavame jiz od zacatku 1écby. PIné ucinnosti Ize dosahnout
I po n€kolika letech. (Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek, Briha
2013)

Asymptomatickym jedincim se v soucasné dobé podavaji preparaty zinku,
v uvodnich fazich jejich 1écby je dulezitym aspektem dietni opatieni. Mezi nedoporucova-
né potraviny patii ofechy, moiské plody, jatra, lusténiny i houby. Je potieba peclivé Cist
slozeni vitaminovych doplikil a na obsah médi v pitné vodé. Také se nedoporucuje Zenam
uzivat hormondlni antikoncepci obsahujici estrogeny a méd’ obsahujici nitrodélozni téliska.
Jedinou lIé¢ebnou metodou fulminantniho jaterniho selhdni na podkladé¢ Wilsonovy choro-
by je jaterni transplantace. (Marecek 2020; Nehaj, Kubaskova, Mokan 2017; Marecek,
Brtiha 2013)
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2.5 Prognoza

Nelécena Wilsonova choroba ma velmi Spatnou prognézu, nemocni umiraji za 1-
6 let od manifestace pfiznakd. Prognézu onemocnéni zasadné ovlivnil 1€k penicilamin,
jehoz véasné podani v asymptomatické fazi mize zcela zabranit manifestaci Wilsonovy
choroby. Lécbou se ale daii zlepsit i velmi pokro¢ilé piipady. Nejhorsi prognézu ma vSak
psychiatricka forma onemocnéni. (Marecek 2020; Nehaj, KubasSkova, Mokan 2017; Mare-
¢ek, Briha 2013)
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3 OSETROVATELSKY PROCES U NEMOCNEHO
S JATERNIM SELHANIM NA PODKLADE WILSONOVY
CHOROBY

Osetrovatelsky proces je metodou moderniho oSetfovatelstvi. Jedna se 0 zpusob,
jakym sestra péci 0 pacienta vykonava. Tato péce by neméla byt dosazena intuici, ale nao-
pak zaloZena na organizovaném a promySleném uspokojovani potieb pacienta a feseni jeho
problému. Principem oSetiovatelského procesu je rozpoznani potieb osob vyzadujicich
osetfovatelskou péci. Nejdulezitéjsim krokem osetfovatelského procesu je posouzeni. Vy-
zaduje pochopeni osetfovatelskych konceptil, na jejichz zéklad¢ jsou pak postaveny jednot-

livé osetfovatelské diagnozy. (Tothova 2014, s. 15; Herdman 2020, s. 71, 96)

V této kapitole bychom se chtéli vénovat osetfovatelské péci 0 pacienta s jaternim
selhanim na podkladé Wilsonovy choroby. Tato oSetfovatelskd pée mé sva specifika. Na
jejich zékladé bychom zde chtéli popsat jednotlivé oSetfovatelské diagnozy a problémy,
které se vazi s oSetfovanim nemocného s Wilsonovou chorobou. K systematickému oSetio-
vatelskému hodnoceni jsme pouzili model Marjory Gordonové, model ,,Funkcéniho typu
zdravi®, ktery predstavuje z hlediska holistické filozofie nejkomplexné&jsi pojeti nemocné-

ho v oSetiovatelské péci.

3.1 Podpora zdravi

Tato oblast zahrnuje informace o tom, jak pacient pecuje 0 své zdravi, jak vnima
svlj zdravotni stav a zohlediuje také dodrzovani I¢katskych a oSetfovatelskych doporuceni
v piipadé nemoci. V této doméné mize sestra pouzit dva druhy diagnéz podle urcujicich
znakl U nemocného: chovani zvySujici nachylnost ke zdravotnim rizikim (kod diagno-
zy 00188) a pripravenost na zlepSeni péce 0 zdravi (kod diagnézy 00162). (Tothova
2014, s. 53; Mareckova, Holubova 2013, s. 25-27; Herdman 2020, s. 169-182)

3.2 Vyziva

Do této oblasti patii zplisob stravy a piijmu tekutin, hodnoceni stavu kize, vlast,
nehtd, schopnost hojeni ran. Popisujeme také stav slizni¢nich membran, chrupu, télesnou

teplotu, vysku a hmotnost. Tato doména mize obsahovat pestrou Skalu oSetfovatelskych
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diagnéz. V disledku gastrointestindlnich obtizi dochazi k poruchdm pfijmu potravy: nevy-
vaZena vyZiva: méné, neZ je potieba pro organismus (kod diagnozy 00002), s tim sou-
visi napi. narusené polykani (koéd diagnozy 00188), zvySeny objem tekutin (kod diagné-
zy 00026), riziko narusené funkce jater (kod diagnozy 00178), riziko nestabilni glyké-
mie (kod diagnozy 00179), riziko nerovnovahy elektrolyti (kod diagnozy 00195). (Tot-
hova 2014, s. 53; Marec¢kova, Holubova 2013, s. 28-37; Herdman 2020, s. 183-217)

3.3 Vylucovani a vyména

V této oblasti najdeme informace 0 zpisobu vylucovani. Z diitvodu hepatorendlniho
syndromu maji nemocni s Wilsonovou chorobou casto narusené vylucovani moci (kod
diagnézy 00016), dale poruchu peristaltiky dysfunkéni gastrointestinalni motilita (kod
diagnézy 00196), prijem (kod diagnozy 00013) nebo zacpu (kéd diagnézy 00011), pii
akutnim jaternim selhani s nutnosti umélé plicni ventilace maji nemocni naruSenou vy-
ménu plyna (kod diagnozy 00030). (Tothova 2014, s. 53; Mareckova, Holubova 2013, s.
38; Herdman 2020, s. 219-242)

3.4 Aktivita, odpocinek

Tato oblast popisuje udrzovani fyzické kondice, zahrnuje sebepéci a sob&stacnost.
Do této oblasti spada také zpisob spanku, odpocinku a relaxace. Patii jsem i faktory ovliv-
nujici provozovani jednotlivych aktivit, odpo¢inku. Pacienti s Wilsonovou chorobou ¢asto
trpi nespavosti (kod diagnozy 00095), s touto diagnézou souvisi nedostatek spanku (kod
diagnozy 00096), inava (kod diagnozy 00093). Pti progresi onemocnéni v akutni Zivot
ohroZzujici stav, kdy posuzujeme oSetfovatelské diagndzy u pacientli napojenych na umélou
plicni ventilaci posuzujeme Siroké spektrum osetfovatelskych diagno6z. Patii sem: naruSe-
na spontanni ventilace (kod diagnozy 00033), naruSena télesna pohyblivost (kod dia-
gndzy 00085), s touto diagndzou souvisi narusena pohyblivost na lizku (kod diagndzy
00091) a riziko imobiliza¢niho syndromu (kod diagnézy 00040), nemocni jsou ohrozeni
rizikem nestabilniho krevniho tlaku (kéd diagnézy 00267), nejsou schopni sebepéce
deficit sebepéce pri koupani (kod diagnozy 00108), deficit sebepéce pri stravovani (kod
diagnozy 00102), deficit sebepéce pii vyprazdiovani (kod diagnozy 00110). (Téthova
2014, s. 53-54; Mareckova, Holubova 2013, s. 39-41; Herdman 2020, s. 243-282)
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3.5 Vnimani, kognice

Tato oblast popisuje troven védomi a mentalnich funkci, schopnost u¢eni, mysleni
arozhodovani. V dasledku jaterni encefalopatie v této doméné¢ muizeme posoudit podle
urCujicich znakl tyto oSetfovatelské diagnoézy: riziko akutni zmatenosti (kod diagnozy
00173), narusenou verbalni komunikaci (kod diagnozy 00051), akutni zmatenost (kod
diagnozy 00128) a neefektivni zvladani podnéta (kod diagnozy 00222). (Tothova 2014,
s. 54; Herdman 2020, s. 283-29)

3.6 Sebevnimani

Oblast zahrnuje emocionalni stav a vnimani sebe sama. Jedna se 0 individualni na-
zor nemocného na sebe. V této doméné¢ bychom mohli posoudit riziko oslabeni lidské
distojnosti (kod diagnoézy 00174) a beznadéj (kod diagnozy 00124). (Tothova 2014, s.
54; Herdman 2020, s. 301-314)

3.7 Vztah mezi rolemi

Tato oblast zkoumé plnéni zivotnich roli, uroven mezilidskych vztaht, naruseni
I soulad vztaht v roding. V pribéhu hospitalizace nemocného bychom mohli posoudit na-
ruseni socialni interakce (kod diagn6zy 00052), (Tothova 2014, s. 54-55; Herdman 2020,
s. 315-340)

3.8 Sexualita

V této oblasti zkoumame uspokojeni nebo naopak neuspokojeni ¢i frustraci
Vv sexualnim Zivoté. Posuzovéani oSetfovatelskych diagnoz v této doméné je spojeno
s urc¢itou komunikacni bariérou. Ne vSichni nemocni jsou schopni hovofit 0 tomto tématu,
panuje Vv této oblasti urcité tabu. Posouzeni se leckdy viibec nezdaii. Mohli bychom vsak
uvazovat 0 oSetfovatelské diagndze neefektivni vzorec sexuality (kod diagnozy 00065),
jejiz urcujicim znakem je odloucenim od partnera, partnerky z divodu hospitalizace ne-
mocného. (Tothova 2014, s.55; Mareckova, Holubova 2013, s.28-37; Herdman 2020, s.
341-349)
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3.9 Zvladani zatéze, tolerance stresu

Tato oblast popisuje zvladani stresovych situaci a zivotni zmeény v poslednich dvou
letech, vlastni schopnost zvladat bézné situace. Pacienti s Wilsonovou chorobou mohou
mit v disledku uvédoméni si existence své zavazné choroby uzkost ze smrti (kod diagno-
zy 00147), mohou pocitovat izkest (kod diagnézy 00146) a strach (kod diagnozy 00148),
(Tothova 2014, s. 55; Herdman 2020, s. 351-401)

3.10 Zivotni principy

Do této oblasti zahrnujeme vSe, co je v zivoté jedince vnimano jako dilezité, vCet-
né ndbozenské viry. Z oSetfovatelsky diagndz, pokud je pacient véfici, mizeme posoudit
existenci rizika duchovniho stradani (kod diagnézy 00067) nebo samotné duchovni
stradani (kod diagnozy 00066), (Tothova 2014, s. 55; Herdman 2020, s. 403-419)

3.11 Bezpecnost, ochrana

Tato doména se zabyva oprosténim se od nebezpeci, télesného nebo imunitniho po-
Skozeni a zajisténim pocitu bezpeéi a bezpecnosti. Pacienti s Wilsonovou chorobou maji
z dvodu podavani léciv a parenterdlni vyZzivy zavedeny intravendzni Zilni vstupy.
V souvislosti s narusenou kozni integritou (kod diagnozy 00046) (viz Ptiloha ¢. 16)
stoupa riziko infekce (kod diagnozy 00004) a v dusledku koagulopatie i riziko krvaceni
(kod diagnozy 00206). S rizikem infekce a krvaceni se poji riziko Soku (kod diagnozy
00205). Encefalopaticti pacienti jsou ohrozeni rizikem padi (kod diagnozy 00155), lezici
nemocni zase rizikem dekubitu (kod diagnozy 00249). (Herdman 2020, s. 421-485)

3.12 Pohodli

Oblast se zabyvd pocitem duSevni, télesné nebo socidlni pohody. Pacienti
s Wilsonovou chorobou jsou pii hospitalizaci v socialni izolaci (kod diagnozy 00053),
maji naruSené pohodli (kod diagnézy 00214). V disledku onemocnéni gastrointestinalni-
ho traktu je mozné U nemocnych posoudit oSetfovatelskou diagnézu nauzea (kod diagnézy

00134) a akutni bolest (kod diagnozy 00132). (Herdman 2020, s. 487-502)
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4 SPECIFIKA OSETROVATELSKE PECE O PACIENTA
S FULMINANTNI FORMOU JATERNIHO SELHANI NA
PODKLADE WILSONOVY CHOROBY

Jaterni onemocnéni ovliviiuje 1 ostatni zivotné dulezité organy, proto je péce
0 hepatologicky nemocného velmi naro¢na a musi byt vzdy komplexni. V ptipadé ohrozeni
nebo selhavani zivotné dulezitych funkci je nemocny je pfijat na jednotku intenzivni péce,
metabolickou jednotku nebo anesteziologicko-resuscita¢ni oddéleni. (Manak 2018, s. 577;
Kapounova 2020, s. 19)

Péce u pacientl v intenzivni péci je odlisna od bézné péce 0 pacienty na standard-
nich odd¢€lenich. Tato péce se sklada z mnoha standardt a postupti, které jsou neustale mo-
dernizovany, je proto nezbytné se v péci 0 nemocného zdokonalovat a osvojovat si nové
poznatky. Podminkou uspé&$né 1é¢by je pée 0 nemocného napftic¢ riznymi stupni intenzivni

péce a také uzka spoluprace sester s 1ékafi. (Kapounova 2020, s. 18; Manak 2018, s. 577)

4.1 Monitorace vitalnich funkci

U nemocného miZze dojit béhem kratkého ¢asového tseku k velkym zménam zdra-
votniho stavu. Ukolem sestry je tedy neustilé monitorovani pacientova aktualniho zdra-
votniho stavu. K monitoraci vitalnich funkci je pacient napojen ihned po uloZeni na ne-
mocni¢ni [izko. U nemocného sledujeme tepovou frekvenci a charakter kiivky EKG,
spontanni dechovou aktivitu, poruchy dychani, saturaci kysliku v krvi, v§imame si hloubky
a kvality vé€domi, stanovujeme S§ifi zornic pupilometrem, sledujeme télesnou teplotu
a projevy bolesti u nemocného. Nemocny je vétSinou ohrozen zvySenim nitrolebniho tlaku,
proto je zavedeno intrakranialni ¢idlo a nitrolebni tlak je monitorovan. U nemocného také
sledujeme zmény nitrobfisniho tlaku, jehoz Cidlo je uloZzeno v permanentnim mocovém
katetru. Sestra monitoruje aktualni stav pacienta, informuje 0 jeho zménach lékare
a zapisuje naméiené hodnoty do dokumentace. (Kapounova 2020, s. 37-45; Nejedla 2015,
s. 118-124)
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4.2 Invazivni vstupy

K zajisténi monitorace nemocného jsou zavedeny invazivni vstupy, pii kterych do-
chazi K poruseni kozni nebo slizni¢ni integrity. Cizorody material pfichazi do kontaktu
s t€lnimi tekutinami a plyny. S tim mohou byt spojeny komplikace souvisejici s jejich za-
vedenim nebo péci 0 né. Invazivni vstupy zajistuji nejen sledovani zivotné dilezitych
funkci, ale pomahaji také k dalSim léCebnym postuptim, jako je podavani léCebnych pii-
pravkul, infuzni terapie, transfuznich pfipravki, parenteralni vyzivy ¢i K diagnostickym
ucelim. Nemocnym s fulminantni formou jaterniho selhani jsou nejcastéji zavedeny dva
centralni zilni katetry. Jeden je pro podavani 1é¢ebnych pripravki a druhy k zajisténi napo-
jeni na kontinualni dialyzu v disledku renalni insuficience. K monitoraci krevniho tlaku je
zaveden arterialni Katetr, a tak mizeme piesné titrovat podavani katecholaminti. Ke sledo-
vani diurézy je nemocnym zaveden permanentni mocovy katetr. K monitoraci nitrolebniho
tlaku je zavadéno intrakranialni ¢idlo (viz Ptiloha ¢. 17). Sestra denné kontroluje kizi nebo
sliznici v okoli zavedeného invazivniho vstupu. Také je nutné dodrzovat zasady asepse jak
pii zavedeni, tak pfi oSetfovani invazivniho vstupu (viz Piiloha ¢. 15). (Kapounova 2020,

S. 79, 84, 342; Nejedla 2015 s. 118-124)

4.3 Jaterni encefalopatie

U pacienta dochazi ke kvalitativni poruse védomi. MuzZe Se objevit stav zmateni,
poruchy spanku, inava a zmény v jeho chovani. Stav védomi pacienta sestra posuzuje pod-
le glasgowské klasifikace. Nemocnému je potieba zajistit bezpe¢né prostiedi, 0 zménach
védomi pacienta informovat 1ékafe. V piipadé¢ zavazné poruchy védomi sestra ptipravi
pftistroj zajistujici umélou plicni ventilaci, pomucky k endotrachedlni intubaci a asistuje

u ni 1ékafi. (Douda 2013, s. 63; Nejedla 2015, s. 58)

4.4 Renalni insuficience

Pacienti srenalni insuficienci jsou napojeni na kontinualni eliminaéni nahradu
funkce ledvin. Nemocny je napojen na dialyzacéni pfistroj 24 hodin po dobu né€kolika dni.
Tato metoda je preferovana pravé u pacientid s fulminantni formou jaterniho selhdni
a U nemocnych s nitrolebni hypertenzi. Sestra ptipravi dialyzacni pfistroj a pomtcky k jeho

nasetovani, dle dialyza¢niho protokolu nastavi parametry terapeutické metody. Zajisti kon-
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trolu arteridlniho a vendzniho piistupu a odbéry krve na hladinu ionizovaného kalcia dle

indikace 1ékate. (Kapounova 2020, s. 349; Lata, Vanasek 2018, s. 241)

4.5 Monitorace laboratornich parametri

Laboratorni diagnostika v hepatologii se opira 0 komplex biochemickych, hemato-
logickych, sérologickych, imunologickych a molekuldrné genetickych vySetieni. Pacien-
tum je odebirana krev, mo¢ i dalsi télesné tekutiny. Odbér provadi sestra dle stanovenych
postupit do zkumavek fadn€ oznacenych Stitkem. Ptfi odbéru biologického materialu je tie-
ba dbat specifik jednotlivych vySetfeni. U nemocnych s fulminantni formou jaterniho se-
lhani nejcastéji sledujeme jaterni testy, zmény krevniho obrazu, hodnoty koagulace, hladi-
nu amoniaku Vv krvi, koncentraci krevnich plynt a acidobazickou rovnovahu organismu.

(Vitek 2018, s. 43; Kapounova 2020, s. 219)

4.6 Péce 0 imobilniho pacienta

Osettovatelska péce 0 imobilniho pacienta je vyhradné v kompetenci setry. Tato
péce je narocna anenahraditelna zvIasté u pacienti na umélé plicni ventilaci s fizenou
analgosedaci. Kvalita oSetfovatelské péce zavisi na zkuSenostech a znalostech sestry, musi
spliiovat pozadavky a potieby pacienta. (Plevova, Zoubkova a kolektiv 2021, s. 9; Barti-
nek, Juraskova, Heckova, Nalos 2016, s. 293)

Sestra zajist'uje komplexni oSetfovatelskou péci. Ta zahrnuje celkovou hygienickou
péci, veetné toalety dutiny Ustni a chrupu, toaletu dychacich cest, pé¢i 0 vyprazdnovani,
zajisténi vyzivy nemocného a monitoraci krvacivych projevi. Zvlastni pozornost pfi hygi-
enické péci vénuje sestra predilekénim oblastem na téle nemocného a zvlhéeni rohovky
oka. Poskozeni rohovky z divodu jejiho vysychani je rizikovym faktorem pro vstup infek-
ce do organismu nemocného. Cilem toalety dychacich cest je podpofit nebo upln¢ nahradit
ptirozené ocCistné mechanismy dychacich cest. Sestra pravidelné odsava sekret z dychacich
cest, zajiStuje spravnou teplotu a vlhkost vdechované smési. V ramci prevence dekubitl
kontroluje tlak v obtura¢ni manzeté a meéni polohu endotrachedlni kanyly dle zvyklosti
oddéeleni. Podavanim mukolytik a sekretolytik inhalacni formou a odsavani sekretu
z dychacich cest je dtlezitou prevenci respira¢niho infektu. (Kapounova 2020, s. 271, Bar-
tanék, Juraskova, Heckova, Nalos 2016, s. 227, 293-307)
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Poloha na Iizku u nemocnych s fulminantni formou jaterniho selhani s rizikem nit-
rolebni hypertenze je na zadech s elevaci horni poloviny téla 15 - 30°. Pfi manipulaci
S pacientem pii hygienické pé¢i musi sestra postupovat velmi Setrné, zména polohy pacien-
ta neni zadouci z diivodu vzestupu intrakranidlniho tlaku. U nemocnych bez rizika nitro-
lebni hypertenze sestra polohuje pacienta dle standardti oddéleni, vétSinou po 2-3 hodinach
s vyjimkou klidového no¢niho rezimu. (Plevova, Zoubkova a kolektiv 2021, s. 252; Ka-
pounova 2020, s. 137)

Vyziva nemocného s fulminantni formou jaterniho selhani je zajiSténa parenteralné.
Sestra podava vyzivu dle ordinace lékafe, monitoruje vahu nemocného, sleduje bilanci
tekutin a vSe zapisuje do dokumentace. Sbér vylu¢ované moce je zajistén permanentnim
mocovym katetrem. Pokud dochézi k rendlni insuficienci, pacient je napojen na kontinudl-
ni hemoeliminaéni metody (CRRT). Stolice je zaznamenavan do dokumentace. U stolice
hodnotime konzistenci, barvu, zapach a pfimési. (Kapounova 2020, s. 69; Drabkova, Haj-

kova 2018, s. 262; Certikova Chabova, Bartkové, Landerova, Plzakova 2016, s. 243)

V ramci oSetfovatelské péce u pacienta s fulminantni formou jaterniho selhani sest-
ra monitoruje a hodnoti projevy krvaceni. Sleduje pfitomnost krve ve stolici @ moci ne-
mocného, kazdy den kontroluje krvaceni v okoli vstupt invazivnich katetrti. (Holubova,

Novotna, Marec¢kova a kolektiv 2013, s. 57; Kapounova 2020, s. 73)

4.7 Bezprostiedni piiprava nemocného Kk transplantaci jater

Bezprosttedni ptiprava pacienta s fulminantni formou jaterniho selhani na trans-
plantaci jater je velmi naro¢na, zavisi na tispé$né koordinaci nékolika tymu. Pacienti byvaji
vétsinou kriticky ohroZeni na Zzivoté v dusledku akutniho jaterniho selhani, krvaci, jsou
ob&hove i ventilatné nestabilni. Na sestru jsou kladeny zvySené naroky ohledné piipravy
nemocného k vykonu predevs§im z ¢asového hlediska. V ramci nékolika desitek minut je
potieba nemocného dovézt na operaéni sal s maximalni moznou piipravou. Ulohou sestry
je pripravit nejen operacni pole a nemocného jako takového k urgentnimu vykonu, ale
I zajistit velké mnozstvi odbéri krve, dostatecné mnozstvi transfuznich ptipravkt, 1éka
a doplnit n¢ktera vysetteni. Toto vSe vyzaduje spolupraci zkuseného tymu sester se specia-

lizaci pro intenzivni pé¢i. (Trunecka 2018, s. 623; Kieslichova, Roc¢en 2009, s. 132)
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PRAKTICKA CAST

5 FORMULACE PROBLEMU

Téma bakalaiské prace jsem si vybrala z divodu castého vyskytu nemocnych
s Wilsonovou chorobou na klinice anesteziologie resuscitace a intenzivni péée IKEM
v Praze. Jedna se vétSinou 0 pacientky ve velmi mladém véku, u kterych piiznaky velice
rychle progreduji. Vzacné se toto onemocnéni vyskytuje i v pozdéjsim véku bez rozdilu
pohlavi. Touto praci bychom chtéli zmapovat specifické oSetiovatelské problémy jaterniho
selhani na podkladé Wilsonovy choroby a vytvorit oSetfovatelsky plan U nemocnych
s fulminantni formou jaterniho selhdni. Déle bychom chtéli zjistit, jaka je narocnost oSet-

fovatelské péce 0 pacienty s fulminantni formou Wilsonovy choroby z pohledu sestry.

5.1 Cile a vyzkumné otazky/problémy

5.1.1 Hlavni cil

Hlavnim cilem bakalafské prace bylo zmapovat specifika oSetfovatelské péce

0 pacienty s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby.

5.1.2 Diléi cile a vyzkumné otazky/problémy

1. Vytvofit oSetfovatelsky plan u nemocného s jaternim selhanim na podkladé¢ Wilso-
novy choroby.
2. Zjistit specifika oSetfovatelské péce U pacientli s jaternim selhdnim na podkladé

Wilsonovy choroby.

5.1.3 Vyzkumné otazky

1. Jaké jsou nejcastéjSi oSetfovatelské problémy u pacientl s jaternim selhdnim na
podklad€ Wilsonovy choroby?

2. Jaké oSetrovatelské diagnozy se poji s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy
choroby?

3. Jaka jsou specifika osetfovatelské péce 0 pacienty s fulminantni formou jaterniho

selhani na podkladé¢ Wilsonovy choroby z pohledu sestry?
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6 CHARAKTERISTIKA SLEDOVANEHO SOUBORU

Do vyzkumu byl pro ptipadovou studii vybran pacient hospitalizovany v IKEM na
klinice anesteziologie resuscitace a intenzivni péce Vv ¢asovém obdobi leden 2022 - unor
2022. Kritériem vybéru pacienta byla pfitomnost fulminantni formy jaterniho selhani na
podkladé Wilsonovy choroby. V piipadové studii byla také v rdmci triangulace pouzita
analyza dokumentace apiimé, zprostfedkované a zuCastnéné pozorovani. Analyza
a pozorovani probihaly na klinice anesteziologie resuscitace a intenzivni péce po celou

dobu hospitalizace nemocného.

Dalsi metodou vyzkumu byl polostrukturovany rozhovor. Celkem byli vybrani
tii informanti. Kritériem jejich vybéru byla schopnost a ochota spolupracovat, a predevsim
mnohaleta praxe s oSetfovatelskou péc¢i 0 pacienty s fulminantni formou jaterniho selhani
na podkladé¢ Wilsonovy choroby. Od informantli byl zajistén informovany souhlas, ktery
byl dobrovolné podepsan. Jeho vzor je ptilozen v ptiloze této bakalaiské prace. Informanti
byli také pouceni 0 anonymité v ramci této bakaldiské prace. Pro zjednoduseni je dale

Vv bakalafské praci budeme nazyvat informant X, informant Y, informant Z.
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7 METODIKA PRACE

Pro zpracovani bakaléaiské prace byl vybran kvalitativni vyzkum. Kvalitativni pii-
stup prezentuje fadu rozdilnych postupti, pfi kterych se snazime porozumét zkoumanému
problému. Jedna se 0 nenumerické Setfeni a interpretaci socialni reality. V kvalitativnim
vyzkumu se pokousime na ur¢ity fenomén nahlizet pro néj v autentickém prostiedi. Kvali-
tativni vyzkum je orientovan ve své podstaté celostnd. Clovek, skupina lidi ¢ udalost je
podle moznosti zkoumana ve vSech navaznostech, souvislostech i rozmérech. Podstatou
kvalitativniho vyzkumu je tedy to, jak lid¢é interpretuji své okoli, zkuSenosti a své proziva-

ni. (Gurkova 2019, s. 14; Reichel 2010, s. 55)

Jako formu kvalitativniho vyzkumu jsme zvolili ptipadovou studii. Pfedmétem stu-
die je konkrétni osoba, organizace, komunita, program, v oSetiovatelském kontextu se md-
Ze jednat i 0 pacienta a zdravotnicky personal. Case study se snazi predmét svého zkouma-
ni popsat detailn¢, zaroven vSak komplexné, v celé jeho slozitosti a celistvosti.
V piipadové studii se doporucuje kombinovani metod vyzkumu tzv. triangulace. (Gurkova

2019, s. 76-78; Reichel 2010, s. 31)

Piipadovou studii jsme v naSem piipadé¢ zalozili primarné na rozhovorech
s informanty. Jako doplitkovou metodu jsme pouzili analyzu 1é¢kaiské a oSetfovatelské do-
kumentace, zucastnéné i pfimé pozorovani osob a procesu a zprostiedkované pozorovani.
Vysledkem nasi ptipadové studie je zpracovana kazuistika pacienta s fulminantni formou
jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby. Je zaméfena zejména na porozuméni

problematiky osetfovatelské péce u takto nemocnych.

Polostrukturovany rozhovor s informanty byl slozen z otevienych otazek. Okruhy
otazek byly zaméteny predev§im na oSetfovatelskou péci 0 nemocné s fulminantni formou
jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby a jeji specifika. VSichni osloveni infor-
manti provadéli odbornou osetfovatelskou péci 0 pacienta, ktery je uveden v kazuistice
nasi ptipadové studie. Pribéh rozhovoru s informantem byl s jeho souhlasem nahravan na
diktafon anasledné piepsan do pisemné podoby. Ztohoto zapisu jsme pak cerpali

Vv nasledujicich kapitolach nasi bakalatské prace.

Zucastnéné i piimé pozorovani probihalo na Klinice anesteziologie resuscitace
a intenzivni péce IKEM Vv ramci poskytované odborné oSetrovatelské péce. Z tohoto Setfeni

byla pofizena fotodokumentace a terénni zapisky metodou tuzka papir.
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8 ORGANIZACE VYZKUMU

Vyzkum bakalarské prace probihal v IKEM na klinice anesteziologie resuscitace
a intenzivni péce V obdobi leden 2022—nor 2022. Souhlas vyzkumnym Setfenim v IKEM
je ulozen jako piiloha na konci této bakalarské prace (viz Pfiloha ¢. 2). Pfed poskytnutim
polostrukturovaného rozhovoru byli informanti pouceni 0 moznosti neodpovidat na otazky,

pokud by se jim zdali nevhodné nebo na né z osobnich divodu nechtéli odpovidat.

Prvni informant X je zena 38 let, byla oslovena v lednu 2022, s uc¢asti na vyzkumu
k této bakalaiské praci souhlasila velmi rada, téma ji zaujalo. Na anesteziologicko-
resuscitaénim oddéleni pracuje jiz 17 let. Problematiku oSetfovatelské péce o0 pacienty
s fulminantni formou jaterniho selhani zné diky svym bohatym zkuSenostem velmi dobfe.
S informantkou jsem se sesla celkem 3x. Na prvni schlizce jsem ji seznamila podrobnéji
s tématem bakalarské prace. Zavérem schiizky jsem ji ptedala k podpisu informovany sou-
hlas, ktery je ptilozen v bakalaiské praci jako nevyplnény vzor (viz Ptiloha ¢. 3). Schiuizka
trvala 15 minut. Na druhém setkani, po odevzdani podepsaného informovaného souhlasu,
jsme jiz pristoupili k nahravani polostrukturovaného souhlasu s otevienymi otazkami. Nas
rozhovor trval 45 minut, jeho nasledné zpracovani v domacim prostiedi zabralo pfiblizné
130 minut. Tieti schiizka trvala 20 minut. Béhem této doby jsme pokracovali v rozhovoru,
informantce jsem pokladala dopliiujici otazky. Na zavér rozhovoru jsem informantce po-
dékovala za projevenou ochotu a ¢as straveny pro vyzkum mé bakalarské prace. Prepis

rozhovoru v domacim prostiedi trval cca 60 minut.

Druhy informant Y je muz, 35 let, vedouci pracovnik. Jeho praxe u lizka na Kklinice
anesteziologie resuscitace a intenzivni péce IKEM je 15 let. Také on ma bohaté zkusenosti
s oSetfovanim pacientii s fulminantni formou jaterniho selhani. | jeho jsem oslovila s ucasti
na vyzkumu mé bakalatské prace v lednu 2022 a ochotné souhlasil. Absolvovali jsme spo-
lu 2 setkani. Hned na prvni schiizce, po seznameni s tématem a cilem vyzkumu bakalaiské
prace, podepsal informovany souhlas. Ten je ptilozen v ptiloze na konci bakalaiské prace.
Mohli jsme tak rovnou pristoupit k polostrukturovanému rozhovoru s otevienymi otazka-
mi. Rozhovor byl nahravan na diktafon. Schtizka trvala 40 minut. Ptepis tohoto rozhovoru
v domacim prostiedi zabral cca 130 minut, vynatky z néj jsou pouzity v dalSich kapitolach
nasi bakalatské prace. Na druhé schiizce jsme se vénovali problému transplantace kriticky

nemocnych s fulminantni formou jaterniho selhani z etického hlediska. Na zavér rozhovoru

48



jsem informantovi podékovala za trpélivost a ¢as s nim straveny. Setkani trvalo 30 minut,

jeho piepis v domacim prostiedi zabral piiblizné 90 minut.

Tteti informant Z je opét zena, 47 let. Jeji praxe na klinice anesteziologie resuscita-
ce a intenzivni péce je 23 let. Jejich nesmirné€ cennych zkuSenosti jsem vyuzila pfi vyzku-
mu K této bakalaiské praci. Byla jsem velmi rada, Ze s ucasti na vyzkumu souhlasila. Oslo-
vila jsem ji koncem ledna 2022 a naplanovali jsme 3 setkani. Na prvni schtizce jsem ji po-
drobné seznamila s tématem a cilem bakalaiské prace. Informantce jsem dala prostudovat
informovany souhlas, ktery je pfilozen jako ptfiloha na konci prace. Na druhé schiizce jsem
si tento dokument vyzvedla a za souhlasu informantky nahravala na$ polostrukturovany
rozhovor sotevienymi otazkami na diktafon. Setkani trvalo 40 minut. Prepis dat
z diktafonu mi zabral cca 145 minut. Na tieti schiizce, ktera trvala 30 minut, jsme pokraco-
vali v rozhovoru s dopliujicimi otazkami. Zaobirali jsme se detailnéji specifiky oSetfova-
telské péce 0 nemocné s fulminantni formou jaterniho selhani. Na zavér rozhovoru jsem
informantce podékovala za rozhovor acas snim straveny. Pfepis tohoto rozhovoru

Vv domacim prosttedi trval piiblizn¢ 90 minut.
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9 ZPRACOVANI DAT

Data pro vyzkum bakalatské prace byla ziskavana v prvni fadé formou polostruktu-
rovaného rozhovoru S otevienymi otazkami. Vyzkumu se ucastnili 3 informanti. Rozhovor
byl nahravan na diktafon anasledné pfepsan do pisemné podoby metodou tuzka papir.
Sbér dat dale probihal pifimym azucastnénym pozorovanim, analyzou Iékaiské
a oSetiovatelské dokumentace a zprosttedkovanym pozorovanim. Analyza téchto dat pro-
bihala opét metodou tuzka papir. Vysledkem analyzy dat je pfipadova studie zpracovana
prepisem metodou tuzka papir za pouziti otevien¢ho kodovani a kategorizaci vyslednych

dat.
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10 VYZKUMNE PROBLEMY/OTAZKY
Kazuistika

10.1 Anamnéza

Participantem je muz 67 let s diagn6zou Wilsonova choroba. Na podzim roku 2012
si v§iml zmensSeni a roztfeseni pisma. Tou dobou také prodélal herpetickou infekci levého
oka, ktera byla 1é¢ena Herpesinem. Od prosince 2012 mél pocit zhorSené obratnosti
a zpomaleného pohybu hornich koncetin. Nové zaznamenal ztiSeni hlasu a setfelost mluvy.
Pozoroval zvysenou produkci slin, délalo mu problém rychlé vypiti vétsSiho mnozstvi teku-
tin. Pfechodné mél otoky dolnich konéetin. Poruchy nalady, psychotickou produkci rodina

I pacient negovali. Ambulantné byl vySetfovan v Pelhifimové a v Olomouci.

Na pfani rodiny a vzhledem k progredujicim neurologickym obtizim byl pacient od
12. — 27. 6. 2013 hospitalizovan Kk diferencialné diagnostickému pobytu ve Vseobecné fa-
kultni nemocnici na neurologické klinice. Zde prob&hlo vySetfeni MR mozku s obrazem
kortikalni atrofie v oblasti mozkového kmene a cerebella a znamkami kumulace médi
Vv bazélnich gangliich. Byl proveden dalsi screening na Wilsonovu nemoc se zjisténim ele-
vace Cu v séru i odpadu v mo¢i. V ramci genetického vySetfeni byla detekovana mutace na
urovni proteinu ATP7B. Po domluvé s hepatologem byla za kryti Kanavitem doplnéna
gastroskopie s nalezem pocinajicich jicnovych varixt, dale Katetrizace jaternich zil

S prikkazem vyznamné portalni hypertenze.

Vzhledem ke genetické verifikaci a dal§im naleziim potvrzujicim diagnézu Wilso-
novy choroby byla nasazena chelatacni 1écba a pacient byl ve stabilizovaném stavu propus-
tén do domaciho prostfedi. Byla zahajena 1é¢ba penicilaminem. V uvodu 1é¢by doslo ke
zhorSovani neurologickych projevil, pozdéji obtize ustoupily a stav se celkoveé upravil. Po-
sledni kontrola probé&hla 11. 11. 2021, pacient hodnotil sviij stav jako uspokojivy, sté¢zoval
si pouze na no¢ni neklid v DKK, coz ho nijak neobtézovalo, zménu 1écby si neptal. Labo-

ratorni vysledky byly také ptiznivé.

25. 1. 2022 dopoledne byl pacient dle rodiny jesté v poradku, v poledne vsak doslo
ke zhorSeni jeho celkového stavu. Po pfijezdu zdravotnické sluzby byla naméiena tézka

hypoglykémie. Pacient byl hospitalizovan v Nemocnici Pelhfimov, kde probihala opako-
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vang korekce hypoglykémie, koagulopatie a laboratorné byl zjistén obraz jaterniho selhani.
26. 1. 2022 byl domluven picklad na KARIP IKEM ke specializované terapii. Pacient byl
piijat na KARIP s kvalitativni poruchou védomi, respiracni insuficienci, obéhovou podpo-
rou noradrenalinem a zrychlenym dychanim. Test na SARS-CoV-2 antigen byl negativni.
10.1.1 Rodinna anamnéza:

Bratr za nejasnych okolnosti zemiel ve 20 letech, matka zije 85 let, otec zemiel
V 79 letech, ma 3 zdravé déti.

10.1.2 Osobni anamnéza:

trombocytopenie v r. 2011, Hepatitida C, dle sd¢leni rodiny nyni Vv remisi, biliarni
cirhoza, jicnové varixy, krevni tlak a cholesterol kompenzované, herpes zoster na podzim
2012, ostatni zavazné interni, neurologické, psychiatrické i jiné onemocnéni nejsou znamé,
operace — varixy v r. 2011 PDK, chronicka Zilni nedostateénost, urazy, otravy a bezvédomi 0

10.1.3 Alergick4a anamnéza:

U pacienta se v minulosti neobjevila zadna alergicka reakce.

10.1.4 Abusus:

nekurak, alkohol neuziva

10.1.5 Farmakologicka anamnéza:

Isicom 250 mg 1-1-1-1, Lyrica 75 mg 1tbl na noc, Metacaptase 300 mg 2-0-0, Zn
0-1-1-1, Coryol 12,5 mg 1/2-0-1/2, Verospiron 25 mg 1-0-0, Pyridoxin 1-0-1, Ac. folicum
1-0-0, Vitamin B12 1-0-0, Essentiale forte 1-0-1, Detralex 1-0-1, Lactuloza 1-3x 10 ml

10.1.6 Pracovni anamnéza:

elektromontér, od 11/2012 v pracovni neschopnosti

10.1.7 Socialni anamnéza:

je zenaty, zije s manzelkou v panelovém domée bez domacich zvitat

10.1.8 Epidemiologick4a anamnéza:

Covid PCR negativni, ockovany 3 davky, v kontaktu s Covid pozitivni osobou
nebyl
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10.2 Souhrn lékarskych diagnoz

e ACLF (acute on chronic liver failure) K72.0
e Wilsonova choroba E83.0
e Cirhodza jater K74.6
e Porucha koagulace D68.9
e Akutni posthemoragicka anemie D62.0
e Akutni selhani ledvin N17.9
e Akutni respiracni selhani J96.0

e SmiSend porucha acidobasické rovnovahy E87.4

10.3 Fyzikalni vySeti‘eni sestrou

e Celkovy vzhled, uprava zevnéjsku a hygiena: pacient je v astavnim pradle Pe-
Ihfimovské nemocnice, vlasy Cisté bez parazitli, oholeny, nehty upravené

e Dutina uastni, nos: dutina Ustni s krvacivymi projevy, akrocyan6za

e Zuby: zbytky kariézniho chrupu, zubni protéza mimo dutinu Gstni

e OC¢i: zornice izokorické, ikterické skléry, pfitomen Kayser-Fleischeriv prstenec

o Slysi Sepot: vzhledem ke kvalitativni poruse védomi nelze jednoznacné vySettit

e Precte novinové pismo: vzhledem ke kvalitativni poruse védomi nelze jednoznac-
n¢ vysettit

e Bryle: ano

e Dychani: tachypnoe, povrchni dychani, 35 dechi/min

e Krevni tlak: obéhova podpora, 105/70 mmHg

e Chuze: neni schopen, celkova slabost s poruchou védomi

e Koncdetiny: periferie vlazna az chladn4, lividni zbarveni koncetin

e Konstituce: lehké nadvaha

e KiizZe: hematomy a petechie po celém téle, sufuze v plose celého obliceje, akro-
cyanoza (viz Ptiloha ¢. 18)

e Motorika: zpomalena

e Puls: 98/min, nepravidelny

e Télesna teplota: 37,8° C

e Saturace: 88 %
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¢ Hmotnost nynéjsi: 88 kg

e Vyska: 180 cm

e BMI: 27,2

e Dieta: ¢. 0, tekuta

e Re&: neni schopen, slaby $epot

e Hlias: slaby, Sepot, zvuky

e Svalova tuhost/pevnost: svalstvo ochablé

e Kanyla intravenozni: 2x periferni zilni kanyla, HK antebrachium l.sin a l.dx.
e Permanentni mocovy katetr: ano

e Drén:0
Objektivni pozorovani sestrou:

Pacienta vzhledem k jeho aktualnimu stavu nelze fadné vySetfit mistem, ¢asem
| prostorem, na otazky neodpovida, o¢ni kontakt neni. Vzajemna spoluprace je narusena

kvalitativni poruchou védomi.

10.4 Pouzité Skaly

10.4.1 Honoceni rizika padu:

e vyzaduje pomoc pii vyprazdnovani 1 bod
e smyslové poruchy 1 bod
e medikace 1 bod

celkové skore: 3 body, pacient je ohroZen rizikem padu
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10.4.2 Riziko dekubitu dle Nortonové

Tabulka 3: Riziko dekubiti

Schopnost < PridruZenéo- Fyzicky Stavveé- Aktivita ~ Mobilita | Inkonti-
spoluprice nemocnéni stav domi nence
Uplna <10 | Normélni Zadné Dobry Bdaly Chodi Uplna Neni 0b
Casteénéo- <30 Alergie DM, kache- Zhorseny Apaticky | Sdoprov | Castetné Obcas 3b
mezena xie,}TT,Anemie odem omezena
Velmi ome- <60 Vlhka Trombéza Spatny Zmateny Sedacka Velmi Pievazné 6b
zena Obezita omezena mo¢
Zadna >60 Sucha Karcinom Velmi Bezvédo- Lezi Z4dna Mo¢ + 5b
$patny mi stolice
2 1 1 2 1 3 1 2 1 14b

Zdroj: Viastni zpracovani

Celkové skore: 14 b, pacient je ohroZen rizikem vzniku dekubitia
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10.4.3 Test zakladnich v§ednich ¢innosti dle Barthelové

Tabulka 4: Test zakladnich vSednich ¢innosti

Cinnost Provedeni ¢innosti Bodovaci skore

Samostatné bez pomoci 10

1. najedeni, napiti S pomoci 5
Neprovede 0

Samostatné bez pomoci 10

2. oblékani S pomoci 5
neprovede 0

3. koupéni Samostatné nebo s pomoci 5
neprovede 0

4. osobni hygiena Samostatné nebo s pomoci 5
neprovede 0

PIn¢ kontinentni 10

5. kontinence moci Obcas inkontinetni 5
Trvale inkontinentni 0

PIn¢ kontinentni 10

6. kontinence stolice Obcas inkontinetni 5
Trvale inkontinentni 0

Samostatné bez pomoci 10

7. pouziti WC S pomoci 5
Neprovede 0

Samostatné bez pomoci 15

8. presun lizko-zidle > malou pomoci 10
Vydrzi sedét 5

Neprovede 0

Samostatné nad 50 m 15

9. chiize po roviné S pomocido 30 m 10
Na voziku 50 m 5

Neprovede 0

Samostatné bez pomoci 10

10. chiize po schodech S pomoci 5
Neprovede 0

Zdroj: Viastni zpracovani

56



Celkové skore — 5 b, vysoky stupen zavislosti
10.4.4 Tabulka BMI a obezity

Tabulka 5: Tabulka BMI a obezity

Kategorie Rozsah BMI
tézka podvyziva BMI<16,5
podvéaha 16,5-18,5
idealni vaha 18,5-25
nadvaha 25-30
mirna obezita 30-35
stfedni obezita 35-40
morbidni obezita BMI > 40

Zdroj: Vlastni zpracovani

Vysledné BMI: 27,16 - pacient ma mirnou nadvahu
10.4.5 Jednoducha deskriptivni §kala bolesti

Obrazek 1: Jednoducha deskriptivni §kala bolesti

adna stiredni silna velmi silna nesnesitelna

Zdroj: Viastni zpracovani

Pacient udava mirnou bolest v oblasti bricha.
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Tabulka 6: Nottinghamsky screeningovy systém

NOTTINGHAMSKY SCREENINGOVY SYSTEM

PRO HODNOCENI RIZIKA MALNUTRICE

Polozka body

1. BMI (body mass index)
e BMI mensi nef 18 2
e BMI 18-20 1
e BMI vétsi nez 20
Hmotnost 72 kg, télesna vyska 180 cm

2. Nechtény tibytek hmotnosti v poslednich 3 mésicich
e Vicenez 3 kg
e Do 3Kkil 1
e 7adny, hmotnost stala 0

3. SniZeni pfijmu potravy v poslednich mésicich
e Ano 2
e Ne

4. Stresovy faktor / zavaznost zakladniho onemocnéni

e Zavazny (polytrauma, rozsahlé popaleniny, 2
poranéni hlavy, rozsahlé dekubity, sepse,
malignita, pankreatitida, velky chir. vykon
pooperacni komplikace)

e Mirné az stiedné zavazny (nekomplikovany 1
chir. vykon, lehka infekce, chronicka onemocnéni,
proleZeniny, cirhoza, renalni selhani, diabetes,
CHOPN, nespecif. stfevni zanéty)

e Zadny 0

Celkové skore 4

Hodnoceni:

0-2 body stav vyzivy velmi dobry, dobry, bez dalsi intervence

3-4 body nutné monitorovani stavu vyzivy, kontrola s odstupem 1 tydne
5 a vice vysoké riziko podvyzivy, indikovano cilené

vySetfeni nutri¢niho stavu a intervence

Zdroj: Vlastni zpracovani
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10.4.6 Glasgow Coma Scale

Tabulka 7: Glasgowska stupnice hloubky bezvédomi

kritérium reakce body
spontanni 4
na vyzvu 3

Otevreni o¢i
na bolestivé podnéty 2
7adné 1
orientovana 5
zmatena 4

Slovni reakce nekoordinovana slova 3
neartikulované zvuky 2
zadna zvukova reakce 1
vyhovi koordinované vyzve 6
lokalizuje bolest, odtahne se od podnétu 5

ucelné obranné pohyby pii bolestivém podnétu 4

Pohybova reakce

flexni reakce na bolest 3
exten¢ni reakce na bolest 2
zadna reakce na bolest 1

Zdroj: Viastni zpracovani
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GCS je 10 bodii, jedna se 0 sti‘edné tézkou poruchu védomi

Tabulka 8: Klasifikace du$nosti

Klasifikace duSnosti podle NYHA

Definice ti'idy Omezeni ¢innosti
NYHA Nezvlada jen vyssi namahu, rych- Neomezuje v bézném zivoté.
lejsi beh.
NYHA 11 Zvlada maximalné rychlejsi chiizi, Mensi omezeni v bézném Zivoté.
béh nikoliv.
NYHA 11 Pouze zakladni domaci ¢innosti, ~ Vyznamné omezeni Zivota i doma.
chiize 4 km/h. Jiz bézna aktivita je
vycerpavajici.
NYHA IV Dusnost pi'i minimalni nimaze Zisadni omezeni v Zivoté.
i V klidu. Nezbytna pomoc dru-
hé osoby.

Zdroj: Vlastni zpracovani

Kvalifikace NYHA IV — zasadni omezeni v Zivoté

10.5 OSetirovatelska anamnéza dle teorie zakladni oSetiovatelské péce

podle MARJORY GORDON

Osetfovatelska anamnéza byla sesbirana v priabéhu 1. dne hospitalizace pii piijmu
nemocného. Nastrojem sbéru vSech dat byl poskytnuty rozhovor s manzelkou pacienta.
Tento rozhovor probihal diky covidovym opatienim po telefonu, metodou tuzka — papir.
Dale sbér dat probihal vlastnim pozorovanim nemocného a ziskavanim informaci z jeho
dokumentace. Jako oSetrovatelsky model jsme zvolili model funk¢nich vzorct zdravi dle

Marjory Gordonové.

10.5.1 Vnimani zdravi

e Subjektivné: nelze hodnotit
e Objektivné: Pacient si vzhledem ke svému aktudlnimu zdravotnimu stavu neuvé-
domuje zadvaznost svého onemocnéni. Dle informaci manzelky se 0 své zdravi diive

peclivé staral, fadné uzival predepsané Iéky a dodrzoval 1écebny rezim.
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10.5.2

10.5.3

10.5.4

10.5.5

Vyziva a metabolismus

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: Pacient ma lehkou nadvahu, dle informaci manzelky se snazil stravo-
vat dle dietnich doporuceni. Nem¢l rad zeleninu, ovoce jedl, zejména jablka
a pomerance. Nyni pfijima vyzivu parenteralni cestou, vak All in one. Pro doplnéni
objemu tekutin a minerali jsou nemocnému podavany infuzni roztoky. Plasmalyte

je nastaven posunem 50 ml/h.

Vyluéovani

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: Pacient ma zavedeny permanentni mocovy katetr ¢. 16, hodinova
diuréza se pohybuje okolo 20 ml/h, diuréza ma klesajici tendenci. Pacient byl proto
napojen na kontinualni venoven6zni hemodialyzu s prutokem krve 100 ml/min,
priatokem dialyzacniho roztoku 2000 ml/h. Ultrafiltrace byla nastavena na 50 ml/h.
Byla uréena regionalni antikoagulace citratem. Centralni Zilni tlak byl méfen dle

potieby, nejméné jednou za 2 h. Jeho hodnota se pohybovala okolo +8 mmHg.

Aktivita a cviceni

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: Pacient byl pied hospitalizaci dle informaci manzelky v péci 0 sebe
zcela samostatny. Sam se oblékal, provadél hygienu, najedl se, trapily ho vSak neu-
rologické obtize. Piesto spolu kazdy den chodili na mensi prochazky. Také poma-

hal manzelce pii nakupovani potravin. Velky sportovec vSak pry nikdy nebyl.

Spanek a odpocinek

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: ManZelka udéava, Ze od nastupu onemocnéni manzela trapily poruchy
spanku. Pocit neklidnych nohou ptichédzel vzdy k ranu, budil se kvili tomu, a proto
si chodil po obédé odpocinout. Pii odpocinku si rad ptecetl zajimavou knihu
s cestovatelskou tematikou, nebo lustil sudoku ¢i kiizovky. Nyni je pacient somno-

lentni, plisobi unavené a mé kruhy pod o¢ima.
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10.5.6

10.5.7

10.5.8

10.5.9

Vnimani a poznani

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: Pacient neni orientovan mistem, ¢asem ani prostorem. Reaguje na
osloveni otevienim o¢i, na otazky odpovi nesrozumiteln¢ a s latenci. Glasgow
Coma Scale ma hodnotu 10, coz znadi stfedn¢ téZkou poruchu védomi. Se sluchem

potize nema4, nosi bryle na Cteni.

Sebepojeti, sebetucta

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: Pacient pii pfijmu plsobil celkem upravenym dojmem. Dle informaci
manzelky 0 sebe dbal, chodil na pediktru i ke kadeinikovi. M¢l rad svou praci
a tesil se z vnoucat. Onemocnéni, které U néj propuklo v roce 2012, zdsadné ovliv-
nilo jeho zivot. Musel opustit svou praci a pfizptisobit se novému zivotnimu stylu.
Manzelka mu byla oporou, a tak dle jejiho nédzoru se s novou situaci dokazal dobie
vyrovnat a ptsobil spokojenym dojmem. NasSel si nové z4jmy a zdliby v literatuie

a prochdzkach v ptirode.

Role, mezilidské vztahy

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: Manzelka sdélila, ze méli spokojené manzelstvi a vychova jejich tfi
déti je spoleensky napliiovala. Déti jiz s nimi v soucasné dobé neZiji ve spole¢né
domaécnosti, osamostatnily se a zaloZily své rodiny. Casto k nim vsak chodily na
navstévu. Zajem 0 zdravotni stav pacienta rodina projevovala hned od zac¢atku hos-
pitalizace. Informace byly rodiné podavany pouze telefonicky, nebot navstéva

z ditvodu covidovych opatfeni nebyla umoZznéna.

Sexualita

Subjektivné: nelze hodnotit

Objektivné: Na tuto oblast jsem se nechtéla zamétfovat z divodu neptiznivého
psychického stavu manzelky, ktera byla znepokojena dramatickym zvratem
a progresi onemocnéni svého manzela. Spokojené manzelstvi a existence tii déti

vSak svéd¢i 0 vyrovnaném partnerském souziti.
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10.5.10 Zvladani zatéZe, odolnost viudi stresu

e Subjektivné: nelze hodnotit
e Objektivné: Dle informaci manzelky zvladal pacient stresové situace dobte. Od
pocatku jeho onemocnéni se snazila mu pomahat a byt mu oporou. Nemocny pry

velmi dobie spolupracoval i S odbornymi 1ékafi, byl komunikativni.

10.5.11 Vira, zivotni hodnoty

e Subjektivné: nelze hodnotit
e Objektivné: Manzelka udava, ze pacient neni véfici a nebude zadat spiritudlni pé-

v

Cl.

10.5.12 Jiné

Béhem ziskavani informaci nebyly specifikovany jiné potieby.

10.6 OSetiovatelské diagnozy

Pii urcovani oSetfovatelskych diagndz jsme vychazeli z 11. vydani OSetfovatel-
skych diagnoz, definice a klasifikace 2018-2020 NANDA International. Toto upravené
vydani obsahuje 244 oSetfovatelskych diagnéz seskupenych do 13 domén a47 tfid.
(Herdman, Gallagher-Lepak, 2020 str. 57)

Aktualni oSetiovatelské diagnozy:

e Narusena spontanni ventilace (kod diagnozy 00033)

e Narusené polykani (kod diagnozy 00103)

e NaruSena verbalni komunikace (kod diagn6zy 00051)

e Unava (kéd diagnézy 00093)

e Akutni bolest (kéd diagnozy 00132)

e Narusena integrita ktize (kod diagnozy 00046)

e ZvySeny objem tekutin (kod diagnozy 00026)

e Narusena schopnost piesunu (kod diagnézy 00090)

e Deficit sebepéce pii vyprazdiovani (kod diagnozy 00110)
¢ Inkontinence stolice (kod diagnézy 00014)
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Rizikové oSetrovatelské diagnozy:

e Riziko akutni zmatenosti (kod diagnozy 00173)

¢ Riziko infekce (kod diagnozy 00004)

e Riziko dekubitt (kod diagndzy 00249)

e Riziko krvaceni (kod diagnozy 00206)

e Riziko padu (kéd diagnozy 00155)

e Riziko imobiliza¢niho syndromu (kod diagnozy 00040)

10.7 Plan oSetrovatelské péce

10.7.1 Aktudlni oSetiovatelské diagnozy

00033 - Narusena spontanni ventilace

(Doména 4 - Ttida 4 - Koncepce: spontanni ventilace)
Urcujici znaky:

Pacient reaguje na naruseni spontanni ventilace zrychlenym dychdnim, neklidem,
Sa0; je pod hranici fyziologické normy. Dechovy objem je sniZeny, srdecni frekvence je
zvySena. Hodnota parcidlniho tlaku kysliku v krvi je sniZzend, naopak parcialni tlak oxidu

uhlic¢itého je zvySeny.
Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je inava a ptetizeni dychacich svalli, vy€erpani energetic-

kych rezerv organismu, Gzkost pacienta.
Cil kratkodoby:

Zajisténi fyziologickych hodnot krevnich plynt a dostate¢ného zasobeni tkani
a organu okyslicenou krvi napojenim pacienta na umelou plicni ventilaci. Pacient nepoci-

tuje uzkost ani strach z oslabeného dychani.
Cil dlouhodoby:

U pacienta dojde k obnoveni spontanni plicni ventilace, také energetické potieby
a rezervy organismu dostacuji k jejimu udrzeni. Dychani je klidné, bez piitomnosti vedle;j-

Sich fenomént. Laboratorni vysledky jsou fyziologické.
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Realizace:

Pacient byl napojen na pfistroj zajistujici umélou plicni ventilaci pomoci endotra-
chealni intubace. Ptipravila jsem pomicky k orotrachealni intubaci, léky zajist'ujici celko-
vou anestezii a zkontrolovala funk¢nost a tésnost dychaciho piistroje. Dle 1ékafe jsem na-
stavila ventila¢ni reZzim a asistovala 1ékafi pii vykonu. Po fixaci endotrachealni kanyly
jsem nemocnému podala v ramci inhala¢ni 1é¢by 1 ml Mucosolvanu k usnadnéni odsavani
sekretu z dychacich cest. Odsavani jsem provadéla za aseptickych podminek systémem
uzavieného sani, kdy nedochazi k rozpojeni ventila¢niho okruhu. Sledovala jsem labora-
torni hodnoty krevnich plynt a informovala Iékafe 0 zménach v jejich fyziologickych hod-

notach.
Hodnoceni:

U pacienta bohuzel nedoslo k odpojeni od dychaciho pfistroje pro exitus letalis pfi
dekompenzaci zékladniho onemocnéni do obrazu akutniho jaterniho selhdni se selhanim

multiorgdnovym.

00103 - Narusené polykani

(Doména 2 - Ttida 1 -+ Koncepce: polykani)
Urcujici znaky:

Pacient neni schopen vyprdzdnit dutinu Ustni, davi se pfed polknutim, zakuckava

se, prska, tekutina volné vytéka z dutiny Ustni.
Souvisejici faktory:

Neurologické obtiZe spojené s progresi Wilsonovy choroby, zvySend tinavnost.
Cil kratkodoby:

U pacienta nedojde k aspiraci, pacient neubyva na hmotnosti, je zajistén nejvhod-

néjsi zplsob vyZivy, je zajiSténa dostate¢na hydratace a vyziva nemocného.
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Cil dlouhodoby:.

Pacient je schopen piijimat potravu a tekutiny, je zlepSena schopnost polykani,
kozni turgor a vlhkost sliznic je pfiméfena, hmotnost je odpovidajici véku a konstituci ne-

mocného.
Realizace:

Pacientovi jsem zajistila vhodnou polohu s hlavou v mirném piedklonu. Béhem
kontroly dutiny ustni jsem patrala po poranéni sliznice, jazyka a po aktualnim stavu chru-
pu. Poté jsem provedla diikladnou toaletu, odsala vétsi mnozstvi slin a desinfikovala dutinu
ustni antibakteridlnim roztokem. Nemocnému jsem zavedla do zaludku nasogastrickou
sondu aovétila spravnou polohu. Po fixaci sondy jsem ji napojila na sbérny sacek
K monitorovani a méfeni mnozstvi Zalude¢niho obsahu. Dle ordinace 1ékafe jsem paciento-
vi podala parenteralni cestou vyzivu a tekutiny formou roztoku Plasmalyte. Kazdy den

jsem monitorovala pacientovu vahu.
Hodnoceni krdtkodobého cile:

U pacienta nedoslo k aspiraci tekutin ani potravy, byl zajistén vhodny zptsob vyzi-

vy i pfijmu tekutin, nebyl zaznamenam vyrazny tibytek hmotnosti.
Hodnoceni dlouhodobého cile:

Vzhledem Kk nutnosti napojeni pacienta na umélou plicni ventilaci, fizené analgose-

daci a naslednému umrti pacienta nedoslo k Gspé&sné realizaci dlouhodobého cile.
00051 - NaruSena verbalni komunikace

(Doména 5 -+ Ttida 5 =+ Koncepce: verbalni komunikace)

Urcujici znaky:

U pacienta se objevily potize s verbalnim vyjadfovanim, pacient nebyl schopen
mluvit, mél potize s porozuménim komunikace, byl dezorientovdn cCasem, mistem

I 0sobou, nebyl schopen tvorit slova ani véty.
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Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je kvalitativni porucha védomi pfi progresi zakladniho one-

mocnéni, vliv celkového onemocnéni, bolesti a diskomfortu.
Cil kratkodoby:

U pacienta posoudit schopnosti vnimani vlastniho téla, zmapovat schopnosti paci-

enta mluvit, slySet, psat a rozumét, nalézt alternativni zpisoby komunikace s pacientem.
Cil dlouhodoby:

Pacient sd€luje své potieby persondlu arodiné¢ S minimalni frustraci, vyjadiuje

uspokojeni s alternativnimi zpisoby komunikace.
Realizace:

Pacientovi jsem vysvétlila, pro¢ nemtize mluvit. Mluvila jsem pomalu a zietelng,
aby mohl soucasn¢ odezirat. Povzbuzovala jsem pacienta k jakékoliv komunikaci z divodu
zjisténi jeho potieb. V ramci alternativni komunikace jsem se pokousela nalézt adekvatni
metodu K navazani spoluprace s pacientem. Pouzila jsem obrazkové karty, gestikulaci

a blok s tuzkou.
Hodnoceni kratkodobého cile:

Vzhledem k aktualnimu stavu pacienta a prohlubujici se kvalitativni poruse védomi
nelze s urcitosti vyhodnotit schopnost vnimani vlastniho téla ani zmapovat schopnost mlu-

vit, slySet, psat a rozumét. Alternativni zptisob komunikace nelze pouzit.
Hodnoceni dlouhodobého cile:

Vzhledem k nutnosti napojeni pacienta na umélou plicni ventilaci, fizené analgose-

daci a naslednému umrti pacienta nedoslo k uspésné realizaci dlouhodobého cile.
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00093 - Unava
(Doména 4 - Ttida 3 - Koncepce: tnava)
Urcujici znaky:

U pacienta se projevoval naprosty nezdjem 0 OKoli, vyCerpanost, apatie, nebyl
schopny zachovat bézny denni rezim, béznou uroven fyzické ¢innosti ani udrzet schopnost

fyziologického dychani.
Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je uzkost, ztrata fyzické kondice, zvySend namaha pii spon-

tanni ventilaci.
Cil kratkodoby:

Pacient se neciti inavu, mé vice energie, uvédomuje si, co zpisobuje jeho tnavu.
Cil dlouhodoby:

Pacient vykonava bézné ¢innosti a aktivné se ucastni 1é¢ebného programu.
Realizace:

Pokousela jsem se aktivné dotazovat na projevy Unavy, sledovala jeji projevy, mé-

fila fyziologické funkce, informovala 1ékafe 0 aktudlnim stavu pacienta.
Hodnocenti:

Vzhledem K nutnosti napojeni pacienta na umélou plicni ventilaci, fizené analgose-
daci a naslednému umrti pacienta nedoslo k uspésné realizaci kratkodobého ani dlouhodo-

bého cile.

00132 — Akutni bolest

(Doména 12 - Ttida 1 + Koncepce: bolest)
Urcujici znaky:

Pacient vykazoval nesoustfedéné a ochranné chovani, v obli¢eji mél vyraz bolesti,

byl Gzkostny, sténal a vzdychal. Byla pfitomna zména fyziologickych parametru.
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Souvisejici faktory:
Souvisejicim faktorem je pfitomnost poskozujiciho agens.
Cil kratkodoby:

Zmapovat stupen bolesti U pacienta na hodnotici $kale bolesti. Pacient chape piici-
ny vzniku bolesti aje schopny 0 jejich projevech hovofit, udava, ze bolest je zmirnéna,

klidné¢ spi.
Cil dlouhodoby:

Pacient je schopen sledovat bolest, dodrzuje farmakologicky rezim, nauc¢i se meto-
dam zmiriiujicim bolest, znd a pouziva nékteré relaxacni techniky, pacient dosahuje co

nejlepsi kvality zivota.
Realizace:

U pacienta jsem provedla posouzeni bolesti z hlediska lokalizace, zdvaznosti
a charakteru. Posoudila jsem také mozné patofyziologické ¢i psychologické pticiny bolesti,
pozorovala neverbalni projevy bolesti, sledovala fyziologické funkce, které se pti pozoro-
vani bolesti U pacienta ménily. VSimala jsem si chovani pacienta a jeho zmén. Pacientovi
jsem pomohla se zménou jeho polohy, zajistila klidné prosttedi a peCovala 0 jeho pohodli.

Podala jsem mu 1éky na tiSeni bolesti dle ordinace 1ékare a sledovala jejich vedlejsi tcinky.
Hodnoceni kratkodobého cile:

Vzhledem k aktualnimu zdravotnimu stavu pacienta a prohlubujici se kvalitativni
poruse védomi nelze s urcitosti vyhodnotit stupeni bolesti na hodnotici skale bolesti. Ne-
mocny nebyl schopen chapat a hovofit 0 projevech bolesti. Po podani analgetik bolestivy

vyraz v obli¢eji ustoupil. Kratkodoby cil byl splnén tedy pouze ¢aste¢né.
Hodnoceni dlouhodobého cile:

Vzhledem Kk nutnosti napojeni pacienta na umélou plicni ventilaci, fizené analgose-

daci a naslednému umrti pacienta nedoslo k uspésné realizaci dlouhodobého cile.
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00046 — Narusena integrita kiize
(Doména 11 -+ Ttida 2 -+ Koncepce: integrita kiize)
Urcujici znaky:

Urcujicim znakem této oSetiovatelské diagnozy je prinik ciziho télesa, centralniho
zilniho katetru, ktzi k zajisténi podani 1€kt a vyzivy, U pacienta byly také na téle pfitomny

rozsahlé sufuze se zménou integrity ktize.
Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je vliv medikamentozni terapie, imunodeficience, progrese

onemocnéni a poruchy koagulace a metabolismu.

Cil kratkodoby:

%

Popsat kozni 1éze, zjistit pfic¢inu patologickych koznich projevi, zhodnotit stav kii-
Ze a stupen rizika vzniku prolezenin, okoli invazivnich vstupt je bez zanétlivych projevil

kaze, pfedchazet vzniku a $ifeni infekce.
Cil dlouhodoby:

Pacient ma neporusenou, dostate¢né prokrvenou, vyZivenou a hydratovanou kuzi,
nepocituje bolest nebo je bolest na hranici Unosnosti, pacient se ucastni preventivnich

opatfeni a lécebného programu.
Realizace:

U pacienta jsem posoudila vSechny kozni 1éze, jejich tvar, velikost, barvu, okoli,
sekreci z rany a vytvorila fotodokumentaci. Zhodnotila jsem stav vyzivy kiize, stupen rizi-
ka vzniku prolezenin dle Nortonové. Pacienta jsem udrZovala v suchém a ¢istém 10zku,
provadéla toaletu s ¢astou vymeénou pradla. Polohovala jsem nemocného po dvou hodinach
s vyjimkou spankového rezimu. KozZni 1éze jsem pravidelné pievazovala dle standardu
oddéleni za dodrZzovani zasad asepse. Denné jsem kontrolovala kiiZi pacienta, predev§im
Vv postizenych a predilekénich mistech, pfitom sledovala proces hojeni ran. Dle ordinace

1ékafe jsem zajist'ovala dostate¢nou hydrataci a vyzivu pacienta a sledovala bilanci tekutin.

70



Hodnoceni kratkodobého cile:

Kratkodoby cil byl splnén, zhodnotila jsem patologické projevy na kizi, popsala je,
vytvofila fotodokumentaci a zalozila do dokumentace pacienta. Vyhodnotila jsem stupeinl

rizika vzniku prolezenin. Okoli vpichu invazivnich vstupt bylo bez zanétlivych projevi.
Hodnoceni dlouhodobého cile:
Dlouhodoby cil nebyl splnén vzhledem k umrti pacienta.
00026 — ZvySeny objem tekutin
(Doména 2 - Ttida 5 + Koncepce: objem tekutin)
Urcujici znaky:

Urcujicim znakem pro tuto diagnézu je oligurie, nerovnovaha elektrolytl, organova

selhavani. Pacient byl dusny, neklidny, pfijem tekutin byl vyssi nez jejich vyde;.
Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je renalni insuficience S fulminantni forma jaterniho selhani.
Cil kratkodoby:

Ptijem a vydej tekutin je v rovnovaze, vitalni funkce jsou v normé.
Cil dlouhodoby:

Pacient rozumi pfiznakiim spojenym s jeho onemocnénim, hmotnost je stala

a v normg, pacient je bez otokii, laboratorni hodnoty jsou fyziologicke.
Realizace:

U pacienta jsem zhodnotila mnozstvi a charakter moci, piijem veskerych tekutin,
pritomnost otokl. Zméfila fyziologické funkce, pacienta jsem zvazila a zapsala vysledek
do dokumentace. Na zakladé ordinace lékafe jsem pacienta napojila na hemodialyzacni
pfistroj S regiondlni citratovou antikoagulaci. Po celou dobu venoveno6zni kontinualni dia-
lyzy jsem monitorovala fyziologické funkce nemocného a laboratorni hodnoty krve. Vse

jsem peclivé zaznamendvala do dokumentace.
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Hodnoceni kratkodobého cile:

Kratkodoby cil byl splnén, vitalni funkce byly v normé, bilance tekutin v rovnovaze

nebo s mensi zapornou hodnotou.
Hodnoceni dlouhodobého cile:
Dlouhodoby cil nebyl splnén vzhledem k umrti pacienta.
00090 — Narusena schopnost presunu
(Doména 4 - Ttida 2 + Koncepce: schopnost pfesunu)
Urcujici znaky:

Pacient nebyl schopen pfemistit se z lizka do stoje a zp¢€t, rovnéz mezi dvéma nes-

tejnymi rovnémi nebyl schopen samostatného pohybu.
Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je ztrata fyzické kondice, nedostatecna svalova sila, bolest

a zména kognitivnich funkci.
Cil kratkodoby:

Pacient ovlada potifebné presuny bezpecné.
Cil dlouhodoby:

Pacient slovné vyjadiuje chapani situace a znalost bezpe¢nostnich opatieni, ovlada

zpusoby piesunu.
Realizace:

Posoudila jsem pfic¢iny asouvisejici faktory funkéni poruchy, kterd souvisi
s problémy s piesunem pacienta. Zajistila jsem pacientovi pohodlnou ale bezpecnou polo-
hu na luzku. Lizko jsem opatiila hrazdickou, ktera pacientovi pomohla s Gpravou jeho
polohy. Pacientovu bezpecnost na lizku jsem zajistila zabranami. Asistovala jsem pii 1écbé
stavu zpusobujiciho dysfunkci a kontaktovala jsem fyzioterapeuta ohledné konzultace re-

habilitacnich postupd.
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Hodnoceni kratkodobého cile:
Kratkodoby cil byl splnén, pacient klidn¢ a bezpecné lezel na luzku.
Hodnoceni dlouhodobého cile:
Dlouhodoby cil nebyl splnén vzhledem k umrti pacienta.
00110 — Deficit sebepéce pri vyprazdiovani
(Doména 4 - Ttida 5 <+ Koncepce: sebepéce pii vyprazditovani)
Urcujici znaky:

Pacient mél naruSenou schopnost piemistit se na toaletu, nebyl schopen na ni sedét,
nasledné z ni vstat. Nebyl schopen vhodn¢ zachézet s oblecenim béhem vyprazdiiovani ani

provést spravnou hygienu po toaleté. Neudrzel stolici.
Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je nedostatecnd svalova sila, bolest, zkost a zména kogni-

tivnich funkci.
Cil kratkodoby:

Rozpoznat individuélni potfeby pacienta ohledné vyprazdnovéani, pomoci nemoc-

nému pii vyprazdnovani. Pacient provadi vyprazdilovani na Grovni svych schopnosti.
Cil dlouhodoby:

Pacient zna svou situaci, pfi¢iny a principy 1ééby i bezpecnostni opatfeni, ktera je
nutno dodrZovat, nauci se zménit navyklé zpisoby, aby byly splnény potieby péce 0 sebe

sama.
Realizace:

Posoudila jsem apokousela se najit pfi¢inu poklesu pacientova zajmu pecovat
0 sebe sama. Také jsem zhodnotila, zda se jedna 0 postizeni trvalé, doCasné ¢i progredujici.
Vypracovala jsem oSetfovatelsky plan péce 0 vyprazdiiovani podle individualnich potieb
pacienta. Dbala jsem na soukromi pacienta, zajistila pfislusné pomticky, byla napomocna

V nacviku sebeobsluhy. Zajistila jsem toaletu nemocného po vyprazdnéni.
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Hodnoceni kratkodobého cile:

Kratkodoby cil nemohl byt realizovan vzhledem k nutnosti napojeni pacienta na

umélou plicni ventilaci a nasledné analgosedaci.
Hodnoceni dlouhodobého cile:

Dlouhodoby cil nebyl splnén vzhledem k umrti pacienta.
00014 —-Inkontinence stolice
(Doména 3 - Ttida 2 + Koncepce: inkontinence)

Urcujici znaky:

Pacient nerozpoznal nutkani k defekaci, nebyl schopen vnimat napli rekta, nebyl
schopen pozdrzet defekaci, dochazelo k neustalému odtoku mékké stolice, také byl touto
stolici znecistén.

Souvisejici faktory:
Souvisejicim faktorem je porucha védomi.

Cil kratkodoby:

Pacient ma vytvotené individudlni schéma vyprazdiovani stolice, pouzivad pomic-

ky pro inkontinentni.
Cil dlouhodoby:

Pacient rozumi vyvolavajici pfi¢in€ inkontinence, ovlada zptsoby, kterymi 1ze pro-
jevy choroby ovlivnit a zabranit tak komplikacim. Jeho spolecenské uplatnéni neni naruSo-

vano.
Realizace:

Zmapovala jsem patofyziologické pii¢iny inkontinence a zhodnotila charakter sto-
lice. Sledovala jsem barvu, zépach, konzistenci, mnozstvi. Odebrala jsem vzorek stolice na
kultivaéni vySetfeni. Prohlédla jsem vedlejsi ucinky 1€k, které jsem pacientovi podavala.

Pacientovi jsem casto provadéla toaletu se zaméfenim na okoli analniho svérace, okoli
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jsem pravideln¢ oSetfovala ochrannym krémem. Snazila jsem se nemocného udrzet

V suchém a Cistém prostiedi.
Hodnoceni kratkodobého cile:

Kratkodoby cil byl splnén, pacientovi jsem vytvofila individualni schéma vyprazd-

novani stolice a pouzila inkontinen¢ni podlozky.
Hodnoceni dlouhodobého cile:

Vzhledem i amrti pacienta nebyl splnén dlouhodoby cil.

10.7.2 Rizikové oSetiovatelské diagnozy
00004 — Riziko infekce

(Doména 11 - Ttida 1 + Koncepce: infekce)
Urcujici znaky:

Jednim z ur€ujicich znakl je zavedeni invazivnich vstupll k podavani parenteralni
vyzivy, léku, invazivnimu méfeni krevniho tlaku a k napojeni pacienta na hemodialyzaéni
pfistroj. Mnohacetné¢ sufuze a defekty zejména v oblasti hornich a dolnich koncetin
S narusenou integritou kize mohou byt také vstupni branou infekce s néslednymi fatalnimi

komplikacemi.
Souvisejici faktory:

Souvisejicimi  faktory jsou chronické onemocnéni, nedostateCny primarni

a sekundarni ochranny systém, destrukce tkané€ a zvySena expozice patogent z okoli.
Cil kratkodoby:

Postupovat asepticky pii zavedeni invazivnich vstupi, pfevazu rany. Monitorace ri-
zikovych faktorti, sledovani pfiznaka sepse, pravidelny odbér biologického materidlu na

kultivacni vysetieni, profylaxe antibiotiky.
Cil dlouhodoby:

Pacient chape rizikové faktory infekce ran, zna zplsoby predchazeni infekce nebo

sniZeni rizika jejiho vzniku, pacient usiluje 0 zhojeni ran.
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Realizace:

Pacientovi byly zavedeny dva centralni Zzilni katetry z dGvodu parenteralniho poda-
vani vyzivy, 1€kl a nutnosti napojeni pacienta na hemodialyza¢ni ptistroj. Také byl zave-
den arteridlni katetr k invazivnimu méfeni krevniho tlaku. Pfi zavedeni téchto invazivnich
vstupt jsme postupovali asepticky, invazivni vstupy jsem osetfila dle standardu odd€leni.
Z rozsahlych sufuzi a defektd jsem poftidila fotodokumentaci a ulozila ji do karty nemoc-
ného Vv pocitaCovém programu. Rany jsem osetiila dle standardu oddé€leni a sterilné kryla.
Kazdy den byla provadéna kontrola invazivnich vstupii, vzhledu mista vpichu a moznych
zanétlivych projevil. Pacientovi byly monitorovany fyziologické funkce a sledovany pii-
padné znamky sepse. Rany jsem pii kazdodennim pievazu sledovala, v§imala se zmén se-

kretu z rany, poSkozeni hloubky kiize a hodnotila znamky hojiciho se procesu.
Hodnoceni kratkodobého cile:

Kratkodoby cil byl splnén. Vstupy invazivnich katetrti byly bez znamek zanétlivé-
ho procesu, byly ptitomny znamky hojiciho se procesu defektti na hornich a dolnich konce-

tinach.
Hodnoceni dlouhodobého cile:

Cil nebyl splnén z diivodu umrti pacienta.
00206 — Riziko krvaceni
(Doména 11 - Ttida 2 <+ Koncepce: krvaceni)
Urcujici znaky:

Pacient byl ohrozen vznikem jak primarniho, tak isekundarniho krvaceni

v disledku progrese zékladniho onemocnéni narusenim jaternich funkeci.
Souvisejici faktory:

Souvisejicim faktorem je diseminovana intravaskularni koagulopatie, gastrointesti-

nalni onemocnéni.
Cil kratkodoby:

V¢asné odhaleni krvacivych projevi u pacienta.
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Cil dlouhodoby:

Pacient neni ohrozen krvacenim. Je edukovan 0 mozném vzniku krvéacivych proje-

vu. Chape a rozumi pfi¢inam krvaceni.
Realizace:

U pacienta jsem sledovala krvacivé projevy na kiazi, v misté vpichu invazivnich
vstupti. Také jsem pravidelné sledovala laboratorni hodnoty krve, dle ordinace 1¢kate jsem

podavala transfuzni pfipravky nebo krevni derivaty.
Hodnoceni kratkodobého cile:

Kratkodoby cil byl splnén. U pacienta doslo k progresi krvacivych projevu, ihned
byla zah4jena jejich 1écba.

Hodnoceni dlouhodobého cile:
Cil nebyl splnén, pacient zemftel.
00040 - Riziko imobiliza¢niho syndromu
(Doména 4 - Ttida 2 -+ Koncepce: imobiliza¢ni syndrom)
Urcujici znaky:

Pacient byl v disledku naordinované muskuloskeletalni inaktivity ohroZen poru-

chou télesnych systémi, coz mize ohrozit zdravi pacienta.
Souvisejici faktory:

Souvisejicimi faktory je bolest, pfedepsand imobilita a zménénd Uroven védomi,

celkova slabost, infekéni procesy.
Cil kratkodoby:

Pacient neudava bolest, nejevi znamky dehydratace, je udrzovan v Cistém a suchém

lazku.

Cil dlouhodoby:
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Dosahnout ¢asného zhojeni defektl, udrzeni a obnové efektivniho vyprazdinovani
moce i stolice, zabranit rozvoji infekce U pacienta, uchovat optimalni uroven kognitivnich

a neurosenzorickych funkci a stavu muskuloskeletarniho systému.
Realizace:

U pacienta jsem provedla hodnoceni rizika vzniku dekubitii dle Nortonové, zhod-
notila stav vyzivy, hydratace a hybnosti téla. Zajistila jsem intervence fyzioterapeuta. Spo-
lu s nim provad¢la pravidelné cviceni, polohovala nemocného s vyjimkou no¢ni spankové
pauzy po 2 hod. U nemocného jsem pravidelné provadéla toaletu a vyménu lozniho pradla
tak, abych klizi pacienta udrzovala suchou a €istou. Zaroven jsem kontrolovala stav ktize
na predilekénich mistech, pouzivala antidekubitni pomucky. Na podporu dychdni jsem
pacientovi provadéla 3 X denné vibraéni masdz zad a hrudniku, také polohu pacienta jsem
upravila zvysenim horni poloviny téla na 30 °. Dle ordinace 1ékaie jsem poddvala parente-

ralni vyzivu, tekutiny, 1€ky, analgetika a sledovala jejich vedlejsi ucinky.
Hodnoceni kratkodobého cile:

Kratkodoby cil byl splnén, pacient nem¢l bolesti, byl udrzovan v ¢istém suchém

luzku, polohovan, hydratace byla dostatecna.
Hodnoceni dlouhodobého cile:

Cil nebyl splnén pro umrti pacienta.

10.8 Prubéh hospitalizace

1. den

Pacient byl pfijat do IKEM KARIP v 10:30 h. V dusledku ob&hové nestability byly
pacientovi podavany katecholaminy (noradrenalin). Po ulozeni na lazko s aktivni antide-

kubitni matraci byl napojen na monitor ke sledovani vitalnich funkci.

Nemocny byl zajistén jednou trojcestnou centralni Zilni kanylou a jednou hemodia-
lyzaéni dvoucestnou centralni Zilni kanylou. Pro invazivni monitoraci krevniho tlaku byl
nemocnému zaveden arteridlni katetr. Po kanylaci Zilnich katetrd byl proveden rentgenovy
snimek pro kontrolu pozice Zilnich katetrii. Za ucelem dekomprese gastrointestinalniho

traktu byla zavedena nasogastricka sonda. Pacientovi byla odebrana krev na krevni skupinu
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a Rh faktor, krevni obraz, koagulacni a biochemicka vysSetfeni. Také byl odebran biologic-
ky material (mo¢, sputum, vytér z krku a rekta) na kultiva¢ni vySetifeni a RT-PCR antigen-

ni test na Covid 19.

Pro prohlubovani kvalitativni poruchy védomi, na zdklad¢ aktudlniho stavu
a vysledku krevnich plynt jsme pacienta napojili na umélou plicni ventilaci pomoci endo-
tracheélni intubace. Pacientovi byly podavany 1éky dle ordinace 1ékare, byl analgosedovan
anasazena parenteralni vyziva ainfuzni 1écba. Na zéklad¢ laboratornich vysledkl se
znamkami rendlni insuficience byla zahajena CRRT — CVVHD (kontinualni veno-vendzni

hemodiafiltrace) s regionalni citratovou antikoagulaci.

Po dohod¢ hepatologa, anesteziologa a chirurga byl pacient zafazen na ¢ekaci listi-
nu k transplantaci jater v urgentnim pofadi 4. Doplnili jsme tedy veskera nezbytna bioche-

mickd, koagulaéni a imunologické ptredtransplantacni vySetieni.
2. den

00:30 je pacient transplantovan jinoskupinovym S$tépem (darce A/ ptijemce 0)
s packingem rouskami. Vykon byl proveden v celkové anestezii s vysokou obéhovou pod-
porou noradrenalinem a s nutnosti agresivnéjsiho ventilaéniho rezimu. Krevni ztrata byla

600 ml, vykon prob¢hl bez vétsich komplikaci, trval 5 hodin a 40 minut.

Po vykonu pretrvavd ob&hova nestabilita s podporou krevniho ob¢hu, bylo nutné
pokracovat v umélé plicni ventilaci s frakei kysliku 50 % a s analgosedaci, CRRT, labora-
torné obraz selhani jater, tézka koagulopatie. Byly podany 2 TU erytrocyti bez buffy coatu
resuspendované (EBR) a2 TU trombocytového koncentratu. Podani imunosupresivni
1écby bylo odlozeno. Bylo provedeno kontrolni sonografické vysetieni s vysledkem dobré
perfaze jaterniho $tépu. Rana byla kryta sterilnim obvazem bez vyznamnéjsiho krvavého

prosaku.
3. den

U pacienta pretrvava dosavadni terapie, analgosedace s umélou plicni ventilaci,
ob&hova podpora noradrenalinem, CRRT. Dochazi k pomalému poklesu aminotransferaz.
Réna je klidna, bez znamek infekce. Sekrece z rany do drénu 400 ml/24 h. Pfetrvava vSak
tézkéa koncetinova ischemie s lividnim mapovanim, koncetiny jsou prosaklé, kapilarni na-

vrat chybi. Je pfitomna ischemie a nekroza akraln¢ na obou hornich i dolnich koncetinach,
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sufuze v plose celého obliceje a petechie po celém téle progredujici na koncetinach. Sono-
grafické vySetfeni poukazuje na pomalejsi tok ve v. portae. Na vecer je naplanovana revize
dutiny bfisni s extrakci rousek, sutura kiize. Vykon probéhl bez vétSich komplikaci, jaterni
S$tép je vitalni, dutina bfiSni bez krvaceni a bez patologie. Po vykonu pacient analgosedo-

van, na umélé plicni ventilaci, setrvala vasopresoricka podpora noradrenalin + empressin.
4. den

Pretrvava umeéla plicni ventilace, analgosedace, obehova podpora, CRRT. Labora-
torn€¢ dochazi k poklesu laktatu, zlepseni koagulopatie zfejmé z diivodu pozvolného rozvo-
je funkce jaterniho $tépu. Bohuzel stavu dominuje vyrazné postizeni mikrocirkulace kon-
Cetin pii protrahované vasopresorické podpoie. Je objednano chirurgické konzilium za tce-
lem pievazu a navrhu terapie cyanotickych lozisek a secernujicich defektd klize na hornich

i dolnich koncetinach.
5. den

Pretrvava uméld plicni ventilace, analgosedace, obéhovd podpora, CRRT. Byla
provedena bronchofibroskopie s toaletou dychacich cest a odbérem materialu na kultiva¢ni
vySetfeni. Problémem zacina byt pocinajici septicky stav z infikovanych dermatonekroz se

strzenymi bulami. Zanétlivé parametry jsou vysoke.
6. den

Pacientlv stav se stabilizuje, klesa obéhova podpora katecholaminy. Stale dochazi
k poklesu aminotransferaz, sonografie s dobrou perfuzi jaterniho §tépu. Postupné dochazi
k demarkaci perifernich defekti, z dalSich nalezi nachazime postizeni koneéniku s bledou
avitalni sliznici — lze ptredpokladat ischemické postiZzeni gastrointestinalniho traktu. Pretr-

vava plna terapie s prognozou kritického stavu.
7.den

| v pribehu sedmého dne hospitalizace dochézi k postupné stabilizaci ob&hu, pietr-
vava vSak multiorganové selhani, selhdni ledvin, zévislost na umélé plicni ventilaci
a farmakologické podpoie obéhu. Nejistou je funkce GIT bez obnovy peristaltiky a pasaze.
V klinickém obrazu dominuji znamky ischemie koncetin, ¢etné kozni defekty po protraho-
vané ischemii a hypoperfuzi, patrné jsou znamky postizeni mikrocirkulace. Na kizi vzni-

kaji cetné buly, po strzeni secernujici, pod nimi tkan s nejistou vitalitou. V obliceji kiize
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tmava/ Cernd. Pacient bez znamek zlepSovani, jsou vycerpany veskeré moznosti 1écby. Stav
je ireversibilni, progndza hodnocena jako infaustni. DalSi péce je vedena jako paliativni,
DNR. Ptibuzni byli informovéni 0 kritickém stavu pacienta sluzbu majicim Iékafem, jejich
navs§téva nemocného nebyla 1ékafem doporucena. Exitus letalis v 23:21, pitva nebyla po-

zadovana.

10.9 Eduka¢ni plan

Stav pacienta pii piijmu byl velmi vazny, progndza nejista, proto jsem se rozhodla
vypracovani edukacniho planu pozastavit a vyckat, jak se bude vyvijet pacientiv zdravotni

stav a na dals$i moznosti jeho 1écby v procesu uzdraveni.
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11 PREZENTACE A INTERPRETACE VYSLEDKU

V této kapitole bakalaiské prace se vénujeme rozhovoru s informanty. Otazky jsou
kladeny na téma specifik oSetfovatelské péée 0 nemocné s fulminantni formou jaterniho
selhani na podklad¢ Wilsonovy choroby. Zajimame se také 0 postoje a ndzory sester na

dané téma (Prtiloha ¢. 3).

Otazka ¢. 1: Jaka jsou pro Vas specifika oSetiovatelské péce 0 pacienty

S fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby?

Informantkou X je Zena 38 let, praxi na Klinice anesteziologie resuscitace
a intenzivni péce ma 17 let. Informantka X odpovida na prvni otazku takto: ,, Myslim si, ze
specifikum je v ndrocnosti oSetrovatelské péce jako takové. Pacient nemiize byt polohovan,
k manipulaci s nim je treba vetsiho poctu osob, je tlumen kvili umélé plicni ventilaci, po-
davame spoustu lékii, transfuznich pripravkii. Z duvodu Spatné krevni srazlivosti krvaci,
nekolikrat denné musime kontrolovat jeho laboratorni hodnoty, neodmyslitelnou soucasti

3

specifik oSetrovatelské péce je prace s medicinskou technikou *.

Informant Y je muz 35 let, vedouci pracovnik, praxi na klinice anesteziologie re-
suscitace a intenzivni péce ma 15 let. K prvni otazce udava: ,, Specifikum osetrovatelské
péce vidim v tom, Ze oSetrovatelskd péce musi byt komplexni a vyZaduje vysokou odbornost
vSeobecnych sester. A taky musi spolupracovat a pomdhat si. Veétsinou se jedna 0 Kriticky
ohroZené pacienty na Zivoté, monitoruje se spousta parametriu, a to nemluvim 0 mnozstvi
lékit a transfuznich pripravki a krevnich derivati, které pacientiim podavame. Pacienti

I3

casto krvaci, coz zvySuje naroky na osetrovatelskou péci .

Informantka Y je zena 47 let, praxi na Klinice anesteziologie resuscitace
a intenzivni péce ma 23 let. K prvni otazce uvadi: ,, Tak urcité mezi specifika oSetrovatel-
ské péce patri kontrola stavu védomi, dostatecné hloubky analgosedace, monitorace nejen
zdakladnich Zivotnich funkci, ale i specifickych jako je treba monitorace intrakranidlniho
tlaku. Musime také sledovat laboratorni hodnoty a projevy krvaceni. Specifikem osetrova-
telske péce je taky pouziti velkého mnozZstvi pristrojii, které vyzaduji odbornou manipulaci
Skolenych sester, aby nedoslo k poskozeni pacienta. Dalsim specifikem je to, Ze se pacienti

nesmi polohovat, aby nedoslo k zvySeni intrakranialniho tlaku “.
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Otazka ¢. 2: V ¢em spatiujete nejvyznamnéjsi oSetiovatelsky problém v péci

0 pacienty s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby?

Informantka X uvadi: ,, Nejvyznamnéjsi  osetrovatelsky — problém  spatruji
V minimdlni manipulaci s pacientem. Pacienty nemiizeme otdcet z boku na bok, jak jsme
zvykli, ale musime je zvedat do vysky na prestlani, toaletu zad, pripadné na myti zneciste-
ného pacienta. To znamend, zZe | U bézné toalety musi byt vetsi pocet lidi. V diisledku mini-

malni manipulace také hrozi vznik dekubitii .

Informant Y odpovida: ,, Nejvyznamnéjsim osetrovatelskym problémem je pro mé
skloubit narocnou a komplexni osetrovatelskou péci s podavanim lékii, nabery biologicke-
ho materidlu a asistenci pri invazivnich vykonech provadenych lékari. Problém vidim
V tlaku lékari na sestry samotné. VSechno musi byt hotové podle nich hned. Jedna sestra

v o (¢

neni a nikdy nebude schopna plnit najednou vsechny ordinace nékolika lékarii “.

Informantka Z na tuto otazku sdé€luje: ,, Zdlezi na tom, jak je pacient ohrozen na Zi-
vote, jaky je jeho aktudlni zdravotni stav. Pokud se jedna 0 kriticky nemocného pacienta,
spatiuji nejvyznamnéjsi oSetrovatelsky problém ve stabilizaci stavu, ditkladné monitoraci
Zivotnich funkci, podavani léku a reSeni pripadnych komplikaci. Nemocnému to prodlouzi

cas do doby, nez se najde vhodny darce a docka se transplantace jater .

Otazka ¢. 3: Jaké jsou VaSe priority V oSetiovatelské péci o pacienty

s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby?

Informantka X uvadi: ,, Pro mé je prioritou oSetrovatelské péce monitorace fyziolo-
gickych funkci, je dulezité zabezpecit dostatecny perfuzni tlak pro sprdavné prokrveni mozku
ajinych zivotné dileZitych organi. Dale hygienickd péce, toaleta dychacich cest, péce
0 oci, aseptické oSetrovani invazivnich vstupii aV neposledni radé podavani léku, transfuz-

nich pripravkii dle ordinace lékare .

Informant Y na otazku ¢. 3 odpovida: ,, Nejvyssi prioritou v osetrovatelské péci je
pro mé vzdy pacient samotny. Diilezité je zajistit U nemocného zakladni zZivotni funkce, mo-
nitorovat je a pohotoveé reagovat na jejich zmény. Nedilnou soucdasti oSetrovatelské péce je

samozrejmé | pomérné rozsdhla administrativa “,

Informantka Z uvadi: ,,Jako nejvetsi prioritu povazuji stabilitu krevniho obéhu, dy-

chani... vlastné stabilitu vSech Zivotnich funkci. DiileZita je také péce 0 dychaci cesty, pre-
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vence dekubitii. V posledni Fade bych zminila duleZitost udrzeni stalosti vnitiniho prostie-

dai“

Otazka ¢. 4: Jak je pro Vas narofna oSetfovatelska péce 0 pacienty
S fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby tésné pied

transplantaci jater?

Informantka X uvadi: ,, Osetiovatelskou péci tésné pred transplantaci jater povazu-
Jji za velmi ndrocnou. VeétsSinou se jednd 0 pacienty v kritickém stavu, dochdzi k selhavaini
prakticky vsSech organii ajde predevsim 0 cas. Pokud se objevi vhodny organ
K transplantaci roztoci se kolo priprav pacienta k ndrocnému vykonu. Neni to zalezitost
Jjednotlivce, ale nékolika tymii, které spolu musi spolupracovat. Je potieba zajistit spoustu
laboratornich vysetreni, transfuznich pripravkii, podat antibiotika a dalsi léky dle ordinace
lékare, ukoncit kontinualni dialyzu, zajistit pacienta k prevozu na operacni sdl, a to vse
V pomeérne kratké dobe. Diilezité je proto pro mé byt obklopena tymem, na ktery se mohu ve

vSech ohledech spolehnout a ktery je ochoten mi pomoci .

Informant Y na otazku odpovida takto: ,, Dle mého ndzoru je oSetrovatelskda péce
0 pacienty tésné pred transplantaci jater nesmirné fyzicky i psychicky ndrocnd. Je potreba
skloubit osetFovatelskou péci s predoperacni pripravou v kratkém casovém useku. Proto je
nutna spoluprdce celého tymu sester, kazda ma svou ulohu, zarizuje néco jiného tak, aby

byl pacient co nejdrive prevezen na operacni sal k transplantaci jater .

Informantka Z udava: ,, Osetrovatelska péce v obdobi pred transplantaci je nejna-
pod rukama. Pokud se nenajde organ vhodny k transplantaci, snahou je ziskat cas do doby,
nez se vhodny organ najde. Sestra musi umét oviadat pristroj, ktery nahradi alespon do-
casné funkci jater. To vyzaduje nejen odborné znalosti, ale hlavné zkusenosti. Obdobi tésné
pred transplantaci je narocné na koordinaci a spolupraci nekolika tymii. Je potieba zaridit
spoustu veci, ato pomérné rychle. Nejen pripravit pacienta k vykonu, ale také objednat

dostatecné mnozstvi transfuznich pripravkii, ukoncit eliminacni metody, podat léky apod. *.
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Otazka ¢. 5: Jak je pro Vas narofna oSetfovatelska péce 0 pacienty
S fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby tésné po

transplantaci jater?

Informantka X k otazce sdé€luje: ,, Ndrocnost oSetrovatelské péce po prijezdu paci-
enta ze salu na oddeleni se miize lisit. Miize dojit ke komplikacim jako je krvaceni nebo
ischemie transplantovaného organu. Pacient se pak vraci na sal k operacni revizi a celd
slozita priprava pacienta na operacni sal se opakuje. Snahou je pacienta po vykonu stabi-
lizovat, monitorovat zZivotni funkce, podavat léky dle ordinace lékare. Narocnost osetiova-

telske péce po transplantaci hodnotim 0 stupern mensi nez tésné pred *.

Informant Y uvadi: ,, Ndrocnost oSetiovatelské péce je dle mého ndazoru mensi nez
pred vykonem. Pochopitelné zdlezi na stupni progrese jaterniho selhani, 7 néj se pak odviji
pooperacni pritbéh a s nim spojend osetrovatelska péce. Prioritou osetrovatelské péce po
vwkonu je stabilizace stavu nemocného, sledovani vitdalnich funkci, podavani léki

a transfuznich pripravkii, monitorace laboratornich parametrii .

Informantka Z uvadi: ,, Osetrovatelska péce 0 pacienta tésné po transplantaci jater
se zaméruje na monitorovani vitalnich funkci, sledovani pacienta z ditvodu mozného krva-
ceni a jinych komplikaci, podavani lékii, transfuznich pripravku, stabilizaci vnitiniho pro-
stiedi. K pacientovi je treba pristupovat dle mého ndazoru komplexné, neni mozné opomijet
Jjakykoliv systém. Sestra musi pecovat 1 0 hygienu pacienta, musi zajistit toaletu dychacich

cest, prevenci dekubitii apod. “

Otazka ¢. 6: Jak pohlizite z etického hlediska na transplantaci jater u kriticky

nemocnych s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby?

Informantka X k otazce uvadi: ,, Fulminantni forma jaterniho selhani na podkladé
Wilsonovy choroby postihuje z valné veétsiny mladé divky. Nemoc ma velmi rychly progres,
Vv mnoha pripadech konci fatalne. Je smutné videt mladou divku, ktera se mohla bavit ne-
kde s prateli, napojenou na spoustu pristrojit a balancujici mezi Zivotem a smrti. Z etického
hlediska je toto velmi narocna situace. Nicméné, pokud se najde vhodny organ
K transplantaci, pacientka absolvuje narocny vykon a diky nasi péci zacne prospivat, mad

nase prdce obrovsky smysl. Vime, ze jsme prispeli k zachrané lidského Zivota .

Informant Y uvadi: ,, Transplantace jater U fulminantni formy jaterniho selhdni na

podkladé Wilsonovy choroby je Zivot zachranujici chirurgicky vykon, ktery nesnese odkla-
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du. Bohuzel ne vzdy se nemocni dockaji pro né vhodného organu a jejich zivot konci smrti.
Dle mého nazoru ma kazdy sanci na Zivot a pokud se najde kompatibilni organ, nemda

Z etického hlediska Zadnou kontraindikaci“.

Informantka Z udava: ,,Pro pacienta s fulminantni formou jaterniho selhani na
podklade Wilsonovy choroby je transplantace jater jedinou moznosti preziti. Pacienti by-
vaji v kritickém stavu, selhdvaji jim Zivotné duleZité organy. Ani transplantace jater jim
vSak nezaruci, ze vSechno dobre dopadne. Myslim si vsak, Ze kazdy by mél dostat sanci

a transplantace jater md jako pokus 0 zachranu lidského Zivota vzdy smysl*.

86



DISKUZE

Bakalarska prace se zabyva specifiky oSetiovatelské péce 0 pacienty s jaternim se-
lhanim na podkladé Wilsonovy choroby. Na klinice anesteziologie resuscitace a intenzivni
né pracovi§té v Ceské republice, kde pacientim s jaternim selhanim na podkladé Wilsono-
vy choroby mtzeme poskytnout odbornou lékatrskou a oSetiovatelskou péci. Wilsonova
choroba postihuje predevsim divky ve véku 15-25 let, ale vzacné se vyskytuje i starSich
jedincd. Piestoze prevalence této choroby je 1: 25000 - 30 000, znalost a problematika
této nemoci neni vefejnosti znama. S malou informovanosti jsem se setkala i mezi zdravot-
nickym personalem. Touto bakalaiskou praci se snazime upozornit na problematiku
Wilsonovy choroby, zjistit, na co bychom se méli u takto nemocnych pacientl zaméfit. Na
zaklad¢ piipadové studie, ktera byla zpracovana metodou triangulace, jsme zmapovali spe-
cifické oSetfovatelské problémy nemocnych s jaternim selhdnim na podkladé Wilsonovy
choroby. Piipadova studie byla vytvofena pomoci zpracované kazuistiky, analyzou doku-
mentace, pozorovanim, rozhovory s vSeobecnymi sestrami se specializaci pro intenzivni

péci a vypracovanymi oSetiovatelskymi plany.

Stanovili jsme si tfi cile, se kterymi se poji jednotlivé vyzkumné otazky. Hlavnim
cilem bakalaiské prace bylo zmapovat specifika oSetfovatelské péce 0 pacienty s jaternim
selhanim na podkladé¢ Wilsonovy choroby. V souvislosti s hlavnim cilem jsme si polozili
vyzkumnou otazku: ,Jaké jsou nejcastéjSi oSetFovatelské problémy u pacienti
S jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby?“ Na tuto vyzkumnou otazku
jsme se snazili odpoveédét pomoci dil¢ich cili. V nich jsme se zaméfili na dvé oblasti.
Zkoumali jsme, jaké osetfovatelské diagnozy se poji s jaternim selhanim na podkladé

Wilsonovy choroby a jaka je naroc¢nost oSetfovatelské péce 0 tyto pacienty z pohledu sest-

ry.

V praktické ¢asti bakalaiské prace jsme provadéli kvalitativni Setfeni. V ramci kva-
litativniho Setfeni byla vytvotena piipadova studie, ktera byla zpracovana kombinovanim
jednotlivych metod vyzkumu, tzv. triangulaci. Pfipadova studie byla zpracovana pomoci
kazuistiky, analyzou dokumentace, pozorovanim piimym, zprostfedkovanym
a zuCastnénym. Metodu triangulace jsme doplnili rozhovorem s informanty. Kazuistika
byla zaméfena na zpracovani oSetfovatelského procesu u pacienta s fulminantni formou

jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby a zmapovani nejcastéjSich oSetfovatel-
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skych diagnoz, které se poji s timto zdvaznym onemocnéni. Rozhovor probihal se tie-
mi informanty, které jsme kvili anonymité oznacili jako informant X, Y a Z. Obsahoval
6 tematickych otazek. Informanti byli pouceni v souvislosti s vyzkumnym Setfenim
0 anonymité a také 0 moznosti neodpovidat na otazky, které¢ by pro n¢ byli z osobnich ne-
bo profesnich divodi nevhodné. Vsichni informanti pracuji na klinice anesteziologie re-
suscitace aintenzivni péce, maji bohaté zkuSenosti S oSetfovatelskou péci 0 nemocné

s Wilsonovou chorobou a mnohaletou praxi (viz Ptiloha ¢. 4).

Prvnim dil¢im cilem bylo vytvofit oSetfovatelsky plan u pacienta s jaternim selha-
nim na podkladé¢ Wilsonovy choroby. S timto cilem se souvisi vyzkumna otazka: ,,Jaké
oSetiovatelské diagndzy se poji s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choro-
by?¢. Na zaklad¢ zpracované kazuistiky jsme vytvofili oSetfovatelsky plan u nemocného
s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby. Kazuistika byla zpracovana podle
»Modelu funkéniho typu zdravi® Marjory Gordonové, zahrnovala také uréeni oSetfovatel-
skych diagnoz podle NANDA International. Pacienti s jaternim selhanim jsou ohrozeni
poruchou védomi a jaterni encefalopatii. V disledku toho U nich hrozi riziko akutni zmate-
nosti, maji narusenou schopnost presunu, narusenou verbdlni komunikaci, jsou ohrozeni
rizikem pddu a objevuje se u nich z divodu unavy narusena spontdanni ventilace. Kvuli
narusenému polykdani nemohou piijimat potravu. VyZiva je proto podavana parenteralné
invazivnimi vstupy, pii nichz dochazi k naruseni integrity kiize a s tim spojenému riziku
infekce. Renalni insuficience, ktera provazi jaterni selhani, vede v organismu ke zvysenému
objemu tekutin. V dusledku dysfunkce jater jsou pacienti s Wilsonovou chorobou ohroZeni
rizikem krvaceni. Pokud je u nemocnych naru$ena spontanni ventilace a jsou napojeni na
umélou plicni ventilaci, dochéazi unich kdeficitu sebepéce pri koupdni, oblékani
| vyprazdnovani, objevuje se u nich inkontinence stolice. Z divodu sedace pti umélé plicni
ventilaci hrozi také u pacientl s jaternim selhanim riziko imobilizacniho syndromu a riziko

dekubit.

Druhym dil¢im cilem, ktery jsme si stanovili, bylo zjistit specifika oSetfovatelské
péce U pacientd s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby. V souvislosti s timto
cilem jsme si polozili vyzkumnou otazku: ,.Jaka jsou specifika oSetFovatelské péce
0 pacienty s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby
z pohledu sestry?“ V ramci rozhovoru byly informantim polozeny otazky vztahujici se
k danému tématu. Prvni otazka znéla: ,,Jakd jsou pro Vis specifika oSetiovatelské péce

0 pacienty s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby?
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VSichni tfi informanti se shoduji v tom, Ze specifikem oSetfovatelské péce je jeji komplex-
nost a naroc¢nost. Shodné odpovidaji, ze mezi specifika patii monitorace intrakranialniho
tlaku a s nim spojena hygienicka péce s omezenou manipulaci pacienta. Dale udavaji jako
specifikum oSetfovatelské péce podavani velkého mnozstvi 1é¢iv a transfuznich piipravku,
praci s medicinskymi pfistroji a v neposledni fadé ¢astou monitoraci laboratornich hodnot.
Shodné tvrdi, Ze oSetfovatelska péce 0 pacienta s fulminantni formou jaterniho selhani kla-
de vysoké naroky na odbornost sester. Na vysokou odbornost nelékatského zdravotnického
personalu v intenzivni pé¢i poukazuje také Drabkova a Hajkova (2018). Dale zdlraziuje,
ze akutni stavy vyzaduji nejen znalosti a dovednosti, ale také schopnost komunikace zdra-
votnika. Otazka ¢. 2 se dotazovala: ,,V cem spatiujete nejvyznamnéjsi osetrovatelsky pro-
blém v péci 0 pacienta s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy cho-
roby?* Informanti Y aZse shoduji, ze nejvyznamnéjsi oSetfovatelsky problém tkvi
Vv udrZeni ob&éhové i ventila¢ni stability nemocného a feseni piipadnych komplikaci jako je
krvaceni a dysbalance vnitiniho prostfedi. Informantka X spatfuje nejvétsi oSetfovatelsky
problém V prevenci dekubitd u pacienta s rizikem intrakranialni hypertenze. Problém vidi
Vv nutnosti minimalni manipulace s pacientem pii hygienické péci a nemoznosti polohovani
nemocného. Také Kapounova (2020) poukazuje na kriticky nemocné pacienty, u kterych
neni mozno vypracovat plan polohovéani. Uvadi, Ze je tieba vyuzit lizek s lateralnim na-

klonem a zduraziuje vyznam spravného provadéni hygienické péce.

Otazka ¢. 3 znéla: ,,Jaké jsou Vase priority v oSetFovatelské péci 0 pacienty
S fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby? “ U vSech tii in-
formanti doslo v této otazce ke shod¢. Prioritni je pro vSechny tfi informanty monitorace
fyziologickych funkci s pohotovou reakci na jejich odchylky. Také Kapounova (2020) tvr-
di, ze vyznam monitorovani nemocného stale stoupa vzhledem k ¢im dal rozsifenéjSimu
vyuzivani agresivnich a vysoce invazivnich lé¢ebnych postupt. Jako prioritu informanti
dale shodné uvadgji toaletu dychacich cest a péci o0 invazivni vstupy. Kukol (2016) pouka-
zuje na dulezitost péce 0 dychaci cesty a uvadi, ze toaleta dychacich cest patii mezi za-
kladni ¢innosti na oddélenich intenzivni péce. Zdiraznuje, ze musi byt provadéna peclive,
ale zaroven co nejSetrnéji s ohledem na fyzicky, psychicky aemociondlni stav kriticky
nemocného pacienta. Informant Z jesté zminuje dulezitost udrzeni stalosti vnitiniho pro-
sttedi. Ve Ctvrté otazce jsme se dotazovali: ,,Jak je pro Vas narocna osetrovatelska péce
0 pacienty s fulminantni formou jaterniho selhdni na podkladée Wilsonovy choroby tésné

pred transplantaci jater? “ | v této otdzce se vSichni informanti shodli v tom, Ze je pro né
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vou tisen, kdy je tfeba pfipravit pacienta na narocny operacni vykon, zajistit specialni labo-
ratorni vySetfeni, transfuzni piipravky a zaroven plnit ordinace lékaie. Biegova (2021)
uvadi, ze pacientovi s prohlubujicim se jaternim selhanim hrozi fada pfidruzenych kompli-
kaci, které vyzaduji rychly a znaly pfistup. Dale poukazuje na to, ze transplantace jater
u pacienta s akutnim jaternim selhanim zvySuje naroky na oSetfovatelskou péci

Vv bezprostiedni pfipravé pacienta na vykon.

Otazka ¢. 5 se dotazovala: ,,Jak je pro Vas ndrocna oSetrovatelska péce 0 pacienty
s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladeé Wilsonovy choroby tésné po transplan-
taci jater? “ Informanti X a'Y se shoduji v tom, ze naro¢nost osetiovatelské péce je nizsi
nez pired vykonem. Dle jejich nazoru odpada tisnivy cCasovy faktor urgentniho vykonu.
Informantka Z povazuje naro¢nost oSetfovatelské péce stejnou jako pred operaénim vyko-
nem. Vsichni informanti se shoduji v tom, Ze naro¢nost péce 0 pacienta po transplantaci
jater zavisi na tom, jakd ma pacient pfidruzena onemocnéni a zda dojde k pooperacnim
komplikacim. Kieslichova a Rocen (2009) hodnoti poopera¢ni péci 0 pacienta po trans-
plantaci jater v hlavnich smérech podobnou pooperaéni péci 0 pacienta po velkych bfisnich
vykonech. Dale tvrdi, Ze pooperacni péfe 0 pacienta po transplantaci jater je zavislad na
pribéhu samotného vykonu ana mife komorbidit pacienta a jejich rozsahu. Otazka ¢.
6 znéla: ,,Jak pohlizite z etického hlediska na transplantaci jater U kriticky nemocnych
S fulminantni formou jaterniho selhdni na podkladé Wilsonovy choroby? “ Informanti X,
Y i Z se shoduji v tom, ze transplantace jater je pro takto nemocné jedinym vychodiskem,
jedna se 0 Zivot zachranujici vykon. Dle jejich ndzoru ma kazdy Sanci na Zivot a z etického
hlediska nemé vykon transplantace jater Zadnou kontraindikaci. Rozpor nazorl je patrny
u Fraiikova a Trunecka (2009), kteti uvadi, ze tkolem transplanta¢niho programu neni po-
kousSet se 0 zachranu pacientll s minimalni nad&ji na pieziti opera¢niho vykonu. Tvrdi, Ze
je chybou Zadat urgentni potadi na ¢ekaci listin€ pro pacienta s chronickym onemocnénim

V terminalnim stavu.

Na hlavni vyzkumnou otadzku bakalaiské prace: ,,Jaké jsou nejcastéjsi oSetrova-
telské problémy u pacienti s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby?*
jsme se snazily odpovédét pomoci dil¢ich cild. Zkoumali jsme nejen osetfovatelské dia-
gndzy, které souvisi S jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby, ale inazory
a postoje sester Kliniky anesteziologie resuscitace aintenzivni péce na specifika

a problematiku osetfovatelské péce. Zjistili jsme, ze s jaternim selhanim se poji velké
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mnozstvi oSetfovatelskych problémt, které jsou specifické pro takto nemocné. Dosli jsme
také k nazoru, Ze oSetfovatelské problémy ovliviiuje bio-psycho-socialni stranka. Stejného
nazoru je Frankova (2009), ktera tvrdi, ze tnavu a zmény nalady pfi jaterni encefalopatii
nemocny vnima negativné. Dale uvadi, ze omezeni bézné denni aktivity mulze vést

k socialni izolaci, omezeni zajmu a finan¢nim téZzkostem.

Kvalifikaéni préci, kterd by se zabyvala tématem specifika oSetfovatelské péce
0 pacienty s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby nebo tématu podobnému
jsme bohuzel v dostupnych databazich nenasli. Snazili jsme se proto nalézt n¢jakou jinou,
ktera by alespon toto téma zminovala. Sichova (2019) se ve své bakalaiské praci vénuje
péci 0 pacienta po transplantaci jater. Ze dvou oSetfovatelskych problémi, které ve své
praci uvadi, se okrajové s nami shoduje v problému rizika vzniku infekce z diivodu snizené
imunity zpusobené uzivanim imunosupresiv. Bakalatfska prace Mladkové (2017) se zabyva
faktory ovliviiujici biodostupnost médi a zeleza v organismu. Jeji prace sice obsahuje dvé
kazuistiky pacienti s Wilsonovou chorobou, nete$i vSak oSetrovatelské diagndzy ani péci

0 pacienty.

Dle mého nazoru by se méla problematika Wilsonovy choroby dostat do vétsiho
povédomi vefejnosti I nelékaiského zdravotnického personalu. Toto onemocnéni totiz patii
mezi nejcastéjsi vrozené poruchy metabolismu. | kdyz vzacné onemocni i lidé starSiho vé-
ku, primarn¢ bohuzel postihuje mladé Zeny a divky. DalSim zadvaznym faktorem je rychla
progrese onemocnéni. Béhem nékolika dnd nékdy i hodin dochazi k fatalnimu poskozeni
vSech systému lidského organismu. OSetfovatelska péce 0 takové pacienty je velmi naroc-
na a vyzaduje vysokou odbornost a specializaci vseobecnych sester. Pro mé osobné je oset-
fovatelskad péce 0 nemocného s akutnim jaternim selhdnim na podkladé¢ Wilsonovy choro-
by jednou z nejnaroénéjsich. V tomto se shoduji s informanty vyzkumného Setieni. Dalsi
shoda panuje v tom, Ze pokud je Wilsonova choroba vcas diagnostikovana a nemocny pod-
stoupi transplantaci jater, ma nase prace obrovsky smysl. Pacient tak dostava druhou $anci

na zivot.
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ZAVER

Zamé&rem bakalarské prace bylo zmapovat specifika osetfovatelské péce 0 pacienty
s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby. Problematika specifik péce o takto
nemocné pacienty je nam velmi blizka, jelikoz na naSem pracoviSti S€ S nemocnymi
s Wilsonovou chorobou setkavame Gasto. Da se Fici, Ze nase pracoviitd je jediné v Ceské
republice, kde t€émto pacientim dokazeme pomoci. Chtéli bychom se proto 0 nase zkuse-

nosti touto bakalarskou praci podélit.

V teoretické Casti bakalarské prace jsme blize popsali funkci jater v lidském orga-
nismu. Dale jsme se zabyvali patofyziologii, druhy, klinickymi projevy, diagnostikou
a terapii jaterniho selhdni. Dalsi kapitola popisuje patofyziologii, klinickou manifestaci,
diagnostiku a 1écbu Wilsonovy choroby. V tieti kapitole jsme se vénovali oSetfovatelské-
mu procesu u nemocného s jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby, kde jsme
teoreticky zvaZzovali mozné oSetfovatelské diagnozy. Ctvrtou kapitolu jsme vénovali teorii
specifik oSetfovatelské péce 0 pacienta s fulminantni formou jaterniho selhani na podkladé

Wilsonovy choroby.

Prakticka ¢ast bakalaiské prace popisuje piipadovou studii pacienta s fulminantni
formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby arozhovory se vseobecnymi
sestrami se specializaci kliniky anesteziologie resuscitace a intenzivni péce. Obsahem ka-
zuistiky byla anamnéza, fyzikalni vySetieni, pro sbér dat pacienta byl pouzit ,,Model
funkéniho typu zdravi“ podle Marjory Gordonové. OSetfovatelské diagnozy byly urceny
podle osetfovatelskych klasifikaci NANDA International. Cilem rozhovoru bylo zjistit
postoje anazory na specifika a naro¢nost oSetfovatelské péce 0 pacienty s fulminantni

formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby z pohledu sester.

Pro bakalafskou praci byly stanoveny tfi vyzkumné cile. Jako hlavni vyzkumny cil
jsme si urcili zmapovat specifika oSetfovatelské péce 0 pacienty s jaternim selhanim na
podkladé Wilsonovy choroby. Nésledné jsme si vyty¢ili dva diléi vyzkumné cile. Ukolem
prvniho dil¢iho cile bylo vytvofit oSetfovatelsky plan u nemocného s jaternim selhdnim na
podkladé Wilsonovy choroby, v druhém jsme zjistovali specifika oSetfovatelské péce

u takto nemocnych. VSechny cile prace byly splnény.

Vystupem do praxe je mind-mapping, mapovani myslenkovych pochodt ¢lovéeka.

Diky grafickému znazornéni pojmil ajejich souvislosti, surenim nadfazenosti
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a podfazenosti muze tato mapa predstavovat navod v péci 0 pacienta s fulminantni formou
jaterniho selhani na podkladé¢ Wilsonovy choroby pro osetfovatelsky persondl (viz Ptiloha

12, 13).

93



12 BIBLIOGRAFIE

1. ARROYO, Vincente, MOREAU, Richard, JALAN, Rajiv. Acute-on-chronic liver
failure. New England Journal of Medicine. 2020, DOI 10.1056/nejmra1914900.

2. BARTUNEK, Petr, JURASKOVA, Dana, HECZKOVA, Jana, NALOS, Daniel.
Vybrané kapitoly z intenzivni péce. Praha : Grada Publishing a.s., 2016. ISBN 978-80-271-
9328-8.

3. CIHAK, Radomir. Anatomie 2, druhé, upravené a doplnéné vydani. Praha: Grada
Publishing a.s., 2002. ISBN 80-247-0143-X.

4. DRABKOVA, Jarmila, HAJKOVA, Soiia. Ndslednd intenzivni péce. Praha : Mlada
fronta a.s., 2018. ISBN 978-80-204-4470-7.

5. DUSEK, Petr, BRUHA, Radan, BURGETOVA, Andrea, ZAHORAKOVA,
Daniela, RUZICKA, Evzen. Wilsonova nemoc. Ceskd a slovenskd neurologie a
neurochirurgie. 2013, Sv. 76, ISSN: 1210-7859.

6. HERDMAN, T. Heather, KAMITSURU, Shigemi. Osetrovatelské diagnozy. Praha :
Grada Publishing a.s., 2020. ISBN 978-80-271-0710-0.

7. HOLUBOVA, Adéla, NOVOTNA, Helena, MARECKOVA, Jana a kolektiv.
Osetrovatelska péce v gastroenterologii a hepatologii. Praha : Mlada fronta a.s., 2013.
ISBN 978-80-204-2806-6.

8. HORAK, Jifi, EHRMANN, Ji¥. Hepatologie do kapsy. Praha: Mlada fronta a.s.,
2014. ISBN 978-80-204-3299-5.

9. HULEK, Petr, URBANEK, Petr a kolektiv. HEPATOLOGIE. GRADA. Praha : Grada
Publishing, a.s., 2018. ISBN 978-80-247-2939-8.

10. KAPOUNOVA, Gabriela. Osetiovatelstvi v intenzivni péci. Praha : Grada Publishing
a.s., 2020. ISBN 978-80-271-1550-1.

11. LATA, Jan, VANASEK, Toma$ a kolektiv. Kritické stavy v hepatologii. Praha :
Grada Publishing a.s., 2005. ISBN 80-247-0404-8.

94



12. LUKAS, Karel, ZAK, Ale§ a kolektiv. Gastroenterologie a hepatologie. Praha :
Grada Publishing a.s., 2007. ISBN 978-80-247-1787-6.

13. MARECEK, Zdené&k. Diagnostika a 16¢ba Wilsonovy choroby. Biomedical papers.
2020, Sv. I, ISSN: 1213-8118.

14, MARECEK, Zdenék. Wilsonova choroba. Praha : Galén, 1996. ISBN 80-85824-37-
X.

15. MARECEK, Zden&k, BRUHA, Radan. Wilsonova choroba. Vaitini lékaistvi. 2013,
ISSN: 0042-773X.

16. MLADKOVA, Jana. Faktory ovliviiujici biodostupnost médi a Zeleza v organismu.
bakalarska prace. Hradec Kralové : Prirodovédecka fakulta, 2017.

17. NEHAJ, Franti§ek, KUBASKOV A, Marianna, MOKAN, Michal, SOKOL, Juraj.
Atypicky priebeh Wilsonovej choroby. Vnitrni lékarstvi. 2017, Sv. Vnitini 1€kaistvi, ISSN:
0042-773X.

18. NEJEDLA, Marie. Klinickd propedeutika. Praha : Grada Publishing a.s., 2015. ISBN
978-80-247-9953-7.

19. PLEVOVA, Ilona, ZOUBKOVA, Renata a kolektiv. Sestra a akutni stavy od A do
Z. Praha : Grada Publishing a.s., 2021. ISBN 978-80-271-4088-6.

20. REICHEL, Ji¥i. Uvod do socidlniho vyzkumu. Praha: Mowshe s.r.o., 2010. ISBN
978-80-904426-3-4.

21. SICHOVA, Paulina. Péée o pacienta po transplantaci jater. bakaldriska prdce. Praha :

Univerzita Karlova, 2019.

22. TOTHOVA, Valérie a kol. Osetiovatelsky proces a jeho realizace. Praha : TRITON,
2014. ISBN 978-80-7387-785-9.

23. TRUNECKA, Pavel, ADAMEC, Milo§ a kolektiv. Transplantace jater. Praha :
Karolinum, 2009. ISBN 978-80-246-1671-1.

95



SEZNAM PRILOH

Ptiloha 1: Bibliograficka reSEISE ......civeiviiiiiieiiiieie e 97
Piiloha 2: Zadost o udéleni souhlasu s VYZKUMEM............cc.cc.evrererereereereesssssessesiesseseenens. 98
Piiloha 3: INFORMOVANY SOUHLAS .......ccoovveiieeieisssieeessesiesssesssss s sessssessessssenaans 99
PTHIONA 4: OtAZKY ...vveiiiiiiiiie et 100
Ptiloha 5: Riziko dekubitli dle NOrtonove..........cocveiiiiiiiiiiiiiie e 101
Ptiloha 6: Test zakladnich vSednich ¢innosti dle Bartheloveé ............cccccoiiiiiiiiinninne 102
Ptiloha 7: Tabulka BMI @ ODEZILY .......cceiiiiiiiiiiieiiiie it 103
Ptiloha 8: Jednoducha deskriptivni §kala bolesti........ccccocviiiiiiiiiiiiiiiiiii e 104
Ptiloha 9: Nottinghamsky screeningovy SYStEM ..........cveiiiveiieririeniesese e 105
Ptiloha 10: Glasgow Coma Scale, Glasgowska stupnice hloubky bezvédomi ................. 106
Ptiloha 11: Klasifikace dusnosti podle NYHA..........cooco i 107
Ptiloha 12: mySlenkova mapa specifik oSetfovatelské péce.........cooomiirriiiiiniiiiiiicniinenne. 108
Ptiloha 13: mySlenkova mapa oSetfovatelskych diagnoz............ccoccovveiiiiiiiinicciieen, 109
Ptiloha 14: Kayser- FleiSChertiv Prstenec........coovevviviiieiiiiiiieniee e 110
Piiloha 15: Pacient s akutnim jaternim selhanim na podkladé¢ Wilsonovy choroby ......... 111
Ptiloha 16: Zmény na kizi pti akutnim jaternim selhdni ...........cccoccoiiiiiiiiiii 112
Ptiloha 17: Intrakranialni Cidl0.........eoiiiiiiiiiiiii e 113
Priloha 18: PELECNIE .....oviieicie e 114

96



Priloha 1: Bibliograficka reSerse

reserse Wilsonova choroba

Od:  Tva Bartonickova <bati@ikem.cz>
Komu: Markéta Mickova <miom@ikem.cz>

Datum: 30.8.2021 11:43

Dobry den,

v priloze zasilam vysledky reser§e na téma Wilsonova choroba. Za 5 let v ¢estiné toho bohuzel tolik neni.

Pridala jsem Vam tam i ¢lanky pied rokem 2015, které mi piipadaji podstatné. Jeden z roku 2013 z Ceské a slovenské neurologie
a neurochirurgic posilam v piiloze v plném textu.

Do reserSe jsem vam pridala dvé bakalaiské prace- na konci je rovnéz pouzita literatura.

Pokud budete chtit dotaz upravit ,piip. rozsifit o dalsi zdroje z jinych databazi, které jsou v anglicting, dejte védet.

Pieji hezky den
I. Bartonickova

Prilohy:

e CSNN_2013-5_wilsonova-nemoc-41388.pdf
o Mickova-Wilsonova choroba.docx

cvexe e NSTITUT \

AEXPERIMENTALN| MEDICIN

ODBOR INFORMATIKY T
»vgpech LEKARSKA KNIHOVNA

140 27 raha 4.Kr¢, \(defiska 19580

1€0 00023001 DI€ €Z200023001



Piiloha 2: Zadost o udéleni souhlasu s vyzkumem

ZAdost o udéleni souhlasu s vyzkumem
Vazena pani

PhDr. Martina Sochmanova, MBA

Naméstek feditele pro oSetfovatelskou péci a kvalitu — hlavni sestra
IKEM

Videniska 1958

Praha 4, 140 21

Véc: Zadost o provedeni vyzkumného Setient na oddéleni KARIP
Dobry den,

jmenuji se Markéta Mickova a jsem studentkou 3. roéniku Zapadoceské
univerzity v Plzni, Fakulta zdravotnickych studii, program VSeobecné
oSetfovatelstvi.

Ve své bakalaiské praci se vénuji tématu oSetfovatelské péce o pacienty
s Wilsonovou chorobou. Rada bych Vas proto pozadala o souhlas s vyzkumem.

Téma bakalaiské prace:

SPECIFIKA OSETROVATELSKE PECE O PACIENTY S JATERNIM
SELHANIM NA PODKLADE WILSONOVY CHOROBY

Vyzkum bych rada provedla v nasi nemocnici na oddéleni KARIP, formou
hloubkovych rozhovort se vSeobecnymi sestrami. S vysledky vyzkumného
Setfeni vas ptipadné rada sezndmim. Pfedem moc dékuji.

Matkéta Mickové %M

studentka 3. roéniku bakaléského studia FZS ZCU v Plzni program Vseobecné
oSetfovatelstvi

Souhlasim s provedenim vyzkumu: /Q/f/ 0

.............................................................................. -

V Praze dne: .. 258022 PhDr Marina Sochmanos MBA
némesthynd fedtele UOPK - hiavn sestra

INSTITUT
KL!N&CKE‘ A EXPERIMENTALN/ MEDICINY
né:ne: ?ieu’ovarelake péde a kvality
iy lpkyni Feditele hlavn sestrg
*1 Praha AnKrd, Videdska 195870



P¥iloha 3: INFORMOVANY SOUHLAS
SPECIFIKA OSETROVATELSKE PECE O PACIENTY S JATERNIM SELHANIM

NA PODKLADE WILSONOVY CHOROBY

Mickova Markéta
Katedra oSetfovatelstvi a porodni asistence

Fakulta zdravotnickych studii ZCU

VEDOUCI BP:

Mgr. Pfefferova Eva

S Vasim svolenim bude proveden rozhovor s Vami, ktery bude zaznamenan na diktafon.
Pofizeny zaznam nebude sdilen nikym jinym nez studentem a vedoucim bakalaiské prace.
Zaznamy budou ihned po kompletaci studie vymazany. Uryvky z rozhovoru mohou byt
pouzity pii prezentaci studie, ale tyto citace budou vzdy anonymni. VaSe identita nebude

rozpoznana, bude pouzit pseudonym.

Nemusite odpovidat na Zadné specifické otazky, pokud nebudete sam/sama chtit, a miizete

také kdykoliv odstoupit od rozhovoru nebo studie.

SOUHLAS S VYZKUMEM

souhlasim s ucasti ve vyzkumné studii. Souhlasim se zdznamem rozhovoru na diktafon.

Rozumim, Ze mohu kdykoliv od rozhovoru nebo studie odstoupit a ze citace rozhovoru

budou pouzity anonymné, nebudu ve studii identifikovana.



Piiloha 4: Otazky

Otazka ¢. 1:

Jaka jsou pro Vas specifika osetfovatelské péce o pacienty s fulminantni formou jaterniho

selhani na podkladé Wilsonovy choroby?

Otazka ¢. 2:

V ¢em spatfujete nejvyznamnéjsi oSetiovatelsky problém v péci o pacienty s fulminantni

formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby?

Otazka ¢. 3:

Jaké jsou VasSe priority v oSetfovatelské péci o pacienty s fulminantni formou jaterniho

selhani na podkladé Wilsonovy choroby?

Otazka ¢. 4:

Jak je pro Vas narocnd oSetfovatelska péCe o pacienty s fulminantni formou jaterniho se-

lhéni na podkladé Wilsonovy choroby tésné pted transplantaci jater?

Otazka ¢&. 5:

Jak je pro Vas naro¢na oSetfovatelska péce o pacienty s fulminantni formou jaterniho se-

lhéni na podkladé Wilsonovy choroby té€sné po transplantaci jater?

Otazka ¢. 6:

Jak pohlizite z etického hlediska na transplantaci jater u kriticky nemocnych s fulminantni

formou jaterniho selhani na podkladé Wilsonovy choroby?



Priloha 5: Riziko dekubitu dle Nortonové

SChOpn(,)st . Prldruze?e?- Fyzicky Stavv?- Aktivita Mobilita
spoluprice nemocnéni stav domi

Uplna <10 | Normélni Zadné Dobry Bdaly Chodi Uplna Neni b
Céstetnéo- . DM, kache- . ... | Sdoprov | Castetné y

mezena <30 Alergie xie,1TT,Anemie ZhorSeny Apaticky odem omezena Obeas b
Velmi qme- <60 Vlhka Tromb_oza Spatny Zmateny Sedacka velmi . Prevagne b

zena Obezita omezena mod
Zadna >60 | Sucha Karcinom velmi | Bezvédo- |y Zadna | Mot b
$patny mi stolice

Zdroj: https://ose.zshk.cz/media/p5821.pdf



Priloha 6: Test zakladnich v§ednich ¢innosti dle Barthelové

Provedeni ¢innosti Bodovaci skore

Samostatné bez pomoci 10

1. najedeni, napiti S pomoci 5
Neprovede 0

Samostatné bez pomoci 10

2. oblékani S pomoci 5
neprovede 0

3. koupéni Samostatn¢ nebo s pomoci 5
neprovede 0

4. osobni hygiena Samostatné nebo s pomoci 5
neprovede 0

PIn¢ kontinentni 10

5. kontinence moci Obcas inkontinetni 5
Trvale inkontinentni 0

PIn¢ kontinentni 10

6. kontinence stolice Obcas inkontinetni 5
Trvale inkontinentni 0

Samostatné bez pomoci 10

7. pouziti WC S pomoci 5
Neprovede 0

Samostatné bez pomoci 15

8. presun lizko-zidle > malou pomoci 10
Vydrzi sedét 5

Neprovede 0
Samostatné nad 50 m 15
9. chiize po roviné 5 pomoci do 30'm 10
Na voziku 50 m 5

Neprovede 0
Samostatné bez pomoci 10

10. chtize po schodech S pomoci 5
Neprovede 0

Zdroj: https://ose.zshk.cz/media/p5811.pdf



Piiloha 7: Tabulka BMI a obezity

Kategorie Rozsah BMI

tézka podvyziva BMI<16,5
podvéaha 16,5-18,5
idealni vaha 18,5-25
nadvaha 25-30
mirna obezita 30-35
stiedni obezita 35-40
morbidni obezita BMI > 40

Zdroj: https://ose.zshk.cz/vyuka/lekarske-diagnozy.aspx?id=109



Piiloha 8: Jednoducha deskriptivni Skala bolesti

0 1 2 3 4 5
I | | | | |

| | | | |
zadna mirna stredni silna velmi silna nesnesitelna

Zdroj: https://ose.zshk.cz/media/p5830.pdf



Priloha 9: Nottinghamsky screeningovy systém

NOTTINGHAMSKY SCREENINGOVY SYSTEM

PRO HODNOCENI RIZIKA MALNUTRICE

Polozka body

3. BMI (body mass index)
e BMI mensi nef 18 2
e BMI 18-20 1
e BMI vétsi nez 20
Hmotnost 72 kg, télesna vyska 180 cm

4. Nechtény ubytek hmotnosti v poslednich 3 mésicich
e Vicenez 3 kg 2
e Do 3kil 1
e 7adny, hmotnost stala 0

5. SniZeni pfijmu potravy v poslednich mésicich
e Ano 2
e Ne

6. Stresovy faktor / zavaznost zakladniho onemocnéni

e Zavazny (polytrauma, rozsahlé popaleniny, 2
poranéni hlavy, rozsahlé dekubity, sepse,
malignita, pankreatitida, velky chir. vykon
pooperacni komplikace)

e Mirné az stfedn€ zavazny (nekomplikovany 1
chir. vykon, lehka infekce, chronicka onemocnéni,
proleZeniny, cirhoza, renalni selhani, diabetes,
CHOPN, nespecif. stievni zanéty)

e Zadny 0

Celkové skore 4

Hodnoceni:

0-2 body stav vyzivy velmi dobry, dobry, bez dalsi intervence

3-4 body nutné monitorovani stavu vyzivy, kontrola s odstupem 1 tydne
5 a vice vysoké riziko podvyzivy, indikovano cilené

vySetfeni nutri¢niho stavu a intervence

Zdroj: https://ose.zshk.cz/media/p5818.pdf



Priloha 10: Glasgow Coma Scale, Glasgowska stupnice hloubky bezvédomi

kritérium reakce body
spontanni 4
na vyzvu 3
Otevi‘eni o¢i
na bolestivé podnéty 2
zadné 1
orientovana 5
zmatena 4
Slovni reakce nekoordinovana slova 3
neartikulované zvuky 2
zadna zvukova reakce 1
vyhovi koordinovang vyzvé 6
lokalizuje bolest, odtahne se od podnétu 5
ucelné obranné pohyby pii bolestivém podnétu 4
Pohybova reakce
flexni reakce na bolest 3
extenéni reakce na bolest 2
zadna reakce na bolest 1

Zdroj: https://ose.zshk.cz/media/p5804.pdf



Piiloha 11: Klasifikace dusnosti podle NYHA

Klasifikace dusnosti podle NYHA

Definice tridy Omezeni ¢innosti

NYHA | Nezvlada jen vyssi namahu, rych- Neomezuje v bézném zivoté.
lejsi béh.
NYHA 11 Zvlada maximaln€ rychlejsi chiizi, Mensi omezeni v bézném Zivote.
béh nikoliv.
NYHA 111 Pouze zakladni doméaci ¢innosti, ~ Vyznamné omezeni Zivota i doma.
chiize 4 km/h. Jiz bézna aktivita je

vycerpavajici.

NYHA IV Dusnost pfi minimalni ndimaze Zasadni omezeni v Zivotg.
i v klidu. Nezbytna pomoc druhé
osoby.

Zdroj: https://lekarske.slovniky.cz/pojem/nyha-klasifikace
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Piiloha 14: Kayser- Fleischeriiv prstenec

Zdroj: Vlastnt



Ptiloha 15: Pacient s akutnim jaternim selhanim na podkladé Wilsonovy choroby
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Piiloha 16: Zmény na kiiZi pii akutnim jaternim selhani
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Priloha 17: Intrakranialni ¢idlo
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