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Uvod

Téma své bakalarské prace Péce o pacienta s diagnézou Duchenneova
svalova dystrofie jsem si vybrala na zaklad¢ své zkuSenosti s dlouhodobou
hospitalizaci takto postizeného pacienta na mém pracovisti. Méla jsem moznost
sledovat dlouhodobé jeho i jeho blizké v postojich k této nelécitelné nemoci i
vzhledem k bezvychodnosti situace a Spatnym vyhledem do budoucnosti. Patii
jim mij velky obdiv.

Svalova dystrofie Duchenneova typu postihuje pacienty patrné ze vSech
typt svalovych dystrofii nejrazantnéji, po motorické a fyzické strance,
invalidizuje a tim omezuje takto postizené v bézném zivoté a Vv jeho prozivani,
navic s védomim, Ze jejich Zivot nebude nijak dlouhy. Neexistuje totiz kauzdlni
terapie, pouze terapie podptrna a rehabilitacni, aby se prubéh nemoci zpomalil co
nejvice. V poslednich stadiich nemoci se pak stava péci o ventilovaného pacienta
a bojem s moznymi sekundarnimi infekcemi.

Cilem mé bakalafské prace je seznamit s Kazuistikou pacienta s timto
onemocnénim. Ukazat na jeji fatdlnost i zatim malé moznosti dneSni mediciny
v boji stouto téZkou nemoci. V neposledni fadé chci shrnout péc¢i o takto
nemocného Vv posledni fazi onemocnéni.

V prvni ¢asti se veénuji Duchenneové svalové dystrofii obecné, jeji
patofyziologii, vySetfovacim metodam a 1écb&. Také v prvni ¢asti piedstavuji
pacienta s jeho anamnézou.

V druhé casti své prace se vénuji konkrétnim problémim pacienta
zhodnocenych s vyuzitim modelu Virginie Henderson, stanoveni oSetfovatelskych
diagnoz, jejich realizaci a zhodnoceni a stanoveni dlouhodobého planu péce.

Svou praci jsem zakoncila svym nahledem na situaci pacienta a jeho osud.



1. KLINICKA CAST

1.1 Historie

Prvni klinické popisy svalovych onemocnéni s pokusy vysvétlit patologické
zmény na svalu jako specifickd svalova onemocnéni se objevuji v druhé poloviné
19.stoleti. Duchenneova svalova dystrofie jako takova byla prvné popséana
francouzskym neurologem Guillaume Benjamin Amand Duchenne roku 1868. V
roce 1891 némecky neurolog Wilhelm Erb vymezil skupinu primarnich
degeneraci svalti a pojmenoval je svalové dystrofie. V prvni poloviné 20.stoleti
dochazi ke klinickym popisim jednotlivych svalovych onemocnéni a jejich
klasifikaci na zaklad¢ jejich klinickych projevl, dédi¢nosti a charakteru
patologickych zmén. Az vroce 1986 byl objeven gen dystrofinu a jeho
abnormalni genovy produkt a tim se zahdjilo obdobi molekularni biologie a
genetiky v této oblasti. V poslednich letech je nartist poznatkd masivni a diky jim

byla objasnéna povaha n¢kolika desitek svalovych onemocnéni. (1)

1.2 Anatomie a fyziologie kosterniho svalstva

1.2.1 Funkce a vlastnosti svalu

Svalova soustava jako takova tvoii aktivni pohybovy aparat lidského
téla a jeho funk¢nost je dana nervovym fizenim. Také zajiStuje pohyb téla
v prostoru. Funkéni slozkou svalové soustavy jsou svaly, které jsou pevné
a elastické, drazdivé a reagujici na podnét, z ¢ehoz vyplyva jejich zakladni
funkce a schopnost — svalova kontrakce vyvolana nervovym podnétem.
Jsou dva typy svalové kontrakce — izometricka (sval neméni délku, ale
méni se jeho vnitini napéti) a izotonicka (pfi stejném napéti svalu se meéni
jeho délka). Izotonicka reakce ma dva podtypy a to excentrickou (sval se
prodluzuje) a koncentrickou (sval se zkracuje). Sval vysild senzitivni
signdly, které piijimaji svalova vieténka a Slachova téliska. Svalova
soustava je dulezita také pfi termoregulaci tzn. uvoliiuje teplo pfi svalové
praci. Vzpiimeny postoj celého téla zajiStuje svalovy tonus reflexné

udrzujici svaly v ur¢itém stalém napéti.(2)



1.2.2 Anatomie svalu a svalového viikna

Sval je tvofen vlastnimi kontraktilnimi jednotkami, které tvoii pti¢né
pruhovand svalova vldkna spojena do svalovych snopct. Cely sval i
jednotliva svalova vlakna obaluje a spojuje vazivo, také vytvaii upon svalu
ke kosti. Kazdé vlakno je obaleno sarkolemou-bunéénou membranou, ta se
vychlipuje v tzv. T-tubuly, Gzké trubicky slouzici ke komunikaci s nitrem
svalového vldkna pti ptenosu akénich potenciald. Uvniti vldkna je
sarkoplazma, ktera obsahuje az nékolik tisic myofibril, dale se zde nachazi
sarkozomy, ribozomy a svalové proteiny. Myofibrily jsou navic obaleny
sarkoplazmatickym retikulem, které je dalezité pii svalové kontrakci.(3,4)

Myofibrila ze 60% obsahuje myofilamenta, ktera jsou tvofena
kontraktilnimi bilkovinami aktinem a myozinem. Tyto proteiny vytvari
tenka (aktinova) a silna (myozinova) myofilamenta. Myofibrila dale
obsahuje troponin a tropomyozin (regulac¢ni proteiny), desmin a vimentin
(fixacni proteiny), titin a nebulin (zajiStuji pruZznost svalového
vldkna).(3.,4)

Pricné pruhovany sval se nazyva proto, Ze lze na myofibrilach pod
mikroskopem vidét stfidani svétlejSich tusekt (aktinova filamenta
uprostied rozdélend Z-linii) a tmavSich (myozinova filamenta uprostred
s H-linif). Usek ohrani¢eny dvéma sousedicimi Z-liniemi se nazyva
sarkomera. Konce aktinovych myozinovych filament se ¢astecné
prekryvaji. (3,4)

Svalova vlakna se d€li na tfi zékladni typy podle vlastnosti:

1.vlakna pomala Cervena — obsahuji hodn€ myoglobinu, méné myofibril.
Funkéni jsou pfi pomalejsi kontrakei, jsou to vldkna tonicka, majici
vysokou odolnost vii¢i inavé.

2.vlakna rychla Cervena — jsou vlakna fazicka, provadéji rychlé a kratké
kontrakce, jejich unavitelnost je mala.

3.vldkna rychld bild — obsahuji malo myoglobinu a velké mnozstvi
myofibril a provadéji rychlé kontrakce s maximalni silou. Jsou jen malo

odolna viici tinave. (3,4)



1.2.3

U Duchenneovy svalové dystrofie (dale DMD) se nejcastéji vyskytuje
atrofie vladken rychlych a to jak Cervenych tak bilych, spiSe nez vlaken
pomalych ¢ervenych. U DMD v disledku dlouhodobé inaktivity atrofuji
tedy nejprve rychléd vldkna obojiho typu.(4)

Pomocnymi svalovymi komponenty jsou fascie, tihové vacky a
Slachové pochvy. Nedilnou soucasti svalu jsou cévy a nervy nachazejici se
ve vazivu a vstupujici do svalu v misté svalového hilu. Nervova vlakna
zasobujici sval jsou: motorickd, senzitivni a autonomni. Motorické nervy
vychazeji z motoneuronu (uloZen v mise nebo mozkovém kmeni) a nesou
podnéty ke svalové kontrakci. Jejich zakonceni na povrchu kosterniho
svalového vldkna se nazyvd nervosvalova ploténka. Senzitivni nervy
vedou do CNS informace o sile kontrakce a zméné napéti svalovych
vlaken. Autonomni nervy pak slouzi ve svalech k inervaci stén sval
zasobujicich cév,reguluji jejich prisvit a tim se podili na regulaci pritoku

krve ve svalu. (2)

Bilkoviny svalové membrdny - dystrofin

Na svalové membrané probihaji velmi slozit¢é chemické dé&je, které
zajiStuji propojené komplexy svalovych proteini. Nejvyznamnéjsi je
dystrofin-glykoproteinovy komplex (dale DGC), jehoz hlavnim ukolem je
udrzeni stability svalové membrany. K jeho dal§im komponentam patii
dystroglykanovy a sarkoglykanovy komplex, cytoplazmaticky komplex
(syntrofinovy) a dalsi bilkoviny: dystrofin, sarkospan, F-aktin, kaveolin-3
a neuronalni syntaza oxidu dusného. Pokud dojde k defektu né&které
z téchto komponent, vznikaji rizné typy svalovych dystrofii. DGC si tvofi
pomoci dystrofinu vazbu k intraceluldrnimu aktinovému cytoskeletu.
Mimo kosterni svalstvo je také obsazen v hladké a srde¢ni svaloviné a
v mozku, avsak v jiném slozeni. V mozku dystrofin najdeme v: cortex

(fidici a integracni centrum), cerebellum (koordinace pohybu a udrzovani

rovnovahy) a hippokampus (centrum pro uceni a pamét’). Predpoklada se,

10



1.2.4

ze u pacientt s DMD je vmozku sniZzena hladina beta-dystrobrevinu
(bilkovina v interakci s dystrofinem) stejné jako hladina dystrofinu
Vv dystrofickém svalu. (4,5,10)

Dystrofin tvofi asi 5% vSech membranovych bilkovin. U DMD vede
jeho deficit az k 90% redukci vSech proteint s nim asociovanych. Vlaknity
protein dystrofin se nachazi na vnitfnim povrchu sarkolemy, jeho funkce
nebyla zatim pfesné oznacena, pravdépodobné spojuje intracelularni
cytoskelet se sarkolemou, stabilizuje tak svalovou membranu v prub&hu
koncentrace a relaxace svalu. Molekula dystrofinu ma &tyfi rizné
domény:aminoterminalni (vaze F-aktin), centralni tyckovitou, dalsi
bohatou na cystein a karboxytermindlni doménu, kterd je vazand na
syntofinovy komplex. (4,5)

Deficit dystrofinu zpasobuje vys$i nachylnost svalovych bunék
k poskozeni pfi jejich nadmérné mechanické zatézi.

Chybéni dystrofinu mé4 za nasledek pronikani kalciovych iontd do
svalového vldkna a nasledné oslabeni membrany svalovych vldken za
vzniku prasklin, v nichZ se dale usazuji kalciové ionty a dochazi k nekroze
svalovych bunék. Poskozeny sval se poté zhoji vazivovou jizvou, ktera

nema schopnost kontrakce a sval se stava nefunkénim.(10)

Svalova kontrakce

Na svalové kontrakci nebo-li stahu se podileji proteiny aktin a myozin
pfeménujici  energii  obsazenou v adenosintrifosfatu  (ATP) na
mechanickou praci.(10)

Nervovy vzruch pfichdzejici na nervosvalovou ploténku vyvola
vyplaveni mediatoru acetylcholinu =z presynaptické ¢asti  ploténky.
Acetylcholin se navaze na receptory postsynaptické membrany ploténky a
depolarizuje ji otevienim chemicky fizenych sodnych a draselnych
iontovych kanald. Pii dosazeni potfebné trovné depolarizace (rozdil 10-

15mV) dojde k vybaveni akéniho potencialu, ktery se ze sarkolemy rozsiii
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ptes T-tubuly, kde otevie napétim fizené vapenné kanaly, soucasné otevie
vapenné kanaly také v ptiléhajicim plazmatickém retikulu a vapenné ionty
se vyplavi do cytoslu bunky. Uvolnéné kalciové ionty se vazou na
troponin C a dojde k napojeni aktinu na hlavu myozinu za doprovodného
Stépeni molekuly ATP. Po vycerpani energie ATP dojde k odpojeni, ale
souCasn¢ se navaze na myozinovou hlavu dalsi molekula ATP a d¢j se
zopakuje. Princip svalové koncentrace spociva v zasunuti aktinovych
filament mezi myozinova. Pfi ukonceni depolarizace membrany se
kalciové ionty odcerpaji ze sarkolemy do endoplazmatického retikula a
nastane relaxace svalového vlakna.(10)

Energetickym zdrojem je v tomto ptipadé ATP, déle sval vyuziva i
kreatinfosfat, jehoz ma ale malé zasoby. Proto poté nasleduje odbourani

glukozy, glykogenu a volnych mastnych kyselin. (3)

1.3 Definice DMD

,Duchenneova svalova dystrofie je dédicné onemocnéni svalll kosternich 1
svalu srde¢niho projevujici se nartstajici svalovou slabosti zejména svalstva

panevniho a zad. Choroba zacina v ranném véku a postihuje chlapce.“ (7)

DMD patii do rliznorodé skupiny nemoci kosterniho svalstva tzv. myopatii
resp. dystrofinopatii. Patfi mezi geneticky podminénd onemocnéni
zpusobujicich atrofii kosterniho svalstva, a tim sniZovani svalové sily a
svalového tonu. Jednd se tedy o chorobu s gonozomalné recesivnim typem
dédi¢nosti, pouze Vv jedné tfetiné piipadl se jedna o Cerstvé vzniklou mutaci
(tj. matka neni pfenaseckou patologického genu). Obvykle postihuje chlapce,
zcela vyjimeéné se postizeni objevi u divek. Zeny byvaji prenaseckami a
incidence nemaci je 1:3500 narozenych chlapci. (8,23)

Prvnim ptiznakem byva svalova slabost a degenerace stehenniho a
panevniho svalstva, projevujici se jako Spatna stabilita, obtiznd chtize do

schodl a opatrnd ,,kachni“ chlize. VétSina pacientl se stava do deseti let po
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Gonozomalné recesivni dédiénost objeveni prvnich pfiznakd

imobilni a k amrti dochazi mezi
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nepiesnou replikaci nebo chybovou reparaci DNA.(13)

DMD je disledkem mutace dystrofinového genu, ktery koduje protein dystrofin.
Jedna se o velky gen nachylny, pravé pro svou velikost, ke crossing-overu a
vzniku spontdnnich mutaci. Naléza se na kratkém raménku chromozomu X, na
lokusu Xp21. (11, 12)

Mutace u DMD zptisobuji posun ¢teciho ramce a pred¢asné ukoncuji translaci,
tim dojde k tvorb& zkracené formy molekuly dystrofinu. Tento vadny dystrofin
zpiisobi instabilitu svalové membrany, kterd se rozpada a tak zplsobi nekrozu
svalovych vlaken. (11,13)

Gen, jehoz mutace zptisobuje DMD byl objeven v roce 1986. O rok pozdéji byl
identifikovan protein spojeny s timto genem a nazvan dystrofin.(23)

U pacientd s DMD je jeho deficit, kompletni pfitomnost dystrofinu se prokaze
na mén¢ nez 5% svalovych vlaken. Veskeré tyto procesy spojené s DMD nejsou
zcela prozkoumany, také dosud nebyla vysvétlena délka intervalu bez ptiznaka
nemoci od narozeni, individudln¢ trvajici 2 az 5 let.(5)

DMD je onemocnéni s gonozomalné recesivni dédicnosti vdzanou na X
chromozom, k pienosu dochazi ptes fenotypicky zdravé Zeny-pfenasecky,

nositelky defektni alely. Nemoc ma familiarni i sporadicky vyskyt.(4)
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Podle principu gonozomalné recesivni dédicnosti je riziko prenosu
mutovaného genu na potomstvo obou pohlavi 50%. To znamend, Ze polovina
potomkt muzského pohlavi zlistane zdrava a polovina onemocni. Z zenského
potomstva je polovina pfenaSeCek, polovina ma normalni genetickou vybavu.
Riziko pro potomky postizeného muze jsou nulové, muzi s DMD vétSinou umiraji

pted dosazenim reprodukéniho véku nebo jsou sterilni.(5,11)

1.5 Klinicky obraz DMD

Klinicky obraz DMD je charakteristicky progresivni svalovou slabosti. Postizeno
je zejména svalstvo pletence panevniho, stehenniho a trupu, pozdéji i svalstvo
pletence ramenniho. Svaly jsou postizeny symetricky. U rozvinut¢é DMD jsou
snizeny svalové a okosticové reflexy. Jednotlivé pfiznaky se zhorSuji v prubéhu

onemocnéni individualng. (9)

U novorozenct nejsou pozorovany zadné ptiznaky, ale v prabéhu vyvoje lze
pozorovat opozdény motoricky vyvoj ditéte. Zpocatku jsou pouze zvySené jaterni
enzymy ALT, AST, které v této fazy nejsou zpravidla pfisuzovana DMD. Odlisit
Ize s vysoce zvySenou hladinou kreatinkinazy a normalni hladinou GMT. (9,14)

Nemoc se plné manifestuje mezi 3. -5. rokem véku, to jiz byva postizena vice
nez polovina svalovych bun¢k. Mezi dalsi pfiznaky této faze se fadi hypertrofie
Iytek (zpocatku pravé), pozdéji pseudohypertrofie lytek (nahrada atrofickych

svalil tukovou a vazivovou tkani). (5)

Svalova slabost se projevuje kolébavou ,kachni® chizi,
obtiznou chuzi do schodl, bederni lordézou a typickym tzv.
Gowersovym znamenim (pii vstavani z dfepu si dit€¢ pomaha

rukama, také tzv. myopaticky $plh). (9, 14)

Obr.2 Svalové skupiny postiZzené DMD
Zdroj:www.parentproject.cz
18.3.2013
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Jiz v ranném véku se rozviji kardidlni postizeni, viditelné jsou zmény na EKG,
levou komoru postihuje fibréza (zmnozeni vaziva myokardu). PostiZeni srdce je
pievazné zpusobeno rostouci hypoxii, poklesem vitalni kapacity plic a narastem
pCO, v krvi. Castou poruchou rytmu u DMD byva sinusova tachykardie, ktera

pretrvava u nemocnych cely zivot.

Obr.3 Gowersovo znameni
Zdroj: ZDN
18.3.2013

Zhruba kolem 8-10 roku se zacinaji
rozvijet kontraktury predevsim
hlezenni, kolenni a v kyclich, které jiz

velmi omezuji hybnost pacienta.

W 0br 2 - Gowersovo znameni

Obr.4 Vyvoj drzeni téla u DMD
Zdroj:www.parentproject.cz
20.3.2013

Nejcastéjsi jsou kontraktury
Achillovych Slach a pro né typicka
chtize po $pi¢kach. Dochazi k rozvoji
skoliozy.

Deformity patefe a hrudniku s sebou

nesou oslabeni dychaciho svalstva a

zpusobuji respiracni incuficienci, jejiz prvnimi pfiznaky jsou poruchy spanku (po
probuzeni se nemocny citi vy¢erpany,neodpocaty), ma ranni bolesti hlavy, mohou
se objevit i apnoické pauzy ve spanku. Béhem dne je postizeny spavy a unaveny.
(6)

Po 10. roce veku se svalova slabost jiz rozsifuje na horni koncetiny, dychaci a
Sijjové svaly. Kolem 12. roku jiz nemocny byva plné imobilni, odkazany na
invalidni vozik. Dochazi jiz k Gplné ztraté schopnosti samostatné chiize. Objevuji
se recidivujici respiracni infekty a dochazi k progresivnimu poklesu vitalni

kapacity plic. Dalsimi piiznaky rozvijejici se respira¢ni insuficience jsou:
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ponamahova dusnost, obtizné dychani vleze, tachypnoe, poceni, cyandza, obtizné
a pomalejsi mluveni. Zvyraziiuje se srdecni postizeni a to bud’ poruchy rytmu
(tachyarytmie, komorové extrasystoly), abnormality pfevodniho systému nebo
Casté&ji dilata¢ni kardyomyopatie. (4,6)

Nemocnych s DMD se tykaji i patologické zmény na travicim a vylucovacim
traktu: syndrom intestinalni pseudoobstrukce s epizodami zvraceni, vzacné¢ mize
byt pfitomna i paralyza mo¢ového méchyte. (5)

Vétsina postizenych DMD umird na respiraéni komplikace nebo vzacnéji na
kardidlni selhani kolem 20.roku zivota. Prodlouzit zivot Ize pouze za cenu ume¢lé

plicni ventilace, ale s védomim moznych dalSich respira¢nich komplikaci. (6)

151 Dalsi moZné komplikace DMD

Vlivem nedostatku dystrofinu v nékterych ¢astech mozku mutze dochazet ke
Spatnému pienosu informaci, coz se projevuje poruchami kognitivnich funkci. Ty
mohou byt rizné intenzity. VétSinou se vyskytuji problémy s opoZdénym
vyvojem fei, u€enim a poruchami chovéani (poruchy pozornosti). Az u 40%
nemocnych je diagnostikovana dyslexie. Oproti tomu mivaji nemocni s DMD
vybornou mechanickou pamét’ a schopnost zrakové diferenciace, dobré abstraktni
mysleni. Az 50% déti s DMD trpi poruchami emoci a nalad ve smyslu depresi,
uzkostnych stavii. U tfetiny jedinci s DMD je 1Q sniZzené ve smyslu lehké
mentalni retardace u ostatni je primérné. Vyskytuji se i problémy s ucenim, kam

se promita porucha pozornosti, slovniho uceni a paméti. (8, 15)

1.6 Diagnostika a vySetiovaci metody

Zakladem pro stanoveni diagnozy svalové dystrofie jsou klinické projevy,
rodinna anamnéza (familidrni postizeni na zakladé¢ X-recesivni dédi¢nosti ale
nemusi byt pfitomno), ukazatele vyplivajici z laboratornich vySetieni, fyzikalni
vySetieni, neurologické vySetfeni, elektromyografie, svalovd biopsie a
V neposledni fadé i genovéa analyza, ktera diky svému vzestupu v poslednich

letech je schopna odhalit postizeni i prenatalng. (9)

16



1.6.1 Anamnéza a fyzikadlni vySetieni

Zdrojem informaci k odbéru anmnézy jsou predevsim rodi¢e a hlavni ptiznak
ditéte, ktery je k lékaii dovedl. Nejcastéji to byvaji projevy svalové slabosti,
poruchy chlize nebo i ptiznaky kardiomyopatie ¢i vzestup CK a JT v laboratofi.
Dale je dualezité¢ veédét, zda se jiz onemocnéni objevilo v rodiné event. vySetfit 1
matku ditéte vzhledem k X-recesivnimu pienasSecstvi. Pfi fyzikadlnim vySetfeni
neurolog sleduje spontanni aktivitu ditéte se zaméfenim na motoriku, tvar patete,
abnormity v drzeni téla. Dal§i zaméfeni je smérem k hypertrofii 1ytek, schopnosti
vzpazeni hornich koncetin, stoj a stereotyp chiize i kK tomu nalezici chize do
schodd, po Spickach, po patach, béh a vstavani z lehu ¢i sedu. (4)

Neurolog se dale soustied’uje na vySetfeni stavu védomi, schopnosti orientace
Vv Case, prostoru, paméti a reaktivity ditéte. Neurolog nadale vySetii myotatické
reflexy, predev§im patelarni reflex a reflex Achillovy §lachy — ty jsou u déti
s DMD jiz v rannych stadiich nemoci snizeny. (9)

Dal$im moznym vySetfenim je i méfeni vitalni kapacity plic, usilovny vydech za
jednu sekundu, dechovy objem, minutovy objem a maximalni inspira¢ni tlak.
Vysetfeni vitalni kapacity plic v pozdé&jSich stadiich mize pomoci orientacné urcit

nutnost i rozsah podpory umélé plicni ventilace. (4)

1.6.2 Elektromyografie a svalova biopsie

Elektromyografie sleduje spontanni i volni aktivitu svalovych vldken, zmény
v parametrech potencialt svalovych vlaken a zménu naboru motorickych
jednotek. U DMD a piemény svalovych vlaken ve vazivo dochazi ke zmenSeni
amplitudy akéniho potencialu svalovych vlaken, mizi jejich fibrilace, redukeje se
nabor motorickych jednotek. V konec¢né fazy DMD nastava tzv. elektrické ticho.

(4,5)
Svalova biopsie je mikroskopické, histologické, kvantitativni vySetfeni svalové

tkan¢. Znatelny je nartst tukové a vazivové tkdné, nizsi prumér vlaken zpisobeny

atrofii nebo jsou slaba vlakna nedostatecné se regenerujici. Imunohistochemicky
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se prokaze uplnd absence dystrofinu v sarkolemé (pod 3%). Je nutné vybrat
Kk vySetieni spravny sval. Excize se ¢asto provadi ze stfedné postizené¢ho svalu.
Nejcastéji jsou vyuzivany m. quadriceps femoris, m. deltoideus, m. biceps brachii,
ptipadné Ize vyuzit i m. gastrocnemius, m. soleus a m. tibialis anterior. Biopsie se
voli nejcastéji oteviena, ale dnes jsou Castéji voleny méné invazivni biopsie tzv.

polouzaviena ¢i punk¢éni. (4,5)

1.6.3 Molekuldarné genetické vySetieni

Provadi se DNA-analyza ptima z lymfocyti ze vzorku krve. Objasiiuje pricinu
mutace a nosicstvi a pomahad odhalit vétSinu deleci. Dal§imi metodami jsou
hybridizace in situ K uréeni sekvence DNA a tzv. protein truncation test
k odhaleni bodovych mutaci nejéastéji typu nonsense (piedCasné ukoncuji
translaci). Stejné typy mutaci jsou pak hledany u pfibuznych zenského pohlavi
(potencionalnich pfenaSecek) a pii prenatalni diagnostice v DNA amniocytl nebo
chorioidalnich klki v 9. - 11. tydnu gravidity. Pokud je onemocnéni potvrzeno,
muze zena téhotenstvi ukoncit do 24. tydne gravidity, rozhodnuti v§ak zavisi zcela

na ni. Minimalné 1/3 dystrofinopatii vznika de novo, tedy bez familiarniho

vyskytu. (9, 16)
1.6.4 Laboratorni vySetieni

Nejdilezitéjsi je stanoveni hladiny enzymu Kreatinkinazy v séru. U DMD je
typické zvySeni CK 10x az 100x. Pokud je hladina CK takto vysoka jiz ve tfech
letech véku, je riziko DMD asi 80%.
Dale dochazi ke vzristu hodnot jaternich enzymti AST a ALT za normalni
hladiny GMT. (4)

1.6.5 Zobrazovaci metody

Zobrazovaci metody u DMD nepatii k zakladnim vysetfenim v diagnostice, lze

je v8ak vyuzit K potvrzeni diagnozy. Predevsim je vyuzivan klasicky rentgenovy
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snimek K posouzeni skeletu, 1ze na ném posoudit i pfipadné dystrofické osifikace
a kalcifikace. Vyznam ma i pti diagnostice kardiomyopatii.

Ultrazvukové vySetFeni ma vyznam piedev§im pro urCeni event. loZiskovych
zmén (absces). Vyuziva se 1 poc€itacové tomografie (CT) a magnetické
rezonance (MR) ke kvalitativnimu posouzeni mékkych tkani. U MR i

Kk posouzeni samotné struktury svalu. (4)

1.7 Terapie

I ptes intenzivné probihajici vyzkum v zahrani¢i neexistuje v souc¢asnosti ucinna
kauzalni terapie svalovych dystrofii. Terapie je symptomatickd, modifikujici,
ktera sice DMD nevylééi, ale mize vyznamné zpomalit pribéh a piispét ke
stabilizaci onemocnéni. Terapie DMD je tedy naprosto individualni a komplexni

ve svém pristupu, zajiStovana rehabilitaci, farmakoterapii a ortopedickou 1é¢bou.

(6)

1.7.1 Farmakoterapie

Pribéh DMD lze spomalit imunosupresivni terapii. Aplikaci kortikoidl
(Prednison 0,75 mg/kg/den) v pocatecni fazi nemoci lze neschopnost chiize
oddalit az o 3 roky. Je vSak nutné peclivé zvazeni s ohledem na mozna rizika a
vedlejsi Gcinky (osteopordza, zpomaleni rlstu, narast t€lesné hmotnosti, typické
ulozeni podkozniho tuku v oblasti obli¢eje — mési¢kovy oblicej, kardiomyopatie,
potlaceni imunity, ztrata ochlupeni, Sedy zakal a zmény chovani). Kortokosteroidy
ve svém ucinku stabilizuji bunééné membrany svalovych vldken, maji
protizanétlivé ucinky. Jejich nejvetsi ptinos je ve zvySovani vitalni kapacity plic a
zvySovani svalové sily, které uskute¢nuji nartistem svalové hmoty a snizenim
degradace svalovych vldken. Kvili zvySenému vyluovani kalia ledvinami pfi
1é¢bé kortikosteroidy uzivaji dystrofici 1éCeni kortikosteroidy KCL. Pii podéavani
kortikosteroidi jsou vyzadovany kardiologické a denzitometrické kontroly,

vhodna jsou dietni opatieni. (6, 9)

19



Alternativni podani n¢kterych potravinovych dopliika Ize zlepsit svalovy
metabolismus a vyuziti energie svalovymi bunkami. Jedna se o L-karnitin, L-

arginin, kreatin, koenzym Q10. (6)

1.7.2 Rehabilitace a ortopedicka lé¢ba

Rehabilitace pomoci posilovacich a protahovacich cvi¢eni zpomaluje rozvoj
svalovych a kloubnich kontraktur. Zabyva se téz dechovymi cvi¢enimi K udrzeni
sily dychacich svalii, zaméfuje se na uvoliovani a procistovani dychacich cest.
Pti v€asném zahajeni a pravidelném cviceni mize eliminovat kyfoskolidézu 1 dalsi
patologickd zakfiveni patefe typickd pro DMD. Pokud jiz pacient pouziva
pomucky k usnadnéni a k podpotfe lokomoce (hole, choditko, dlahy, ortézy,
vozik), napomahaji fyzioterapeuti s instruktazi o pouzivani a moznostmi pohybu

s danou pomickou. (6)

Ortopedicka 1é¢ba probiha v zavislosti na individudlnim stavu. Jednd se o
operace deformit patefe (predevSim skolidzy k zabranéni rozvoje deformit
hrudniho kose) a kontraktur koncetin (nejcastéji kontraktur Achillovych §lach).
Tim napomaha k co nejdelsimu udrzeni vzpiimeného postoje a chiize. (5)

Je vSak potieba brat v potaz mozna rizika operac¢nich vykond. Indikovani
k operaci by méli mit zachovano minimalné 35% z normy vitalni kapacity plic.
Nelze pii anestezii pouzivat halotanova inhalacni anestetika a centralni
myorelaxancia, aby nedoslo k maligni hypertermii. Nejcastéjsi pooperacni
komplikaci byva kardiopulmonalni selhani. Naopak ale nelécené deformity patete
vedou k dekompenzaci jak plicnich tak srde¢nich funkci. Pfistup k ortopedické

terapii musi byt tedy velmi individualni. (5)

Ve svété probihdji studie kauzalni genové terapie, kterd by uméla zabranit ¢i
opravit mutaci dystrofinového genu, méla by vést k tvorbé pln¢ funkéniho
dystrofinu a tedy plnému uzdraveni pacientti postizenych DMD. Buné¢na terapie

za pomoci geneticky modifikovanych kmenovych bunc¢k by zase méla vést
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Kk vytvofeni novych a zdravych svalovych bunék a obnoveni tvorby dystrofinu.

Vse je zatim ve fazi vyzkumu .(5,6)

1.8 Zadkladni informace o pacientovi

Pacient: D.B.

Rok narozeni: 1988

Stav: svobodny, Zije s rodici, invalidni diichodce

Lékarské diagnézy: Svalova dystrofie Duchenneova typu
Zastava dychani ve spanku (apnoe)
Chronické respiracni selhani

Bronchopneumonie

1.8.1 Anamnéza

Rodinna anamnéza:

. matka zdréva, v anamnéze tfi porody

. otec se 1€¢i s chronickym zanétem ledvin

° sestra 1 bratr zdravi, s ni¢im se dlouhodobé neléci

. rodina nema v anamnéze zZadné jiné dédi¢né choroby

Osobni anamnéza:

. DMD se zacala projevovat po druhém roce Zivota

o od Sesti let chodil za pomoci francouzskych holi

. na vozik upoutan ve 12 letech

o od roku 2008 vyuziva pro lécbu obstrukéni spankové apnoe

dechovou podporu BiPAP s domacim ventilitorem BREAS PV
101

ve sledovani neurologické kliniky fakultni nemocnice v Praze a
interni kliniky  fakultni nemocnice v Praze v ambulanci pro

poruchy vyzivy a metabolismu.

Alergie: u pacienta se neprojevila zadna alergicka reakce.
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Pracovni a socialni anamnéza:

. pacient je bezdétny, zije s rodici
. invalidni dichodce
. maturitu slozil v Jedlickov¢ tistavu
Navyky:
o pacient je nekufak, abstinent
° vétsinu svého Casu travi internetovou komunikaci

Farmakologicka anamnéza:

Fraxiparin 0,3 ml s.c.

Ambrobene 1 amp. i.v.

Ranital 1 amp. i.v.
Ulcosan 1 thl.
Cerucal 1 amp. i.v.
Deprex 20 mg tbl.
Tramal 1 amp. i.v.
Fortral 15 mg i.v.

Novalgin 2 ml i.v.

Dormicum 7,5 mg tbl.

Hypnogen 1 tbl.

Meronem 2g i.v.

Mycomax 200 mg i.v.
Gentamycin 160 mg i.v.

Sulperazon 2g i.v.
Soluvit N 1 amp. i.v.
Tracutil 1amp. i.v.
Hylac F 2 ml

Smecta 1 sacek

Isosource Energy Fibre

jednou denné v 8.00
8-16-24

8-20

20.00 do NGS

8-20

8.00 do NGS

SOS pfi bolesti zad

816 —24 do FR '/, 100 ml
8-16-24
na noc do NGS
na noc do NGS
10.00 ve FR */; 100 ml
5-17

14.00 ve FR '/, 250 ml
5-17 ve FR/; 100 ml
kapat v infuzi

kapat v infuzi

8 — 16 — 24 do NGS

8 —16 — 24 do NGS

5 x denné do NGS po 400ml porcich
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1.8.2 Farmokologicka lécba v pritbéhu hospitalizace

Fraxiparin

Indikacni skupina: antitrombotikum, antikoagulans

Uginna latka: Nadroparinum calcium 9500 1U antiXa

Indikace: profylaxe a 1é€ba tromboembolitické choroby

Kontraindikace: pfecitlivélost na slozky pfipravku, trombocytopenie po
nadroparinu v anam., krvaceni, poruchy krevni srazlivosti, CMP s krvacenim,
akutni infek¢ni endokarditida.(21)

Ambrobene

Indikaéni skupina: expektorans, mukolytikum

Utinna latka: Ambroxoli hydrochloridum

Indikace: bronchopneumopatie s obtiznou eliminaci sekretu, plicni atelektaza
Kontraindikace: ptecitlivélost na slozky pfipravku, 1. trimestr téhotenstvi.(21)
Mistabrom

Indikacni skupina: expektorans, mukolytikum

Utinna latka: Mesnum

Indikace: inhalace kusnadnéni expektorace, usnadnéni odsati z bronchi
V intenzivni péci

Kontraindikace: pfecitlivélost na slozky pfipravku, astma bez tvorby hlenovych
zatek, status asthmaticus, renalni insuficience, t€hotenstvi, kojeni.(21)

Ranital

Indika¢ni skupina: antiulcer6zum, antagonista H,-receptorti

Utinna latka: Ranitidini hydrochloridum

Indikace: duodendlni a benigni Zalude¢ni vied, refluxni ezofagitida, profylaxe
krvaceni ze stresového viedu u téZce nemocnych

Kontraindikace: precitlivélost na slozky pfipravku, podani détem, relativné
téhotenstvi a kojeni.(21)

Ulcosan - jako ranital

Cerucal

Indikacni skupina: prokinetikum, antiemetikum

Utinna latka: Metoclopramidi hydrochloridum monohydricum
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Indikace: poruchy motility horniho GIT, nauzea, vomitus

Kontraindikace: pfecitlivélost na slozky ptipravku, feochromocytom, epilepsie,
stavy u nichz je nezadouci stimulace peristaltiky.(21)

Deprex

Indikac¢ni skupina: antidepresivum

Utinna latka: Fluoxetini hydrochloridum

Indikace: depresivni onemocnéni, s uzkostnymi poruchami, nutkavé stavy
Kontraindikace: pfecitlivélost na slozky pfipravku, téhotenstvi, soucasna 1écba
inhibitory MAO.(21)

Dormicum

Indikaéni skupina: benzodiazepinové hypnotikum

Uginna latka: Midazolamum

Indikace: sedace v intenzivni péc¢i, k navozeni anestezie

Kontraindikace: precitlivélost na benzodiazepiny, sedace u akutniho respira¢niho
selhani pfi zachovalém védomi.(21)

Hypnogen

Indika¢ni skupina: hypnotikum

Utinna latka: Zolpidemi tartras

Indikace: kratkodoba 1écba nespavosti

Kontraindikace: pfecitlivélost na slozky ptipravku, spankova apnoe, myasthenia
gravis, t€Zka jaterni nedostatecnost, akutni respirani nedostatec¢nost, détsky vek,
t€hotenstvi, kojeni.(21)

Tramal

Indikac¢ni skupina: analgetikum, anodynum

Utinna latka: Tramadoli hydrochloridum

Indikace: 1é¢ba stfedné silné aZ silné bolesti

Kontraindikace: ptecitlivélost na slozky ptipravku, akutni intoxikace alkoholem,
analgetiky, hypnotiky, opioidy, 1é¢ba inhibitory MAO, epilepsie.(21)

Fortral

Indikacni skupina: analgetikum, anodynum

Utinna latka: Pentazocinum

Indikace: uleh¢eni mirnych az silnych bolesti
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Kontraindikace: ptecitlivélost na slozky ptfipravku, zdvazna respiracni deprese,
zavazna arterialni a plicni hypertenze, zavislost na opioidech, poranéni hlavy,
soucasna lé¢ba inhibitory MAO.(21)

Novalgin

Indikac¢ni skupina: analgetikum, antipyretikum

Utinna latka: Metamizolum natricum monohydricum

Indikace: silnd akutni nebo chronicka bolest, horecka nereagujici na jinou lécbu
Kontraindikace: pftecitlivélost na slozky pfipravku, bronchidlni asthma, utlum
krvetvorby v anam., hypotenze, kojenecky veék, téhotenstvi.(21)

Hylak Forte

Indikacéni skupina: digestivum, stfevni eubiotikum

Uéinna latka: koncentrat E.colli metabolita, Streptococci faecalis metabolita,
Lactobacilli acidophilli metabolita, Lactobacilli helvetici metabolita

Indikace: nutnost sanace stfevni flory, prijmy a dyspepsie béhem antibiotické
lécby, zacpa

Kontraindikace: ptecitlivélost na slozky ptipravku.(21)

Smecta

Indikacni skupina: antidiaroikum, adsorbens

Utinna latka: Diosmectitum

Indikace: 1é¢ba akutniho a chronického prijmu

Kontraindikace: ptecitlivélost na slozky ptipravku.(21)

Soluvit N

Indika¢ni skupina: vitaminovy piipravek

Uéinna latka: Thiamini nitras, Riboflavini natrii phosphas, Nicotinamidum,
Pyridoxini hydrochloridum, Natrii panthothenas, Natrii ascorbas,Biotinum,
Acidum folicum, Cyanocobalaminum

Indikace: dopln€k parenteralni vyzivy

Kontraindikace: piecitlivélost na slozky piipravku.(21)

Tracutil

Indikacni skupina: soli a ionty pro parenteralni aplikaci

U¢inna latka: Ferrosi chloridum tetrahydricum, Zinci chloridum, Manganosi

chloridum tetrahydricum, Cupri chloridum dihydricum, Chromii trichloridum
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hexahydricum, Natrii molybdas dihydricus, Natrii selenis pentahydricus, Natrii
floridum, Kalii iodidum

Indikace: dopln€k parenteralni vyzivy (stopovych prvkii)

Kontraindikace: ptecitlivélost na slozky ptipravku, Wilsonova choroba, poruchy
ukladani zeleza, détsky vek, téhotenstvi a kojeni.(21)

Meronem

Indikacni skupina: beta-laktamové antibiotikum ze skupiny karbapenemu

Utinna latka: Meropenemum trihydricum

Indikace: 1éCba pneumonie, komplikované infekce mocovych cest, nitrobfi$ni
infekce, gynekologické a poporodni infekce, akutni bakteridlni meningitida
Kontraindikace: pfecitlivélost na slozky pfipravku, pfecitlivélost na
karbapenemova antibiotika.(21)

Sulperazon

Indikac¢ni skupina: cefalosporinové antibiotikum IIl.generace s inhibitorem beta-
laktamazy

Utinna latka: Cefoperazonum natricum

Indikace: infekce dychacich cest, moCové infekce, peritonitis, cholecystitis,
cholangitis, sepse, meningitis, infekce kosti, kloubti, kiuize, gynekologické a
urogenitalni infekce

Kontraindikace: ptecitlivélost na cefalosporiny, sulbaktam nebo na peniciliny.(21)
Gentamycin

Indika¢ni skupina: aminoglykosidové antibiotikum

Utinna latka: Gentamycini sulfas

Indikace:septikémie, infekce dolnich cest dychacich, mocové infekce, infekce
CNS, infekce kosti, kloubut, nitrobfi$ni infekce

Kontraindikace: piecitlivélost na aminoglykosidy a oastatni slozky pfipravku.(21)
Mycomax

Indikac¢ni skupina: antimykotikum

Utinna latka: Fluconazolum

Indikace: 1é¢ba a profylaxe mykotickych infekci

Kontraindikace: ptecitlivélost na slozky pfipravku.(21)
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1.8.3 Stav pii piijmu

Pro recidivujici pneumonie a dusnost ptivezen 22.5.2012 RLP na JIP interniho
oddé€leni, obtizn¢ odkaslaval, mél Castéjsi potfebu dychani s pomoci pfistroje.
Znamky DMD, hufe srozumitelna fec¢, hybnost koncetin minimalni, pohne prsty
rukou a nohou, hlavou pouze otaci do stran. Pies antibiotickou terapii, opakovana
bronchoskopicka odsati a lavaze dychacich cest se nedafi pneumonii zvladnout
(kultivaéné Candida albicans), postupné zhorSovani dechovych parametrti. 23.5.
provedena tracheostomie (po konzultaci s neurologii Praha) a kanylace
centralniho zilniho Kkatetru cestou v. subclavia vpravo, pro dalsi zhorSeni
ventila¢nich parametrii a febrilii 30.5. pteklad na ARO.

Pacient ptijaty na ARO 30.5.2012 v 14,30 hodin. Je pti védomi, dycha pomoci
ventilatoru ptes tracheostomickou kanylu na rezimu SIMV. M4 zajistény centralni
zilni pfistup cestou v. subclavia vpravo.

Fyziologické funkce pfi piijmu: TK 115/80 P 120/min. SpO299 % TT 36,8 st. C
DF 12/min.. Pfed piekladem, na interni JIP, provedeno bronchoskopické odsati.
Napojen na servoventilator Galileo, rezim SIMV, fsimv 5, PEEP + 5 mbar, FiO;
0,4. Dychani slysitelné v celém rozsahu, ojedinéle vlhké chriipky.

Pii pfijmu je pacient roztfeseny, ma obavy z nového prostiedi, lezici, moci
spontanné do mocové lahve a plen, ztéZzuje si na mirné bolesti zad,
tracheostomickou kanylu sndsi dobfe, v bederni oblasti dekubitus 2. stupné,
velikosti 3 x 5 cm, kryty granuflexem. Zavedend gastrickd sonda do pravé nosni
dirky pro enteralni vyzivu. Pacient se snazi o peroralni pfijem, ale je schopen

polykat pouze tekutiny (¢aj, Nutridrink).

1.8.4 Prubéh hospitalizace

Hospitalizace trvala od 30.5. do 6.11.2012 tj. 156 dni. Pfijat s probihajici
bronchopneumonii, zavisly na dechové podpote servoventilatoru. Tato postupné
narustajici vramci zakladni choroby. Tracheostomie funkéni, vyména
tracheostomické kanyly byla za dobu hospitalizace nutna nékolikrat.

Bronchoskopicka odsati provadéna pribézné dle potieby. Ventilacni rezim dle
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aktualniho stavu zménén z SIMV na ASV, ale poté ustdlen na rezimu SIMV
S podporou Sesti vdechd. Dechové parametry byly pomérné stabilni, SaO, se
pohybuje v rozmezi 92 — 99%, EtCO; se pohybuje kolem 4,6 kPa.

Komunikace s pacientem vzhledem Kk tracheostomické kanyle probihala
nonverbalné, zpocatku s problémy, ale postupné za vyuziti pismenkové tabulky a
pozdéji 1 notebooku, ktery mél spolené s televizi pacient na svém boxu béhem
celé hospitalizace. Personal, stejné jako rodicCe, se také postupné naucil odezirat
mu za rti. Pacientovi i néjaky €as trvalo, nez si zvykl na personal naseho odd¢leni
a ,,nasel” si své oblibené sestry. V druhé poloviné hospitalizace si ptal osetfovat
jen od svych oblibenych sester, vychazeli jsme mu vstfic.

Ziven enterdlné cestou nasogastrické sondy st¥idavé piipravky Isosource
Standart a Isosource Energy Fibre s kolisajicim tispéchem a davkovanim. 9. az 11.
den hospitalizace (7.6. — 9.6.) pro pfechodné zhorSeny pfijem gastrickou sondou,
ziven parenteralné vakem Nutriflex basal + Intralipid. Tyto dny byly obdobim
febrilnich $picek a zvySené Ginavy pacienta, z gastrické sondy zbytky. Dale jiz po
zbytek hospitalizace plny pfijem gastrickou sondou, obcas pocituje tlak v bfise,
prijem, zvySena plynatost. Peroralni pfijem se postupné zmensuje, vazne polykaci
akt v ramci zakladniho onemocnéni. Z pocatku hospitalizace pacient vypil i 2000
ml tekutin, zvladal i kasovitou stravu, ale od 25. dne hospitalizace (23.6. ) jiz
nemize polykat vibec a vyzivovan pouze nasogastrickou sondou. 41.den
hospitalizace ( 9.7.) pokus o zavedeni PEG, ale pro anatomické nepoméry nelze
PEG provést.

Celou dobu hospitalizace ma pacient vertebrogenné podminéné potize, prub&zné
jsou mu aplikovéna analgetika, 2x denné pasivné cvi¢i s rehabilitacni sestrou,
kazdé odpoledne s nim cvicila maminka, vecer sestra ve sluzb€. M¢l polohovaci
ltizko s antidekubitni matraci, dal$i antidekubitni pomucky vyuZzivany dle potieby.
Hybnost pacienta byla pomérné mald, hlavou pohyboval za strany na stranu,
rukama pouze prsty. Zvladal, i takto omezen, obsluhovat ovlada¢ na televizi a
notebook, kdyz mu byl spravné nastaven k rukdm. Na dolnich koncetinach
pohyboval také pouze prsty. Pii pfijmu na ARO zjistén dekubitus v bederni

oblasti, osetfen Granuflexem, definitivné zhojen 14. den hospitalizace (12.6.). V
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dobé prijma doslo k opruzeninam v okoli kone¢niku, oSetfovanymi Pevarylem,
Rybilkou a Menalind krémem, také doslo ke zhojeni.

Vyprazdiovani bylo spontanni do sbérné nadoby na moc¢ a do plen. Nebyl mu
zaveden permanentni mocovy katetr. Obcas se vyskytly prajmy, vétSinou
Vv zavislosti na zmén¢ antibiotik.

Lécen postupné nékolika antibiotiky, vzdy nasazenymi podle aktualnich
kultiva¢nich vySetieni, dale analgetiky, prokinetiky, antidepresivy, sedativy a
hypnotiky v medikaci na noc, expektorancii, krystaloidy. Od kortikosteroida
patficim k 1écbé DMD upustili po konzultaci sami neurologové fakultni
nemocnice v Praze, nebyly tedy nasazeny.

Rodi¢e planovali ptrevzeti do domaci péce, maminka vSak nakonec nezvladla
pé¢i o tracheostomickou kanylu, toilettu dychacich cest a ventilator. Byl
naplanovan pieklad na OCHRIP v zafizeni nasledné péce, kam byl pacient
6.11.2012 156. den hospitalizace pielozen. S piekladem souhlasil, ale mél obavy
z nového prostredi, z nového zdravotnického personalu, bal se bliZiciho se konce.
Na tomto dal$im pracovisti, dva tydny po prekladu z naseho oddéleni, zemiel na

respiracni selhani pti svalové dystrofii Duchenneova typu ve véku 24 let.
1.8.5 Prognoza pacientova stavu

Prognéza tohoto pacienta, vzhledem Kk pokrocilému stadiu svalové dystrofie

Duchenneova typu, byla infaustni.
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2.0SETROVATELSKA CAST

Osetfovatelsky proces je soubor vzajemné propojenych cinnosti, které
provadime ve prospéch nemocného, piipadné ve spolupraci s nemocnym pii
individualizované oSetfovatelské péci.

Osetrovatelsky proces fesi problémy, které¢ vyvstanou okolo nemocného a mize
je svymi vstupy ovlivnit sestra. Umoziiuje systematicky a individualizovany
pristup k oSetfovani nemocného.

Osetrovatelsky proces je logickd metoda poskytovani oSetiovatelské péce a je
uskutecnovan v péti fazich:

1.  zhodnoceni nemocného a ziskani informaci o nemocném
2. stanoveni oSetfovatelské diagndzy
3. stanoveni planu oSetfovatelské péce
4.  realizace stanovenych postupll a opatieni
5. zhodnoceni Gc¢innosti poskytnuté péce.
Osetrovatelsky proces je funkéni ptedevsim na zdkladé aktivnich ¢innosti sestry,

ktera je vykonava iniciativné na zakladé hlubsiho poznani nemocného. (20)

2.1 Model zakladni oSetiovatelské péce Virginie Henderson

Virginia A. Henderson (1897 — 1996) je jedna z prvnich profesionalnich
odbornic v oboru teorie a vzdélavani v oSetfovatelstvi v USA. Jeji definice
oSetfovatelstvi zni:

,Jedinena funkce setry spoc¢iva v pomoci zdravému nebo nemocnému jedinci
vykonavat Cinnosti, které pfispivaji ke zdravi nebo k uzdraveni (¢i k pokojnné
smrti) a které by jedinec vykonaval bez pomoci, kdyby mél potiebnou silu, vuli

nebo znalost. Je tieba tuto funkci vykonavat takovym zpusobem, ktery jedinci
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pokud mozno co nejrychleji pomize ziskat nezavislost.“ (Henderson, Virginia,
1960, str. 3)

Hlavnim teoretickym vychodiskem pro definici oSetfovatelstvi podle Virginie
Henderson jsou zékladni lidské slozky (biologicka, psychickd, socidlni a
spiritudlni) a jejich uspokojovani skrze 14 elementarnich potieb. (17)

,»JSou to:
1.  normalni dychani
dostate¢ny ptijem potravy a tekutin
vylucovani
pohyb a udrzovéani vhodné polohy
spanek a odpocinek
vybér vhodného obleceni — oblékani a svlékani
udrzeni fyziologické télesné teploty

udrzovani Cistoty a upravy téla

© 0 N o g b~ DN

odstranovani rizik z prostiedi a vyvarovani se poSkozeni jinych

-
©

komunikace s jinymi lidmi, vyjadfovani emoci, potieb, strachu, nazort

[EEN
=

naboZenské vyznani

[EEN
N

smysluplna prace

[EEN
w

hra nebo tcast na riznych formach rekreace a odpocinku

-
>

uceni, objevovani nového, zvidavost vedouci k normdlnimu vyvoji a
zdravi a Kvyuziti vhodnych zdravotnickych zafizeni.“ (Henderson,

Virginia, 1960, str. 9 — 10)

OSetfovatelskym cilem tohoto modelu je tedy podpora nezéavislosti
V uspokojovani potfeb a dosazeni co nejvys$Siho stupné samostatnosti
nemocného. Pacient je vnimdm jako celistvd a nezavisla bytost. Potfeby
nemocnych jsou stejné bez rozdilu rasy, kultury, pohlavi i véku a existuji bez
ohledu na Iékatskou diagndézu. Metody uspokojovani jsou vsak jiz individualni
u kazdého pacienta a mohou byt ovliviilovany vnéj$imi okolnostmi.

Role sestry spociva v povinnosti udrzovat nebo navracet nezavislost
nemocného a napomdhat mu v situacich, kdy neni schopen si zajistit

uspokojeni svych zdkladnich potfeb sam. Plan oSetiovatelské péce je vzdy
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sestavovan s terapeutickym pldnem Iékate, nebo je do tohoto planu vclenén,
ale vzdy bere v ivahu individudlni zvyky nemocného. Nemocny je bran jako

celistva bio-psycho-socialni jednotka. (18)

Tento model jsem si vybrala pro svého pacienta. Myslim si, ze pfispél k
mému optimalnimu celkovému zhodnoceni pacienta a k sestaveni a provedeni

optimalniho oSetfovatelského planu.

2.2 Stanoveni oSetiovatelské anamnézy s uZitim modelu Virginie

Henderson

Poznatky jsem ziskala z dokumentace, z komunikace s pacientem, s 1ékafi a

sestrami. Jsou stanoveny k 41. dni hospitalizace.

2.2.1 Normalni dychani

Pacient dycha pomoci ventilatoru. Vzhledem ke svému onemocnéni mél jiz
doma ventilator pro 1é¢bu spankové apnoe. V noci tedy dychal pies té€snou
masku neinvazivni ventilaci rezimem BiPAP, tj. bifazickd ventilace
pozitivnim pretlakem. Na naSem oddéleni mél nastaveny ventilacni reZzim
SIMV tzn.  synchronizovand intermitentni zastupova ventilace, ktera
pacientovi umoznovala kombinovat jeho spontanni vdechy s nastavenym
po¢tem zastupovych vdechl pfistroje.  Vdechy byly synchronizovany
s dechovym usilim pacienta a bylo zajiSténo optimalni okysli¢eni celého
organismu pacienta. Pacient mél nastavenou dechovou podporu 5 vdechi a
frakci kysliku na 40%. Postupem hospitalizace se dlouhodob¢ ustélila dechova
podpora na 6 vdechd, pii tomtéz rezimu a kyslikové frakci. Snaha o prevedeni
pacienta na spontanni ventilaci rezimu ASV, tj. adaptivni podptirna ventilace,
opakované selhala. Pacient reagoval tachykardii, tizkosti a strachem, ale nebyl
schopen zvysit své dechové usili. Bylo nutné se vratit k osvéd¢enému rezimu,
ktery mu naprosto vyhovoval. Saturace kysliku se u pacienta po dobu
hospitalizace pohybovala v rozmezi 89 — 99%. Vzdy pii poklesu saturace ¢i
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kasli bylo nutné odsati zdychacich cest aseptickym a atraumatickym
ptistupem. Pokud odsati nestacilo, bylo pfistoupeno k bronchoskopickému
odsati dychacich cest s lavazi fyziologickym roztokem ¢i Mistabromem.

Rano po celkové hygien¢ jsme ménily molitanovy pasek na uchyceni
tracheostomické kanyly. Okoli tracheostomatu jsme vzdy tadné
odezinfikovaly a pod kanylu vsunuly sterilni mulové ¢tverce. Tento postup byl
opakovan celkem 5x denné, v pfipad¢ nutnosti i Castéji. Okoli tracheostomie
bylo klidné, bez znamek infektu. Molitanovy pasek byl vzdy vyloZen
vatovymi Ctverci, aby nedoSlo ke strangula¢ni ryze na krku pacienta. Pfi
ptevazu kanyly pacient reagoval kaslem, dochazelo k vykaslani sekretu a bylo
vzdy nutné pacienta odsat z dychacich cest, samozifejmé za aseptickych a
atraumatickych podminek a kratce. Sputum bylo Zlutozelené barvy, vazké.
Pacienta bylo nutné odsavat pfiblizné¢ po dvou hodinach. Pacientovi jsou
pravidelné podavana expektorans Ambrobene 1 amp. i.v. po 8 hodinach dle
ordinace lékare. Rano se také ménil bakteridlni filtr a silikonova spojka tzv.
krk, které se fadi za tracheostomickou kanylu pted hadice ventilatoru.

I vzhledem ke zlepSeni ventila¢nich parametri byl pacient polohovan cely
den po 3 hodinach na levy bok, poté na zada a poté na pravy bok. Dvakrat
denné¢ dochazel fyzioterapeut na rehabilitaci, odpoledne mu provadéla
poklepovou masaz dle ordinace 1ékafe maminka a ve vecernich hodinach jeste
sestra.

Dle zdé€leni pacienta mu vyhovoval nastaveny ventilaéni rezim, dychalo se
mu tak dobie, byl mu nepfijemny pievaz tracheostomické kanyly, protoze se
vzdy rozkaSlal. Také nem¢l rad odsévani z dychacich cest, ale chéapal, Ze je

nutné. DusSnost neudaval.

2.2.2 Dostatecny piijem potravy a tekutin

Jiz doma, vzhledem k zakladnimu onemocnéni, mél problémy s jidlem
respektive s polykanim, sousto mu vazlo v krku. Jedl spise kasovitou a tekutou
stravu, pil dva nutridrinky denné. Pfi vySce 165 cm m¢l aktualni vahu 46 kg
( vazen s invalidnim vozikem na internim oddéleni) a BMI 16, 9. Nutri¢ni

screening tedy ukazoval na vysoké riziko fazené do skupiny podvyzivy.
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Na internim oddé€leni mu po tracheostomii a napojeni na ventilator byla
zavedena nasogastricka sonda, kterou byl Ziven enteralni cestou stfidavé
ptipravky Isosource Standart a Isosource Energy Fibre v davkach 400 ml 5x
denné. Proplachy NGS se provadély ¢ajem a vodou, S no¢ni pauzou.Vyziva
byla podavana enteralni pumpou tak, aby davka byla davkovana pomalu cca 2
hodiny a poté nasledoval proplach 100 ml ¢aje ¢i vody. Pacient se snazil 0
peroralni piijem, ale spiSe popijel ¢aj. Naordinovanou kaSovitou Stravu stale
hife polykal, az peroralni ptijem ustal Gpln¢ 25. den hospitalizace. Celkovy
ptijem tekutin enteralné¢ byl zhruba 2500 ml za 24 hodin. Nasogastrickou
sondu jsme v nosni dirce pacienta dvakrat denné polohovaly a nové fixovaly,
aby nedoslo k dekubitu v dutiné nosni.

Protoze se pocitalo Sjiz doZivotnim Zivenim pacienta enterdlné¢ a jeho
neschopnosti pfijimat per os vzhledem kpostupu nemoci, 41. den
hospitalizace ( 9.7.) se pfistoupilo k zavedeni perkutanni endoskopické
gastrostomie. Bohuzel, vzhledem k nedobrym anatomickym pomértim,
hakovité¢ zahnutému Zaludku a nemoZnosti prosviceni Zaludecni a bfis$ni stény,
se vykon nezdafil. Pacient byl nadale Ziven pomoci nasogastrické sondy.

Dle pacientova zd¢leni mu nasogastricka sonda v nose nevadila, na postupné

se zhorSujicim polykani vidél postup nemoci, z kterého mél strach.

2.2.3 Vylucovani

Pacient mocil do moc¢ové lahve. Do 41. dne hospitalizace tento postup bez
problému fungoval, nebylo nutné nepfistoupit tedy k zavedeni permanentniho
mocového katetru. Tim byl pacient uSetfen dal$iho invazivniho vstupu a
mozné infekce s nim souvisejici. Béhem ranni 1 vecerni toalety jsem dbala
také na hygienu genitalu jako prevenci mocové infekce a opruzenin. Moc
odchazela ¢ira, pacient mocil cca 8x denné do mocové lahve, 0 kterou si
pozadal. Inkontinentni neni. Odchod stolice fesil pomoci plen jiz n¢kolik let.
Pfechodné mival prijmy, vétSinou v ndvaznosti na zménu antibiotik. Pak bylo
nutné bojovat proti opruzeninam. Stolici pacient doma pravidelné¢ nemél,
mival spiSe sklon k zacpé. V pribéhu hospitalizace mél stolici denn¢, pokud

byl prijem, tak primémeé Sestkrat denné. Problémy se zacpou nemél i diky
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vyziveé Isosource Energy Fibre s vysokym obsahem vlékniny, kterd pomaha
nejen jako prevence zacpy, ale také pifi zvladani prijmu. Stolice byla hnéda,
kaSovita, bez patologickych pfimési.

Pacientovi nedélalo potize mocit do mocové lahve nebo se vyprazdnovat do
plen, udaval zpocatku ostych, ale zvykl si. Byl rad, ze mu nebyl zaveden

mocovy katetr.

2.2.4 Pohyb a udrZovani vhodné polohy

Pacient mél velmi omezenou hybnost z davodu svalové dystrofie.
Pohyboval hlavou pouze ze strany na stranu a prsty na rukou i nohou. Byl
leZici, plné imobilni, nebyl schopen samostatného pohybu na lizku. Pacient
byl ulozen na polohovacim lizku, na antidekubitni matraci. Kazdé tii hodiny
byl polohovan, zaznam o polohovani byl vzdy zanesen do chorobopisu. Dle
potieby byly pouzivany ruzné dalSi antidekubitni pomicky. Vzhledem ke
skolioze pii zakladnim onemocnéni a i ptes rehabilita¢ni cviceni a pravidelné
polohovani si pacient stézoval na bolesti zad. Mél naordinovana analgetika,
ktera mu byla podavana podle ordinace I¢kate a popsana ve farmakologické
anamnéze vyse. Pfi pfijmu na ARO m¢él na bedrech puchyt velikosti 2 x 5 cm,
osetifovan je Granuflexem, ktery je ménén dle potieby. Puchyt byl zcela
zhojeny 14. den hospitalizace (12.6.). Riziko dekubitl je na nasem oddéleni
hodnoceno podle stupnice Nortonové. U pacienta bylo skoére dle Nortonové 20
bodu, tedy vysoké riziko vzniku dekubitd. Pacient byl oSetfen preventivnimi
antidekubitnimi pomickami Mepilex Border Sacrum a Mepilex Heel.
Z komunikace s pacientem vyplyva, zZe na postupné ubyvani hybnosti si
zvykal cely zivot, m¢l veskeré informace o své nemoci a védél, jak postupuje

a ze ztrata hybnosti k tomu patii. Uplné smifit se s tim vSak nikdy neumél.

2.2.5 Spanek a odpocinek

Pacient mél dlouhodobé problémy se spanim, Spatn¢ usinal a budil se
v pribéhu noci. Tyto problémy byly opét ve spojitosti se zakladnim
onemocnénim popsané v klinické ¢asti této prace a samoziejme i s prostiedim

naseho oddé€leni, kdy nemusi byt, napt. vzhledem k akutnimu pfijmu, v noci

35



klid. Pro co nejvétsi pohodu pacienta, byl jiz pii pfijmu uloZen vV samostatném
boxu, ktery mu alespon ¢astécné zajistoval klid. Pfed spanim byl vzdy box
vyvétran, stropni svétlo zhasnuto, ale na boxu svitilo no¢ni svétlo. Vecéer vzdy
byla provedena celkova toaleta na lizku a vyménéno lozni pradlo za Cisté.
Vzdy byl zvykly pfed usnutim sledovat televizi nebo poslouchat hudbu, coz
samoziejm¢ mohl i na nasem oddéleni. Pravidelné dostaval na noc Dormicum
7,5 mg tabletu do nasogastrické sondy. Také jsou mu aplikovana analgetika
dle ordinace 1ékafe. Uéinek hypnotika byl stiidavy, n&kdy spal od 22.00 do
6.00, jindy se budil v pribéhu noci a nemohl usnout. Vétsinou to ale zaviselo
na klidu na odd¢leni. Pospaval i chvilkami béhem dne, nejcastéji po ob&dé.

Z pacientova zdé€leni vyplyva, ze potize se spankem me¢l dlouhodobé. Jesté

kdyz nemél ventilator se budil i strachem, Ze ptestane v noci dychat a zemfe.

2.2.6 Vybér vhodného obleceni

Z divodu hospitalizace na ARO, nepfetrzitém monitorovani vitalnich funkei
a z diivodu snadnéjsi manipulace nemél pacient zZadné vlastni obleceni. Byl
piikryty povlecenou dekou.

Pacient si zvykl na to, ze nema zadné obleceni, ptekonal stud a védél, ze ho

persondl zbyte¢né odkrytého nenecha.

2.2.7 UdrzZeni fyziologické télesné teploty

Pii pfijmu byl pacient afebrilni, pak nékolikrat doslo k febrilni $picce (3., 9.
az 11. den hospitalizace), poté byl pacient fyzikalné¢ chlazen oblozenim
zabalenymi gelovymi sacky z mraznicky, podénim chladnych infuznich
roztoku a piikryty jen lehkym prostéradlem. Pokud mu byla né¢kdy béhem noci
zima, povlékly jsme mu jesté jednu deku.
Pacient mé¢l radsi chladnéjsi prostiedi, nékdy mu ale vadilo, ze na n¢j

z klimatizace, jejiz vyvedeni je nad lizkem, proudi studeny vzduch.
2.2.8 UdrZovani Cistoty a tipravy téla

Jiz n€kolik let se o pacienta kompletné¢ vcetné hygienické péce starala

maminka. Béhem hospitalizace mu byla 2 x denné¢ provadéna celkova koupel
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na lizku, vzdy rano a vecer. Minimalné 2 x denné jsme promazavaly celé télo
télovym mlékem, vétSinou ho jeSt¢ maminka promazala kazdé odpoledne pfi
navstévé. Ob den pacienta holil sanitaf. 3 x denné jsme pacientovi vytiraly
dutinu Gstni roztokem Pronto Oral, o¢i vykapaly 2 x denné Lacrisynem.
Kazdy den bylo minimalng dvakrat vyménéno lozni pradlo. Cistym pradlem
byly povleceny také veskeré antidekubitni podlozky, které jsme u pacienta
pouzivaly (napf. kolecka, kliny na vypodloZeni predilecnich mist).

Pacient udaval spokojenost, kdyz byl ¢isty, osetieny a v ¢istém luzku.

2.2.9 Odstranovani rizik z prostfedi a vyvarovani se poskozeni jinych

Pii manipulaci s pacientem byl vzdy mimo sestry pfitomen sanitaf,
eventualné druha sestra a vzdy byly zvednuty postranice lizka. Pti polohovani
jsme pouzivaly rizné antidekubitni pomuicky na vypodloZeni pacienta a
udrzeni stabilni polohy. Pfi pé¢i o pacienta jsme pouzivaly jednordzové
pomucky, dodrzovaly zasady hygieny a asepse, pokud se jedna o vykon, kde
byla nutna sterilita. Veskery personal pouzival ochranné pomucky.
Pacientovi obcCas vadilo, ze veSkerd cinnost kolem né& byla provadéna

v rukavicich.

2.2.10 Komunikace s jinymi lidmi, vyjadfovani emoci, potieb, strachu,
nazoru

V domacim prostfedi komunikoval normaln€, pouze fe¢ byla vzhledem
k svalové dystrofii pomalejsi. Na pocatku jeho pobytu v nemocnici mu byla
provedena tracheostomie a tady byla zpocatku komunikacni bariéra. Trvalo
nékolik dni, neZ si pacient zvykl na tracheostomickou kanylu a po ptekladu na
nase oddéleni, na personal i nez si personal zvykl na pacienta. Postupné jsme
se vsichni naucili odezirat mu ze rtli, pouzivali jsme i1 pismenkovou tabulku,
kde ndm ukazoval pismena a skladal slova. Sedmy den hospitalizace u nds mu
rodice pfinesli notebook a pak nam psal sva pfani a prozitky na pocitaci. Jiz
jsem zminovala, Ze si oblibil n€kolik sester a vyzadoval pak pouze jejich péci,
my jsme mu Vtomto vychazeli vstiic. M&l o své nemoci vycerpavajici

informace a casto vyjadfoval sviij strach ze smrti. V&dél, Ze nemoc postupuje,

37



nevidél u sebe zadné pokroky Kk lepsimu. Nékolikrat za hospitalizaci propadal
az panice, chtél abychom od néj neodchazely a drzely ho za ruku. Nasi snahou
bylo ho co nejvice podpofit, pochvalit za jakykoliv uspéch. Naordinovan u né;
byl Deprex 1 tbl. rano a vecer do NGS. Na spani dostaval Dormicum 7, 5 mg
tabletu do NGS. M¢l u sebe nejen notebook, ale i televizi a cd-ptehravac,
vyplnoval sviij Cas surfovanim po internetu, sledovanim televize a svych
oblibenych filmi, poslechem oblibené¢ muziky. Maminka mu obcas cetla
nckteré jeho oblibené knihy napt. Tolkienovu trilogii Pan prstend. Také rad

sledoval zpravy a zajimal se o déni ve svéte, sledoval sport.

2.2.11 NaboZenské vyznani

Pacient nebyl véfici ani nevétil v néjakou vyssi moc.

2.2.12 Smysluplna priace, hra, uceni, objevovani nového, zvidavost
Pacient se jevil jako vnimavy mladik, jeho fyzické schopnosti byli velmi
malé, ale mél radost, kdykoliv nam mohl ,,poreferovat“ co je nového ve
zpravach, jaké bude pocasi, jak dopadl napt. néjaky hokejovy zépas nebo jaky
je televizni program. Chodili jsme se ho na takové véci vyptavat, ptipadal si
tak aspon trochu uZzite¢ny. Nékteré mladsi kolegyné mu naSly 1 néjaké hry na
internetu, které ho nechaly fesSit, vzdy mél radost, kdyz nahral n¢jaké rekordni
vysledky. Zpocatku hospitalizace ho zajimali 1 pfistroje, které kolem néj byli.
Pomérné rychle se orientoval i ve ventilaénich rezimech. Od zhruba 60. dne
hospitalizace, kdy zacalo byt zdiejmé, ze odpojeni od ventilatoru neni v jeho
silach, uz se ale propadal do beznadéje a zijem o okoli ho postupné

prechézel, vydrzel jen hodiny sledovat televizi.

2.3 Souhrn oSetiovatelskych diagnoz k 41.dni hospitalizace na ARO

Aktualni diagnozy
1.  Riziko nepriichodnosti dychacich cest z diivodu zédkladniho onemocnéni.
2.  Riziko malnutrice a dehydratace z divodu zakladniho onemocnéni.

3. Riziko vzniku dekubiti z duvodu zakladniho onemocnéni.
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4.  Strach z bolesti z divodu provadéného vykonu (PEG)

Potencionalni diagnozy
1.  Riziko vzniku infekce z divodu zavedeni invazivnich vstupt (centralni
zilni katetr, tracheostomicka kanyla, zalude¢ni sonda)

2. Riziko mozného vzniku aspirace z divodu zédkladniho onemocnéni

2.4 Aktuadlni oSetiovatelské diagnozy k 41. dni hospitalizace na ARO

24.1 Riziko nepriichodnosti dychacich cest zdivodu zakladniho
onemocnéni
Cil:

1. Minimalizovat riziko neprichodnosti dychacich cest.
OSetrovatelské intervence:

. pruchodnost tracheostomické kanyly je pravidelné kontrolovana

sekret je pravidelné odsavan z dychacich cest

e  jsou podavana expektorancia dle ordinace 1ékaie

kontinualn¢é je kontrolovana spravna funkce ventilatoru a nastavené

parametry

kontinuélni sledovani fyziologickych funkci, védomi, saturace, barvy
ktze a zmény dychani
o pravidelnd hygienicka péce o dutinu Ustni a tracheostomii
o fyzioterapeut pravidelné provadi pasivni rehabilitaci
Realizace:

Pacient je napojen na ventilator Galileo, rezim SIMV s nastavenou frekvenci 6
vdechu, FiO; 0,30 a PEEP 0,5 kPa. Pravideln¢ jsem kontrolovala funk¢nost a
spravné nastaveni ventilatoru. Béhem ranni hygieny jsem vymeénila molitanovy
pasek na fixaci tracheostomické kanyly za novy, okoli tracheostomie jsem
dikladné¢ odezinfikovala a podlozila tracheostomickou kanylu sterilnimi Ctverci.
Provedla jsem hygienu dutiny Ustni ve smyslu vyc¢isténi zubli a vyplachu dutiny

ustni Pronto Oralem za spoluprdce pacienta. Pievaz tracheostomické kanyly a
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vyplach dutiny ustni jsem provadéla kazdé 4 hodiny. Po ranni hygiené jsem
ventilator osadila novymi filtry a také sterilnim odsédvacim okruhem pro aseptickeé,
atraumatické odsavani z dychacich cest bez rozpojovani okruhu. Béhem sluzby
jsem pacienta odsavala z dychacich cest po dvou hodinach. Pacientovi jsou po 8
hodinach dle ordinace 1€kafe podavana expektorancia (Ambrobene). B&hem této
sluzby nebyla nutna bronchoalveolarni lavaz ani bronchoskopické odsati. Pacient
dychal klidné¢, necitil se dusny, pouze odsavani u néj vyvolavalo kasel. Rano jsem
také prepolohovala nasogastrickou sondu v pravé nosni dirce a znovu zafixovala
naplasti. Ob¢ nosni dirky jsem vytiela Prontoderm Nasal gelem.

Vzhledem ktomu, ze vtento den jsme se pokusili o zavedeni perkutanni
endoskopické gastrostomie, byla pacientovi ve 14 hodin, po pfedchozi sedaci
Dormicem 10 mg i.v. + Propofolem 100 mg i.v.+ Fentanylem 2 ml i.v., pfechodné
zvySena dechova podpora na 8 vdechdl Vrezimu SIMV. Zpét na obvyklou
podporu 6 vdechu I1ékar vratil ventilator v 15.35. Pacient bez problému ventiloval,
dusnost ani jiné problémy nemél.

Polohovan byl 4 3 hodiny zboku na bok a zdda, 2 x denné¢ mu byla

fyzioterapeutem provedena rehabilitacni péce.

Hodnoceni:

Pacient mél zajiSténo dostate¢né dychani, béhem dne nepocitoval dusnost,
nem¢l Zadné projevy zhorSeni ventilaénich parametrii (cyandza, pokles SaO,,
hypoventilace, uzkost). Saturace byla béhem dne v rozmezi 98 — 99%. Dychaci
cesty byly pravidelné¢ odsdvany a udrzovany priachodné. Veskeré fyziologické

funkce byly pravidelné zaznamenavany do dekurzu.

2.4.2 Riziko malnutrice a dehydratace z divodu zakladniho onemocnéni
Cil:

1. minimalizovat riziko dehydratace

2. bude udrZena prichodnost NGS do zavedeni PEG

3.  bude zaveden PEG pro dlouhodobou enteralni vyzivu
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OSetrovatelské intervence:

. sledovani bilance tekutin a pravidelny zapis do dekurzu

. pacient bude mit dostate¢ny pfijem tekutin — enteralné i1 intraven6zné
infuzemi dle ordinace 1¢kate

. pravideln€ je hodnocen nutri¢ni stav pacienta

. NGS bude prichodna

o noveé zavedeny PEG bude sterilné oSetfen, pravidelné proplachovan a dle
ordinace gastroenterologa postupné zatiZen stravou

. do moznosti plné¢ zatizit PEG bude pacientovi enterdlni vyziva

nahrazena parenteralni dle ordinace lIékaie

Realizace:

Na dnesni den je naplanovéno zavedeni PEG, proto jiz pacient nedostal v 5
hodin ranni davku Isosource Energy Fibre kvili prevenci aspirace stravy béhem
vykonu. Pacientovi jsou nahrazeny tekutiny infuzné a to infuzi G 5% 500 ml a
Hartmanovym roztokem 500 ml i.v. béhem dopoledne. Je sledovana diuréza,
pacient moc¢i uspokojivé (1 100 ml béhem dopoledne). Pi{jem tekutin je celkem
3700 ml za 24 hodin. Pravideln¢ je hodnocen nutri¢ni stav pacienta pomoci
laboratornich vySetfeni (albumin, celkova bilkovina). Vzhledem ktomu, ze
nemame lizko s vahou, pacientovi je méfen obvod paze a pasu v cm, sledovan
kozni turgor a pravidelné zapisovan. Pacient toleruje denné¢ 2000 ml enteralni
vyzivy, méfené parametry jsou stabilni i kdyz niz$i, neklesaji (obvod paze
dlouhodob¢ 25 cm, obvod pasu dlouhodobé 65 cm, CB 63 g/l , albumin 32 g/l).
PIn¢ Ziven ptes nasogastrickou sondu. NGS je pacientovi vytazena tésné¢ pred
zavedenim PEG, pacientovi je podana sedace + analgezie, upraven ventilac¢ni
rezim. Gastroenterolog po hodiné od vykonu odstoupil pro nemoznost prosviceni
zaludecni stény a k nefyziologickému zakiiveni zaludku. Pacientovi je tedy znovu
zavedena novd NGS a po jeho Uplném probuzeni po vykonu jsem opét pfistoupila
dle ordinace 1ékate k podavani enteralni vyzivy Isosource Energy Fibre do NGS.
Je mu podavana davka 400 ml 5 x denné€ s no¢ni pauzou a proplachy cajem nebo
vodou. Pacientovi je podavan Ulcosan 1 tbl. denné¢ dle ordinace lékafe jako

antiulcer6zum, dnes jsem ji podala v 16 hodin.
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Hodnoceni:

Pacient nem¢l problémy s piijmem enteralni stravy cestou NGS, odpady z NGS
byly minimalni a nastavené davkovani fungovalo. Dnes$ni den pro anatomické
nepoméry nebylo mozné zavést pacientovi PEG. Nebyly tedy splnény
naplanované intervence ohledn¢ PEG. Pacientovi byla zavedena nova NGS a po
zbytek hospitalizace ji byl ziven. Prichodnost NGS je udrzovana pravidelnymi
proplachy ¢ajem ¢i vodou po vykapani davky stravy, NGS je pravidelné po 21

dnech ménéna za novou dle standardu nemocnice, polohovana a fixovana denné.

2.4.3 Riziko vzniku dekubitu z duvodu zakladniho onemocnéni

Cil: Minimalizovat riziko vzniku dekubita.

OSetrovatelské intervence:
. pacientovi bude 2 x denné provedena celkova koupel na lazku, event.

dalsi omyti dle potieby

bude zajiSténa asistence sanitafe u manipulace s pacientem, event. dalsi

sestra

bude zajisténa bezpecnost pacienta vhodnou a stabilni polohou
. pouziti vhodnych mycich prostfedkil, voda spravné teploty
o péce o pokozku pacienta a pouziti preventivnich antidekubitnich

pomiicek, nedojde k vzniku dekubitli a opruzenin

pacient bude mit suché a ¢isté luzko

pacientovi budou béhem hygienické péce vysvétleny vSechny tkony

Realizace:

Celkovou toaletu na lazku jsem provadéla u pacienta rano, vecerni provedla
no¢ni sestra. Toaletu vzdy provadi sestra a sanitaf, o nocni sluzb¢, kdy sanitaf
neni piitomen dvé sestry. Pied vlastni toaletou jsem si pfipravila veSkeré
pomicky, umyvadlo s ¢istou teplou vodou, Cisté prostéradlo na osuSeni, pacient
m¢él vlastni hygienické potieby. Béhem toalety jsem sledovala stav pacienta,

dychani, kasel, nutnost odsati. Sanitaf drzel pacienta pii polohovani z boku na
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bok a prevlékani lozniho pradla, pouzivame i zdbranu pro dvoji zajisténi bezpeci
pacienta a eliminaci padu. Pozornost jsem vénovala i hadicim ventilatoru, aby
pacienta netahly za tracheostomickou kanylu. Po koupeli a osuSeni jsem
pacientovi promazala pokozku Menalind olejem ve spreji, ucesala jsem pacienta,
vycistila jsem mu zuby a s mou asistenci si vyplachl tsta piipravkem Pronto Oral,
rty jsem mu oSetfila balzamem, o¢i jsem vykapla Lacrisynem. Oholen byl pacient
minuly den, dnes to tedy nebylo nutné.

Zkontrolovala jsem tzv. ,prevenci“ — samolepici preventivni antidekubitni
pomucky, které se lepi na kiiZzovou oblast (Mepilex Border Sacrum), na paty a
lokty (Mepilex Heel). Nebylo potieba ptelepit tyto pomticky. Okoli kone¢niku a
perineum jsem namazala preventivné Rybilkou. V prubéhu osettovani pokozky po
koupeli jsme pacientovi prevlékla lizko do Ccistého lozniho pradla a dvou
jednorazovych sacich podlozek pod hlavu a pod genital.

Dale jsem provedla oSetieni tracheostomie (viz realizace péce o dychaci cesty),
nosu a NGS, oSetfila jsem Inadine a steriln€ ptelepila centralni Zilni katetr. Béhem
celé ranni péce jsem pacientovi fikala, co budu d¢lat, kde se ho budu dotykat. Po
toaleté jsem pacienta ulozila do Fowlerovy polohy se zvySenou horni polovinou
téla, vypodlozila jsem pacientovi ruce sloZzenymi antidekubitnimi podlozkami, tak
aby pravou dosahl na notebook, ktery chtél polozit na nohy a pustit. Lizko jsme
prevlékali jesté po pokusu o zavedeni PEG. Stolici béhem denni sluzby pacient
nem¢l, ménila jsem mu pouze jednordzovou podlozku pokapanou od moci

Z mocové lahve a také jednorazovou podlozku pod hlavou a to jesté dvakrat.

Hodnoceni:

Vytyceného cile se mi podafilo dosahnout, pacientovi byla provedena celkova
toaleta, kizi mél pacient bez znamek poSkozeni se spravné nalepenymi
»prevencemi, 10zko bylo pfestlano 2 x za sménu, dle potfeby byly ménény
jednorazové podlozky. Byl informovén o vSech ukonech vcetné zmény polohy.

Dle zdéleni pacienta byl vzdy spokojeny Cisty a v Cistém lazku.
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2.4.4 Strach z bolesti z divodu provadéného vykonu (PEG)
Cil:
1. Minimalizace rizika bolesti v pribéhu vykonu

2.  Pacient zna diivod a pribéh vykonu, zné dopiedu zptisob analgosedace

Osetrovatelské intervence:
o pacient formuluje své pocity pomoci notebooku nebo pismenkové

tabulky

pacientovi je dikladné vysvétlen divod vykonu, jeho priubéh, ¢as a druh
podani analgetik a sedativ a jejich ti¢inek na pacienta

o ovéieni zda pacient rozumi a chape co se s nim bude béhem vykonu dit

pacientovi budou béhem vykonu podana analgetika a sedativa dle

ordinace l1ékare

pacient je pochvalen za zvladnuti vykonu

Realizace:

Pacient vé&dél jiz pfredem o planovani zavedeni PEG, vyjadiil své obavy
Z bolestivosti vykonu a chtél védét o vykonu co nejvice. Spole¢né s 1ékafem jsme
mu vysvétlili, jak bude vykon probihat, s jakym pfistrojem, jaké 1€ky mu budou
aplikovany, aby nemél Zadnou bolest béhem vykonu a jak budou plsobit.
Vysvétlili jsme mu, Ze mu budou aplikovana silna analgetika a také kratkodoba
anestetika diky kterym vykon prospi. Ukazala jsem mu set na PEG. Vysvétlila
jsem mu i naslednou péé¢i o PEG a techniku krmeni do PEG. Pacientovi jsem na
internetu nasla i materialy s popisem vykonu a obrazky. Vzdy si chtél vyhledat
informace na internetu o vSem co ho zajimalo. V&d¢l, Ze gastroenterolog piijde
proveést vykon ve 14 hodin, z tohoto diivodu musi zlistat na la¢no a pted vykonem
mu bude vytazena NGS. O pribéhu vykonu ho kratce informoval 1
gastroenterolog po svém pfichodu. Aplikovala jsme mu léky dle ordinace 1ékare (
Fentanyl 2 ml i.v. + Dormicum 10 mg i.v. + Propofol 100 mg i.v.), 1ékaf upravil
ventila¢ni rezim resp. zvysil pocet vdechli ventilatorem ze 6 na 8 vdechi. Béhem
vykonu jsem sledovala fyziologické funkce pacienta a zapsala je do dekurzu.

Analgosedace byla dostate¢nd, pacient byl klidny, nereagoval zménou
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fyziologickych funkci ¢i grimasovanim. Po probuzeni mu Iékat oznamil, ze se

vykon nezdaftil a z jakych davodu.

Hodnoceni:

Cile se mi podafilo dosahnout, pacient béhem vykonu pod vlivem anestetik spal
a bolest necitil. Sam zhodnotil, Ze pro n¢j bylo pfinosné detailni vysvétleni
situace, strach se zmirnil, protoze véd¢€l co konkrétné a v jakém casovém sledu ho
¢ekd. Velmi ho mrzelo, ze se zavedeni PEG nezdafilo a musela mu byt opét

zavedena nasogastricka sonda. Chapal, Ze je pro néj ale nezbytna.

2.5 Potenciondlni diagnozy ke 41. dni hospitalizace na ARO

2.5.1 Riziko vzniku infekce z diivodu zavedeni invazivniho vstupu (TSK,
CVK, NGS)

Cil: Minimalizovat riziko vzniku infekce

OSetrovatelské intervence:
o sledovani mist vpicht a invazivnich vstupti
o sledovani mistnich znamek infekce
. manipulace a pfevazy vstupt jsou vzdy provadény asepticky
o veskery zdravotnicky persondl disledné dodrzuje hygienu rukou
o invazivni vstupy jsou pravidelné pfevazovany a ménény a vyména je

vzdy zaznamenana do dekurzu

télesna teplota je sledovana po 4 hodindch a zaznamendna do dekurzu

Realizace:

Tracheostomicka kanyla je asepticky pievazana 6x denné dle standardu
nemocnice. Béhem této sluzby jsem kanylu pfevazala po ranni hygiené, v poledne
a Vv 17 hodin pfed pfedanim sluzby. Centralni zilni katetr jsem asepticky pievazala
po ranni hygiené a to tak, ze jsem misto vstupu katetru nejdiive odezinfikovala
sterilnimi Ctverci, pfilozila Inadine a sterilné pielepila prithlednym Hydrofilmem.

Pievaz CZK provadime kazdych 24 hodin. Katetr byl volné priichozi, pti aspiraci
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se vracela krev. Byl zaveden cestou v. subclavia l.sin. a to 21. den. Katetr
neprokazoval zadné znamky okluze ¢i infekce, 1ékat zatim rozhodl o jeho
ponechani. Nasogastricka sonda je kazdy den piepolohovdna a ptelepena,
minimalné pétkrat denné je ovétena jeji prichodnost. Béhem této sluzby byla, po
nezdafeném pokusu o zavedeni PEG, zavedena nova zalude¢ni sonda a vse jsem
zaznamenala do dekurzu pacienta. Nasogastrické sondy jsou na nasem oddéleni
ménény kazdy 7 az 10 den dle standardu nemocnice. Télesna teplota coby mozny
pfiznak infekce je meéfena kontinudlné monitorem a kazdé 4 hodiny

zaznamenavana do dekurzu, pacient byl afebrilni.

Hodnoceni:
U pacienta béhem dne nedoslo k zadnym projevim mistni infekce, veskeré

invazivni vstupy jsou funk¢éni, jejich okoli je bez zarudnuti.

2.5.2 Riziko moZného vzniku aspirace z diivodu ziakladniho onemocnéni

Cil: Minimalizovat riziko vzniku aspirace zalude¢niho obsahu

OSetrovatelské intervence:
o funkéni odsavacka se nachazi v bezprostiedni blizkosti lizka
o pted podanim stravy je vZdy odsato reziduum ze Zaludku
o strava je podavana pomalu enteralni pumpou
. po ukonceni krmeni je vzdy nasogastricka sonda proplachnuta
. behem podéavani stravy je pacient ve zvysSené poloze

. pravideln¢ je kontrolovana prichodnost nasogastrické sondy

Realizace:

Pacient je krmen do nasogastrické sondy 5 x denné€ (dnes byla vynechéna davka
stravy v5. 00 a v 9. 00 jako prevence aspirace pied vykonem provadénym
v analgosedaci) ptipravkem Isosource Energy Fibre v davce 400 ml dle ordinace
1ékate, pokud nejsou pied kazdym zacatkem krmeni odsata ze zaludku zadna
rezidua predchozi davky stravy. Pfed krmenim je pacient uloZzen do zvySené

Fowlerovy polohy. Davka stravy je aplikovana pomoci enteralni pumpy a to vzdy
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kontinudlné v rozmezi dvou hodin, poté je nasogastrickd sonda proplachnuta 100
ml Caje nebo vody. Po celou dobu hospitalizace pacient toleroval davkovani
stravy v péti davkach denné po 400 ml s nocni pauzou. Celkovy denni piijem

stravy je 2000 ml. Funk¢ni odsavacka je umisténa bezprostiedné u ltizka.

Hodnoceni:
U pacienta béhem dne nedoslo k aspiraci zalude¢niho obsahu. Nasogastricka

sonda je prichodnd, vyZivu pacient toleruje.

2.6 Dlouhodoby plan péce

Dlouhodoby plan oSetiovatelské péce od 42. do 156. dne hospitalizace spocival
nadale v péci o chronického pacienta absolutné nesobéstacného, zcela upoutaného
na lizko a zcela zavislého na umélé plicni ventilaci. Hospitalizaci provazi snaha
udrzet pacienta co nejdéle v co nejoptiméalngjSim stavu vzhledem ke Spatné
progndze zékladniho onemocnéni. Neocekava se, Ze by doslo ke zlepSeni stavu.
Prioritou bylo tedy minimalizovat komplikace spojené s UPV. Pribézné provadét
bronchoskopicka odsati a maximalni péci o tracheostomii a dychaci cesty,
komplexné pacientovi usnadiiovat dychani, udrzet optimalni ventilacni parametry
a to i z hlediska pocitu pacienta, také vzhledem k tomu, Ze jiz neni ptedpoklad
odpojeni pacienta od ventilatoru. Dale je nutné se zaméfit na prevenci vzniku
infekce z invazivnich vstupti dokonalou aseptickou osetfovatelskou péci. Tato
prevence spoéiva i v pravidelnych vyménach invazivnich vstupt (CZK, TSK,
NGS) dle standardi nemocnice. Také pokud to jen trochu bude mozné, nadale
pacienta usetfit dalsiho invazivniho vstupu a to permanentniho moc¢ového katetru.
Pacient zvladal mocit do mocové lahve. Na to navazuje nutnost precizni
hygienické péce nejen jako prevence opruzenin a dekubitli. Prioritni je suché a
Cisté 1zko, pouzivani preventivnich antidekubitnich pomiticek a jako prevence
imobiliza¢niho syndromu také pravidelnd pasivni rehabilitace ( napf. pasivni
procvi¢ovani kloubti rukou a nohou, dechova rehabilitace, maséze zad a koncetin).
Mezi dalsi stézejni body nasledné péce patii udrzeni co nejlepSiho nutri¢niho

stavu pacienta a optimalniho pfisunu energie pacientovi bez stradani. Za tplné
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zvladnuty ukon, pomoci mu zpiijemnit jeho hospitalizaci, vyplnit mu dlouhé dny
ve stale stejném prosttedi, nechat ho obklopeného jeho osobnimi vécmi a moznost

rodiny a pratel ho kdykoliv navstévovat.

2.7 Zhodnoceni psychologického stavu pacienta

Pacient se cely sviij Zivot vyrovnava se svou smrtelnou nemoci, kterd ho navic
plné télesn¢ invalidizuje. M4 veSkeré informace o své nemoci, sam si je vyhleddva
a vi jaka je jeho prognoéza. Udava, ze ho vzdycky mrzelo, Ze nebyl jako ostatni
déti, mél sva fyzicka omezeni. Nejhlife ani nenesl upoutani na invalidni vozik, ale
az rozvoj dechové tisn¢ a spankové apnoe a nutnost mit doma pfistroj na
neinvazivni ventilaci. Tehdy se u n¢&j projevily uzkostné stavy a strach, Ze ve
spanku pfestane dychat a zemfe. Po pfijmu na interni oddéleni byl nakonec rad,
kdyz se mu ud¢lala tracheostomie a byl napojen na ventilator, zacalo se mu dychat
1épe, kdyZ mu ventilator pomahal a ptestal se bat, Ze se udusi. Problém mél s tim,
Ze mu tim byla znemoznéna normalni verbalni komunikace. V tomto stadiu byl
pfeloZzen na naSe oddéleni. Zacali jsme ke komunikaci pouzZivat pismenkovou
tabulku a idealni bylo, kdyZ mu rodice ptinesli sedmy den hospitalizace na ARO
notebook. Zacal nam psat sva prani, potieby a pocity v textovém editoru. Pfi
postupném szivani se s chodem oddéleni jsme se naucili odezirat mu za rth a
kombinaci vSech popsanych pfistupli jsme, myslim, komunikac¢ni problémy
vytesili. Uvadel, ze vidi postup nemoci k hor§imu a bal se svého konce, Spatné
spal, budil se. Byl mu nasazen Deprex, na noc dostaval hypnotika. Sledovala jsem
u n¢j se stiidajici se obdobi, kdy byl pomémeé klidny, méné Uzkostny, dobie
spolupracujici s obdobimi uzkostnych stavii, odmitani spoluprace. Zalezelo na
aktualnim fyzickém stavu. V tzkostnych fazich vyzadoval stidle nékoho u sebe,
chtél drzet za ruku, chtél se z obav ,,vypovidat™ , chtél povzbudit. Nékdy stacilo se
S nim divat na n¢jaky film, jindy chtél ¢ist, pustit konkrétni muziku. Vzdycky ho
povzbudilo, kdyZ ndm mohl pomoci notebooku referovat napt. co je zajimavého
ve zpravach, jaké bude pocasi...byl takovy nas ,,informator. Nejdulezitéjsi pro

néj byly kazdodenni navstévy rodi¢t, hlavné maminka pro né& byla
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nepostradatelna. Pokud nepiiSla maminka néktery den, byl plactivy a nechtél
komunikovat s ostatnimi. Snazili jsme se ho povzbuzovat, chvalit ho, vychazet
vstiic jeho pfanim. Box s jeho lazkem byl v podstaté jeho pokoj, m¢l tam televizi,
notebook, cd prehravac, fotografie, knizky, plyséky...byl obklopen svymi vécmi.
Zajimal se o vSe kolem sebe, nakonec i védél jak ma nastaveny ventilator a jak
funguje. Da se fici, ze se postupné ,,aklimatizoval* na rezim naseho oddéleni a szil
se snim. Jak jsem jiz zminovala, vyzadoval oSetifovani od svych oblibenych
sester, coz bylo to nejmensi co jsme mohli ud¢lat, ale na nasi psychiku byl velmi
naro¢ny pacient, tim spiSe, Ze s nami byl dlouho a spole¢né s rodinou jsme byli
Vv této fazi jeho Zivota a nemoci cely jeho svét. Presto nas mrzelo, kdyZ byl z
ARO pielozen 6. 11. 2012, tedy 156. den hospitalizace, na OCHRIP vzdalen¢;jsi
nemocnice. Piekladu se obaval, mél strach z nového prostiedi a novych lidi kolem
sebe. Veédel, ze rodice za nim nebudou moci jezdit kazdy den. M¢l s sebou ale

vSechny své véci, na kterych Ipél.

2.8 Edukace pacienta
Edukace je soustavné ovlivitovani chovani a jednéani jedince S cilem dosdhnout
prospeSnych zmén v jeho védomostech, postojich, zvycich a dovednostech.
Vyznam edukace spo¢iva v rozvoji védomosti, postoji, chovani a v motivaci k

jejich pozitivni zméné. (22)

U pacienta jsem se soustfedila pfedev§im na nacvik a schopnost spravné
komunikace a na sezndmeni pacienta se vSemi oSetfovatelskymi a lékafskymi
ukony. Cilem prostfednictvim jeho informovanosti bylo predev§im zmirnéni jeho
strachu a uzkosti.

Néacvik komunikace byl dilezity proto, abychom pacientovi vSichni rozuméli a
pacient si zvykl na tracheostomickou kanylu a synchronizoval se s ventilacnim
rezimem. Trénovali jsme spolecné pouzivani pismenkové tabulky a museli jsme
najit dobrou polohu notebooku, aby dosahl na touchpad a mohl prsty psat a vidél
na obrazovku ( vzhledem k malé hybnosti hlavy i rukou). Také jsem ho naucila

pouzivat ovladani na polohovani lizka, aby si mohl sdm pozménit polohu, pokud
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mél ovladani po ruce. Nikdy neprojevil netrpélivost a pokud nerozumél chtél vse
znovu zopakovat. Vzdy jsem ho ujistila, Ze na n€j mam c¢as a nespécham.

Edukace o tracheostomické kanyle a jejim oSetfovani byla dalSim dilezitym
bodem. Dopiedu jsem vzdy pacientovi fekla co budu d¢lat, jak budu odsavat
z TSK, ze ho odsavani bude drazdit ke kasli a bude ho vnimat nepfijemn¢, ale
bude co nejkratsi a pomtize mu k lepsimu dychani. OSetfovani tracheostomické
kanyly pro n¢j také nebylo ptijemné, sebemensi manipulace s kanylou ho drazdila
ke kasli. VZdy jsem tedy pfedem upozornila co konkrétné budu dé€lat (napt. vsunu
pod kanylu nové vypodlozeni) a ze vykon bude co nekratsi.

Totéz platilo o jakékoliv manipulaci s pacientem, zméné polohy, jakémkoliv
oSetfovatelském vykonu a hygienické péci, vyprazdnovani. Pfedem byl pacient
upozornén co se stane, co bude pouzito za pomicky a jak dlouho bude konkrétni
osetfeni trvat. Byl rad, Ze nema permanentni mocovy katetr a mocil do mocové
lahve, kterou jsem pravidelné prikladala. Vyprazdiovani stolice probihalo do
podlozni misy nebo do pleny. Pacient se zpocatku stydél, vysvétlila jsem mu tedy,
Ze se pokusim vytvofit mu intimni prostfedi pomoci zataZeni zastény a zavienim
dveii boxu. Také jsme pacienta edukovali a zplisobu vyzivy pies nasogastrickou
sondu, o zpusobu davkovani, podani piipravku. Vyzivu toleroval dobfe,
nezvracel, nemél zbytky z NGS.

Informace o piekladu na OCHRIP pacientovi podal lékar tyden piedem.
Vysvétlila jsem pacientovi jak bude pieklad organizovadn, Ze pojede sanitnim
vozem rychlé zachranné sluzby, ktery bude nejen persondlné vybaven lékaiem a
sestrou, ale také ventilatorem na kterém bude nastaven jeho ventilaéni reZim.
Védél, ze preklad probehne v dopolednich hodinach a informaci o délce prepravy
mu poskytl prevazejici 1€kaf. Také jsem ho uklidnila, Ze vSechny jeho véci mu
sbalim, neztrati se mu a na novém odd¢leni je bude moci vyuZzivat.

Samostatnou kapitolou byla edukace rodiny o chodu oddéleni a 0 moznosti péce o
jejich syna. Navstévy méli povolené neomezené. Dala jsem rodic¢im karticku
s telefonnim ¢islem na oddéleni, aby mohli kdykoliv zavolat. Lékat edukoval
rodi¢e o vSech piistrojich kolem jejich syna a k ¢emu slouzi. Rodinu jsme
informovali i o zpusobech komunikace, kterou jsme se spole¢né s pacientem

naucili a zapojili je do nich. Maminku jsme edukovali o hygienické péci i
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moznosti pasivniho cviceni a fungovani ventilace, aby neméla strach, ze by
synovi ublizila. Kazdy den ho promazala hydratacni emulzi, cvic¢ila s nim. Sama
pak meéla ziajem naucit se pecCovat o tracheostomickou kanylu a odsavani
z dychacich cest. Planovala zazddat o domaci ventilator a vzit si syna domu.
Odsavani z dychacich cest, i pfes nase povzbuzovani, vSak nezvladla. Nedokazala
se smifit s tim, jak ho odsavani drazdi a méla pocit, Ze mu tim ublizuje a déla

bolest.

2.9 Zaver

Hospitalizace pacienta trvala 156. dni. Po pfijeti bylo nutné zvladnout akutni
infekt, ktery pacienta ohroZoval na Zivoté a vytitrovat ventilacni rezim. Poté se
péce o néj stala v podstaté chronickou intenzivni péci o pacienta zavislého na
ventilatoru. Na prubéhu hospitalizace je vidét, jak rychle po napojeni na ventilator
progredovala svalova dystrofie a 1 zbytky svalové sily rychle vymizeli. Pfedev§im
to ale byla péce o mladého muZze se v§emi jeho uzkostmi, strachem a touhou po
zivote, ktery bojoval s nespravedlnosti, Ze pravé jemu bylo dano tak malo ¢asu.

Cilem mé prace bylo poukazat na zavazné a zatim nelécitelné onemocnéni
jakym svalova dystrofie Duchennneova typu bezesporu je. Na této kazuistice je
vidét bezmoc a tragédie nejen pacienta, ale i celé rodiny. Myslim, Ze vSichni
museli prokazovat velkou silu s védomim, Ze zivot s DMD neni dlouhy,
invalidizuje a ve své podstaté je jeho vétsina prozita s neustalym vyrovnavanim se
s dalsimi a dal§imi komplikacemi a stale vétsi ztratou fyzické kondice, naprostou
zavislosti na péci druhych lidi 1 pfistroji. Toto onemocnéni neni praveé
z nejcastéjSich s kterymi se setkavame v bézné praxi. Mé se péce o tohoto
pacienta vnitin¢ dotkla. Zacala jsem vyhledavat vycerpavajici informace o tomto
onemocnéni a snazila se mu co nejvice ulehCit dobu hospitalizace na nasem
oddéleni. Bohuzel, jeho zivot po piekladu na OCHRIP jiZ nebyl dlouhy, zemfel
dva tydny po prekladu ve véku 24 let.
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SEZNAM ZKRATEK:

ALT — alaninaminotransferaza

amp. - ampule

AST — aspartataminotransferaza

ASV — adaptivni podptrna ventilace

ARO - anesteziologicko-resuscita¢ni oddéleni
ATP — adenosintrifosfat

BMI — body mass index

Bi PAP — bifazicka ventilace pozitivnim pietlakem
CB — celkova bilkovina

CK - kreatinkinaza

cm — centimetr

CMP — centralni mozkova piihoda

CNS — centralni nervova soustava

CT — pocitacova tomografie

CZK — centralni Zilni katetr

DGC — dystrofin-glykoproteinovy komplex
DF — dechova frekvence

DMD - Duchenneova svalova dystrofie

DNA — deoxyribonukleova kyselina

EKG — elektrokardiograf

EtCO; — hodnota oxidu uhli¢itého méfend na konci vydechu
FiO, — frakce kysliku

FR — fyziologicky roztok

GIT — gastrointestinalni trakt

GMT — gama-glutamyltransferaza

ICN — Svétova rada sester

IQ — inteligencni kvocient

I.V. —intravendzné

IMAO — inhibitory monoaminooxidazy

JIP — jednotka intenzivni péce
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JT — jaterni testy

KCI - chlorid draselny

mg - miligram

ml - mililitr

MR — magnetickd rezonance

NGS — nasogastrickd sonda

OCHRIP — odd¢leni chronické intenzivni péce

P - pulz

pCO, - parcialni tlak oxidu uhli¢itého

PEEP — pozitivni tlak v dychacich cestach

PEG — perkutanni endoskopicka gastrostomie
RLP — rychla 1¢kaiska péce

Sa0, — saturace tkani kyslikem

S.C. - subkutanné

SIMV — synchronizovana intermitentni mandatorni ventilace
SOS — podani l1éky na vyZzadani, v piipadé potieby
tbl. - tableta

TK — tlak krevni

TSK — tracheostomicka kanyla

TT — télesna teplota

VFN Praha — V§eobecna fakultni nemocnice Praha

ZDN — Zdravotnické noviny

SEZNAM PRILOH:

Pfiloha ¢. 1 — Osetfovatelska anamnéza

Zdroj: 3. LF UK v Praze
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