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Souhrn:

Bakalarska  prace na  téma  ,,OSetfovatelskd& péfe o  nemocné
s mukopolysacharidézou v détském veéku* je zaméfena na poznatky o zavazném
onemocnéni mukopolysacharidéza a je rozdélena na c¢ast teoretickou a praktickou.
Teoreticka cast prace zpracovava tii vetsi kapitoly: lysosomadlni stfddava onemocnéni,
mukopolysacharidéozy a péfe o nemocné dit€¢ s mukopolysacharidéozou. V kapitole
lysosomalni stfddava onemocnéni jsem se zameéfila na obecny popis lysosomalnich
sttddavych onemocnéni a déle pak rozvadim jednotlivé skupiny mukopolysacharidéz. Ve
tieti kapitole - pé¢e o nemocné dité s mukopolysacharidézou jsem se zabyvala rodinami
déti, u kterych bylo diagnostikovano toto zavazné onemocnéni a zminuji se také
o vzdélavani déti se zavaznym onemocnénim. Praktickd ¢ast prace je zameéfena na
konkrétni dva détské pacienty, ktefi trpi onemocnénim mukopolysacharidéza. V této ¢asti

préce jsou zpracovany dvé oSetfovatelské kazuistiky.
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I 4

Mukopolysacharid6za znamend pro vétSinu déti smrt v pozdnim détském nebo
mladém dospélém véku. Jedna se o vrozené metabolické onemocnéni s mimotadné
obtiznym prubéhem, které piinasi tézké zkouSky pro nemocné dité a pecujici rodinu.

. NENI NADEJE, ZBYVA LASKA." Spolecnost pro mukopolysacharidosu.

V  bakalarské praci se zabyvam zavaznym = onemocnénim, zvaném
mukopolysacharidéza. Toto onemocnéni patfi mezi skupinu dédicné podminénych
metabolickych poruch tzv. lysosomalnich stfadavych onemocnéni. Mukopolysacharidoza
patii mezi vzacnd onemocnéni, kterd postihuji jedince jiz v détském véku a predstavuje pro
pacienta i jeho rodinu velice zdvazny problém. Rodina je postavena pied fakt, ze jejich dité
trpi zdvaznym onemocnénim a také se musi pfipravit na narocnou péc¢i o nemocného. Sam
pacient je pak ohrozen zavaznosti onemocnéni, vysoce rdznorodymi projevy nemoci
a progresivnim charakterem postizeni s velmi vaznou prognézou.

Touto praci bych chtéla poukézat na zavaznost onemocnéni mukopolysacharidéza.
Cilem bakalafské prace je shromazdit co nejvice informaci o dvou vybranych détskych
pacientech trpicich nemoci mukopolysacharidéza a nasledné vypracovat dvé kazuistiky
o téchto pacientech.

V teoretické Casti prace popisuji lysosomalni stfddavd onemocnéni z obecného
pohledu a déle rozvadim jednotlivé formy mukopolysacharidéz. U jednotlivych forem
nemoci uvadim pficinu, dédicnost a vyskyt, zakladni ptiznaky, diagnostiku 1 lécbu
onemocnéni. Také se v této Casti prace zabyvam péi o nemocné dité
s mukopolysacharidézou a jeho rodinou - jak rodina reaguje na sdéleni zavazné diagnozy
a jak je rodin€ pomoZeno.

Prakticka Cast prace je zaméfena na poznatky o dvou vybranych détskych
pacientech a zpracovava ziskané informace o celkovém stavu téchto nemocnych. Vysledky
jsou zkompletovany a zaznamenéany ve formé dvou kazuistik. O oba pacienty jsem osobné

pecovala a poskytovala jim kvalitni oSetfovatelskou péci formou oSetrovatelského procesu.



TEORETICKA CAST
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1 LYSOSOMALNI STRADAVA ONEMOCNENI

Metabolismus (latkova vyména) je kolobéh biochemickych reakci, pochodi
a promén. Diky témto pochodiim se v bunikach tvofi chemické latky, které jsou potfebné
pro zivot a funkci bun€k a tkani. Soucasn¢ se také odbouravaji odpadni produkty a latky,
které jiz nemaji v téle uplatnéni. Pfi poruse jednoho ¢i vice enzymi, které se podileji na
metabolismu nebo zménach ve slozeni a mnoZzstvi transportnich ¢i strukturalnich bilkovin,

vznikaji dédi¢né poruchy metabolismu. (Zeman a kol., 2010, s.6).

1.1 Lysosomy jsou bunééné organely, které se vyskytuji v ZivocisSnych bunkdach a tvori
se v Golgiho aparatu (Zavodska, 2006, s.15). Ptredstavuji intracelularni ,,travici aparat®.
Dosud v nich bylo popsano vice nez 40 kyselych hydrolaz, které §tépi prakticky vSechny
makromolekuly. Uvniti lysosomu je kyselé prostiedi (pH 5-6), které je nutné pro aktivitu
kyselych hydrolaz. Toto kyselé prostiedi je udrzovano protonovou pumpou V membrané
lysosomu (Langmeier a kol., 2009, s.22). Podileji se na ,,recyklaci® vlastniho bunétného
materialu a mohou stravit poskozené ¢i staré organely. Lysosomy se po smrti buiky

podileji na jejim rozkladu. (Zavodska, 2006, s.17).

1.2  Lysosomalni stifadava onemocnéni jsou rozsdhlou skupinou dédi¢nych poruch
metabolismu. Klinicky se lysosomalni poruchy projevuji jako riiznoroda skupina vice nez
40 dédicn¢ podminénych onemocnéni, pii kterych mé pacient poruSenou jednu ¢i vice
lysosomalnich funkci. U postizenych osob dochdzi k hromadéni nerozloZenych
a neodstranitelnych makromolekul uvnitf lysosomu. Deformované — zvétSené lysosomy
méni tvar bunék a poSkozuji jejich funkci. Pomalu progresivné vedou ke klinickym
projeviim typickym pro tato onemocnéni (Zeman a kol., 2010, s.6). Mezi nejvice postizené
orgdnové systémy patii nervovy systém, visceralni organy a pojivové tkané. Dané klinické
pfiznaky zahrnuji progresivni neurologické postiZzeni, organomegalii a dimorfické rysy.

Metabolicka dekompenzace obvykle neni ptitomna (Hoffmann a kol., 2006, s.52).

1.3  Diagnoza lysosomalnich onemocnéni je zalozena na vySetieni jednotlivych
enzyml vV izolovanych leukocytech ¢i kultivovanych fibroblastech. Dale se provadi
histologické a elektron-optické vySetfeni prukazu stfddaného materialu v biopsii
Z postizené tkan¢. Také se provadi molekularné-biologické vySetfeni (Zeman a kol., 2010,

s.6). Nezapominejme na peClivé RTG vySetieni kostry. Moc¢ se vySetiuje na pFitomnost

11



abnormalnich mukoplysacharidii a oligosacharida (Hoffmann a kol., 2006, s.58). Existuji
I moznosti prenatalni diagnostiky poruch metabolismu mukopolysacharidi, jakozto
nejcastéjsich lysosomalnich stfadavych onemocnéni (Hajek a kol., 2000, s.87). Vcasna
diagnostika je dilezita pro ucely genetického poradenstvi v postizené rodin€, prenatalni
diagnostiku a také 1 pro lysosomdlni onemocnéni, které lze I1€Cit transplantaci
hematopoetickymi kmenovymi butikami nebo enzymovou substituéni terapii (Zeman
a kol., 2010, s.6). Pro vétSinu lysosomalnich poruch zatim nebyla nalezena specificka
terapie. Pro néckteré choroby byla vyvinuta jiz vySe zminéna enzymova lécba Ci
transplantace kostni dien¢ (Hoffmann a kol., 2006, s.107). U né¢kterych lysosomalnich
poruch byla jiz Gspé$né vyzkousSena i peroralni 1éCba blokatory syntézy makromolekul. Ve
stadiu vyzkumu je genova terapie (Zeman a kol., 2010, s.6). Zeman a kol. (2010, s.6)
uvadi, ze: ,,Mezi jednu z nejcastejsich skupin lysosomdalnich onemocnéni patii rozsdahla
skupina zavaznych chorob, které se ozmacuji jako mukopolysacharidozy. Podle typu
enzymatického deficitu i podle zavaznosti klinického postizeni se mukopolysacharidozy deli

na nékolik typii“ — viz dale.

1.4 Mukopolysacharidy jsou skupinou sacharidi, které se vyskytuji zejména
v zakladni hmot¢ pojiva (Vokurka, 2004, s. 11). Nussbaum a kol. (2004, s. 211) uvadi, ze:
~Mukopolysacharidy  neboli  glykosaminoglykany  jsou  polysacharidové rFetézce
syntetizované buiikami pojivové tkané jako normalni soucdst mnoha tkani. Jsou sestaveny
Z dlouhych opakovani disacharidovych podjednotek. Degradace téchto molekul probiha
V lysosomech a vyzZaduje postupné odstranéni monosacharidovych jednotek na konci

Fetézce enzymem specifickym po urcity monosacharid a typ vazby.
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2 MUKOPOLYSACHARIDOZA

Mukopolysachyridoza (dale jen MPS) je vrozené — dédicné podminéné
onemocnéni latkové vymeny, které je zplisobeno absenci diilezit¢tho enzymu v bunkéch.
Kvili absenci daného enzymu dochazi ke stfddani Skodlivych latek v tkénich (napf.
v mozku, srdci, slezin€, jatrech), tim dochazi k vaznym poruchdm téchto tkani a orgéni

(Spolec¢nost pro mukopolysacharidosu, 2004, s.15).

Klinické projevy mukopolysacharidéz jsou vysoce ruznorodé, ale spole¢ny je
progresivni charakter postizeni a velmi zdvaznd progndza. Kraniofacidlni dysmorfie je
u MPS charakteristickym nalezem. Hlavnimi dysmorfickymi rysy jsou: makrocefalie
S prominujicim ¢elem, hrubé rysy v obliceji s hustym obo¢im, zanotfeny kotfen nosu, silny
horni ret, makroglosie a hyperplazie dasni. Dale mlze byt zakalena rohovka, hruba ktze,
fidké a drsné vlasy. U vétSiny déti je pfitomna porucha ristu — disproporéni maly vzrist.
Pater je kratsi s bederni kyf6zou, je omezena aktivni i pasivni pohyblivost kloubi (prvni
byva postizen loketni kloub). Bficho je pro organomegalii vyklenuté¢ (Malinova, 2013,

5.157-160).

Diagnéza MPS se zakladd na klinickém podezieni, na prikazu zvySeného
vylu¢ovani jednotlivych typti mukopolysacharidi v mo¢i, na enzymatickém vysetieni
(Michalik a kol., 2012a, s.56). RTG ukaze obraz kostni dysplasie, tzv. rybi obratle,
hypoplazii vybéZzku 2. kréniho obratle, rozsifeni diafyzy dlouhych kosti, veslovita Zebra,
kratké silné kli¢ni kosti, srdCitou panev, deformaci hlavice stehenni kosti, dysplasticka

jamka kycelniho kloubu (Malinova, 2013, 5.157-160).

MPS patii mezi tzv. onemocnéni s velmi vzacnym vyskytem, piesto se v CR narodi
kazdy rok nékolik déti s nekterou z jeho forem. Dédicnost MPS (vSech forem — kromé
MPS 1I) je autozomalné recesivni — tzn., Ze oba rodice jsou zdravi ptenaSeci (heterozygoti)
a onemocnéni u ditéte vznika v ptipade¢, kdy dostane genetickou informaci o onemocnéni
soucasn¢ od obou rodict (25% pravdépodobnost). Dostane-li dité tuto informaci pouze od
jednoho zrodic¢u, stava se zdravym pienaseCem (50% pravdépodobnost). Je tu i 25%
pravdépodobnost, Ze dité tuto informaci nedostane ani od jednoho z rodi¢t — viz obrazek
¢. 1. Dédi¢nost formy MPS II je gonosomalné recesivni - tzn., Ze je vdzana na pohlavni

chromozom X, takZe se vyskytuje prakticky jen u chlapct. Divky mohou byt zdravé
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prenasecky. — viz obrazek ¢. 1 (JeSina, Zeman, 2011, clanek 25303) [stazeno
25.11.2013].

Dle typu enzymatického defektu a zavaznosti klinického postizeni se MPS d¢€li na
nekolik typt. Jednotlivé typy MPS se nazyvaji dle potadi, v jakém byly nemoci objeveny,
nebo dle jmen Iékaid a lékarek, které onemocnéni popsali jako prvni — jsou to MPS |
(syndrom Hurlerové — MPS I-H, pozdé&ji byla popsana i mirn¢jsi forma — syndrom Scheie
— MPS 1-S), MPS 1l (syndrom Hunter), MPS 1l (syndrom Sanfilippo), MPS IV (syndrom
Morquio), MPS VI (syndrom Maroteaux Lamy) a velmi vzacny MPS VII (syndrom Sly)
(Michalik a kol, 2012a, s.76).

2.1 MUKOPOLYSACHARIDOZA |

MPS | spolu sdalsimi MPS patii mezi onemocnéni, které jsou neuprosné
progresivni a potencialné smrtelné. MPS I- forma Hurler byla pojmenovéana po lékatce
Gertrudé¢ Hurlerové, ktera tuto formu MPS 1 objevila vroce 1919. Mirngjsi formu
onemocnéni tzv. syndrom Scheie popsal oftalmolog Dr. Scheie v roce 1962. U jednotlivct,
kteti se nachéazeji uprostfed spektra té¢Zké a mirné formy onemocnéni, se forma MPS

oznacuje jako Hurler-Scheie (Focus on Hunter, 2011) [stazeno dne 26.6.2013]).

2.1.1  Pri¢ina onemocnéni MPS I

MPS | je jednou z forem MPS, ktera je zpusobena poruchou enzymu alfa-L
-iduroniddzy. Zminény enzym je zodpovédny za odbourdvani a odstrafovani
mukopolysacharidi  z organismu. Toto naruSeni odbourdvani a  odstranovani
mukopolysacharidi zpisobuje jejich pomalé, ale progresivni stiadani  ve tkanich

— s naslednou poruchou funkce téchto tkani (Michalik a kol., 2012a, s.86).

2.1.2  Dédicnost, vyskyt, déleni MPS I

Dédi¢nost je autosomalné recesivni (vysvétleno vyse). MPS 1 se vyskytuje
celosveétove a rovnomérné postihuje chlapce i divky. V genu pro MPS 1 bylo popsano vice
nez 100 riznych mutaci a frekvence vyskytu v populaci je asi 1:100000 (Michalik a kol.,
2011, s.106). V CR se nejéastéji vyskytuji mutace oznadované W402X a Q70X které
vedou k te€zké poruse funkce enzymu (Zeman a kol., 2010, s.7).
forma — MPS | Hurler (MPS I-H). Nejmirngjsi prubéh — MPS | syndrom Scheie (MPS 1-S)
— ma pozd¢jsi zacatek a mirngjsi prubeh. Uprostied klinického spektra — syndrom Hurler
— Scheie (MPS | H-S) (Michalik a kol., 2012a, 5.87).
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2.1.3  Klinické priznaky MPS I

MPS 1-H s prohlubujici se mentalni retardaci a zdvaznym postizenim pohybového
aparatu se zacina projevovat v kojeneckém véku (neléCené déti umiraji v disledku
neurologického postizeni a kardiorespiratniho selhdni mezi 3 a 10 rokem Zzivota).
U kojence je pfitomna makrocefalie, hepatosplenomegalie, umbilikalni a inquindlni kyla.
U batolat se prohlubuje kraniofacidlni dysmorfie s prominujicim celem, makroglosii
a sedlovitym nosem. Casto se vyskytuji infekce hornich cest dychacich, zakal rohovky,
poruchy sluchu, zvétSena adenoidni vegetace, hrudni kyf6za, omezena pohyblivost kloubii,
drapovité ruce, syndrom karpalniho tunelu, porucha rlGstu a zpomaleni a zastava
psychomotorického vyvoje. Ve Skolnim véku dochazi k onemocnéni srde¢nich chlopni
a kardiomyopatiim (Michalik a kol., 2011, s.45).

U pacienti s MPS I-HS je pribéh pomalejsi a mirngjsi a doba Zivota je asi 15-30
let. Mezi prvni piiznaky (v batolecim ¢i pfedsSkolnim véku) patii hrubé rysy v obliceji,
porucha ristu, zakal rohovky, hluchota, ztuhlost kloubi a postizeni srdecnich chlopni.

Pro MPS I-S je typicky normalni intelekt s degenerativnim onemocnénim kloubi,
zakalem rohovky a postizenim srde¢nich chlopni. Prvni pfiznaky se objevuji aZ kolem 5.

roku zivota a vétSina pacientli ma normalni délku zivota (Zeman a kol., 2010, s.11).

2.1.4 Diagnostika MPS |
Diagnostika MPS I se provadi na zaklad¢ klinického podezieni na toto onemocnéni.

Prvnim provadénym testem je stanoveni mukopolysacharidii (mnozstvi i slozeni) v mo¢i.
Déle je nutné wvySetfit aktivitu alfa-L-iduronidazy v izolovanych leukocytech
a kultivovanych fibroblastech. Pomoci mutaéni analyzy se provadi diagnostika MPS | na

molekularni arovni (Michalik a kol., 2012a, $.57).

2.15 Lécba MPS 1
Dftive byla jedinou metodou 1é¢by pro MPS I pouze paliativni a podptirna terapie,

ktera zahrnovala socialni pomoc, rehabilitaci a dechovou podporu (tracheostomie, CPAP
— continuous positive airwais pressure), transplantaci srdenich chlopni a ortopedickou
korekci kostnich vad. V soucasnosti piedstavuje nejucinnéjsi 1é¢bu transplantace
formou MPS T (ovSem pfed rozvojem psychomotorické retardace) (Zeman a kol., 2010,
s.12). V posledni dobé vyvoj v oblasti rekombina¢nich (pozménénych) proteinti umoznil
vyvoj enzymatické substitu¢ni terapie. Enzymaticka 1écba je vhodna pro leh¢i formy MPS

| — 1ékem volby je rekombinac¢ni varianta enzymu alfa-L-iduronidazy (Aldurazyme), ktery
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je podavan intravendzné. Ve fazi vyzkumu je enzymova terapie do patetniho kanalu, per os

a také genova terapie (Michalik a kol., 2012a, $.59).

2.2 MUKOPOLYSACHARIDOZA II
Mukopolysacharidéza II typu (Hunterv syndrom) jako jeden ztypt ukladani

mukopolysacharidi, je velice zavazné dédicné onemocnéni, které postihuje predevsim
chlapce (MPS, 2011) [staZzeno dne 25.6.2013].

Oznaceni Hunterv syndrom pochdzi od profesora mediciny Charlese Huntera
z Kanady, ktery jako prvni popsal dva bratry Stimto onemocnénim v roce 1917 (MPS,
2011) [stazeno dne 25.6.2013].

2.2.1  Pri¢ina onemocnéni MPS 11
MPS 1II je zptisobena nedostateCnou aktivitou enzymu iduronatsulfatazy, ktery se
podili na odbouravani mukopolysacharidi v lysosomech. Ty se v lysosomech hromadi

a postizené buiiky a tkdné ztraceji své biologické funkce.

2.2.2  Dédicnost a vyskyt MPS 11
Na rozdil od ostatnich typtt MPS je dédi¢nost Hunterova syndromu gonosomalné
recesivni (vazand na pohlavni chromozom X) a vyskytuje se tedy témét jen u chlapct
(Michalik a kol., 201243, s.66).
Vyskyt v CR je 1:230000 — v CR bylo diagnostikovano 22 pacientli s touto formou MPS
(Malinova, 2013, s.157-160).

2.2.3  Klinické priznaky MPS II

Dle veku, ve kterém se objevuji prvni ptfiznaky a dle tize pribcéhu onemocnéni,
rozliSujeme dva typy MPS Il — MPS I1A a MPS I1B (Malinova, 2013, s.157-160).
ohrozujici onemocnéni (jiz v casném kojeneckém ¢i batolecim véku). Typ B byva mirné
postizeni s lepsi prognozou, které se projevuje pozdéji.

Prvni ptiznaky jsou nespecifické — pupecni Ci tfiselnd kyla, sedlovity nos, vetsi
obvod hlavy, opakované zanéty hornich cest dychacich a stiedousi, ztuhlost kloubd.
U t&z8iho typu MPS II se na konci kojeneckého obdobi objevuje hepatomegalie, zmény
v obli¢eji, rist je zpomaleny, vyvoj hrubé motoriky je opozdén, zvétSuje se jazyk
a opozd’uje se vyvoj feci. Onemocnéni Casto postupuje pomalu a rodi¢e si zmén hned
nevSimnou. Az za n¢kolik let dojde k takovému nahromadéni mukopolysacharida, Ze si
charakteristickych ryst vsimne i laik. K dal§im pfiznakiim patii hepatosplenomegalie,
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porucha ristu, hyperlordéza bederni patefe s hrbem na hrudni pateti, méni se fyziologie
obliceje se zdklonem hlavy. Srdce je postizeno Selestem a chlopennimi vadami, které
vedou K srde¢nimu selhani. U chlapcu s téz8im typem MPS II dochazi ke kognitivnimu
a mentalnimu deficitu, poruse vyvoje feci a ke zménam v chovani (Zeman a kol., 2010,

s.15).

2.2.4  Diagnostika MPS 11

Ke stanoveni diagnézy Hunterova syndromu je dulezité rozpoznani klinickych
pfiznakd. Bézné se pouziva laboratorni test na pfitomnost mukopolysacharidii v moci.
K pfesnému stanoveni diagnozy je nutné provést test aktivity enzymu iduronat-2-sulfatazy
(dale jen I2S) vséru ¢i bilych krvinkdch (také je mozné testovat 12S v koznich
fibroblastech — pomoci kozni biopsie). U nékterych pacientii mize klinickou zavaznost
stanovit analyza genu pro I2S. Lze provést i prenatalni diagnostiku na zékladé méfeni
enzymatické aktivity 12S v plodové vodé ¢i v odbéru choriovych klkii z placenty. Rovnéz
Ize vySetiit i gen zodpovédny za postizeni (Focus on Hunter, 2011) [stazeno dne
26.6.2013].

225 Lécba MPS 11

Lécba spociva v enzymové substituci pomoci rekombinantné pfipraveného
enzymu, ktery se podavd jednou tydné cestou intravendzni. Touto terapii dochazi
u pacientll ke zmenSenti jater 1 sleziny, zlepSuje se fyzick4 aktivita a rast, zvySuje se vitalni
kapacita plic a snizuje se vyluCovadni mukopolysacharidii. Substituni enzym vSak
nepiestupuje pres hemato-encefalickou bariéru, tim neni ucinny pro pacienty s t&z$im
postizenim mozku. Ve vyzkumu je genova terapie ¢i podavani enzymu do patetniho
kanalu. Transplantace kostni dfen¢ neni ucinna. Dulezitd je symptomaticka terapie
— fyzioterapie, chirurgické, neurochirurgické a ortopedické zakroky a v neposledni fade

také psychosocialni podpora rodin¢ (Michalik a kol., 2012a, s.73).

2.3 MUKOPOLYSACHARIDOZA 111

MPS III ,,Sanfilippo syndrom* je zavazné metabolické onemocnéni, které patii do
skupiny lysosomadlnich onemocnéni se stfddanim. Onemocnéni popsal v roce 1963

Dr. Sylvestr Sanfilippo ze spojenych statti (MPS, 2011) [stazeno dne 26.6.2013].
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2.3.1  Pri¢ina onemocnéni MPS III
MPS III tvoii ¢tyfi rizna onemocnéni — na biochemické i molekularni urovni. Na
klinické urovni si jsou tato onemocnéni zna¢né podobnd az uniformni. Dé€leni na

biochemické a molekularni Grovni:

- MPS HIA — je zptusobena poruchou funkce enzymu heparan N-sulfatazy,

- MPS llIB — dochazi poruchou funkce alfa-N-acetylglukosaminidazy,

- MPSIHIC — porucha funkce acetyl-CoA:alfa-glukosaminide acetyltransferazy,

- MPSIIID — jedna se o poruchu funkce N-acetyl glukosaminide 6-sulfatazy (Zeman
a kol., 2010, s.24).

2.3.2  Dédicnost a vyskyt MPS II1I
Dédi¢nost MPS 1II (vSech typll) je autosomalné recesivni. MPS III se vyskytuje
ptiblizn€ u jednoho ditéte z 66 az 100 000 zivé narozenych déti — tzn., ze MPS III spolu
s MPS 1 a MPS 1I patii mezi nejcastéjsi mukopolysacharidéozy (Michalik a kol., 2011,
5.65).

2.3.3  Klinické piiznaky MPS III

Hlavnim pfiznakem MPS III je postizeni centrdlniho nervového systému. Mezi
2. az 6. rokem postizeného ditéte se vyskytuje hyperaktivita, poruchy pozornosti, poruchy
spanku (pfevraceny rytmus spanku), autoagresivita a agresivita vii¢i okoli. Dité je obtizné
zvladatelné, mentalni vyvoj je nerovnomérny — zpomaluje se a V pfredSkolnim véku se
zastavuje. Postupné dochdzi ke ztrat€¢ diive naucenych véci (i hygienickych navyku).
Dal§imi pfiznaky jsou: porucha sluchu, nesrozumitelnd fe¢, té€zka mentalni retardace,
porucha hrubé i jemné motoriky (potfeba invalidniho voziku), polykaci potize (nutnost
gastrostomie), riist zpravidla neni opozdén, miize byt makrocefalie a hyperplasie dasni,
husté vlasy 1 obo¢i, makroglosie, respiracni infekty, zahlenéni, kaSel, mirné projevy kostni

dysplasie.

2.3.4  Diagnostika MPS 111

Prvnim podezienim na MPS III jsou klinické ptiznaky a nalez zvySeného
vyluovani mukopolysacharidi v moci. Definitivni urceni diagndzy uréi enzymatické
vySetfeni v izolovanych leukocytech a kultivovanych fibroblastech (Michalik a kol.,

2012a, s .43).
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2.35 Lécba MPS 111
Malinova (2013, s.159) uvadi, ze: ,jedinou dosud znamou moznosti terapie MPS III
je lecba zalozena na principu redukce substratu. Po podani genisteinu (Soyfem) dochazi
K inhibici syntézy mukopolysacharidii, nasledné kredukci jejich akumulace a tim
I Kredukci stradani (prechodny efekt léchby).  Transplantace hematopoetickych
kmenovych bunék je bez efektu, genova terapie zatim neni dostupnd. Zékladem terapie je
1éCba socialni a symptomaticka. Prognoza je velice nepiizniva (Michalik a kol., 2011,

s.44).

2.4 MUKOPOLYSACHARIDOZA 1V
MPS 1V neboli syndrom Morquio je dalsim dédicné podminénym lysosomélnim

onemocnénim se sttddanim (Michalik a kol., 2012a, s.45).

24.1  Prifina onemocnéni MPS IV
U pacienti s MPS IV dochédzi k poruse odbourdvani a tudiz k hromadéni
keratansulfatu ve tkanich a jeho vylu¢ovani moci. Toto hromadéni keratansulfitu ma za

nasledek chybéni enzymu N-acetylgalaktosmin-6-sulfatazy (Ostler et al., 2004, s. 152).

2.4.2  Dédicnost a vyskyt MPS IV
Dé&di¢nost MPS 1V je autosomdlné recesivni. Onemocnéni postihuje rovnomérné
chlapce i divky a vyskytuje se pamétnicky. V CR byl stanoven vyskyt pfiblizné 1:140 000
(v Severnim Irsku 1:75 000, v Némecku 1:265 000) (Zeman a kol., 2010, s.30) .

2.4.3  Klinické pfiznaky MPS IV

Jelikoz keratansulfat tvofi vyznamnou slozku rohovky a chrupavek, je typickd pro
pacienty s MPS IV ruzné téZka porucha rustu, porucha kuize a o¢nich funkci - postizeni
rohovky, atrofie zrakového nervu (Ostler et. Al., 2004, s.153). Prvni ptiznaky jsou ¢asto
patrné v batolecim véku. NejcastéjSimi pfiznaky jsou: kratky trup, vyklenuty hrudnik
s vyklenutim sterna, hyperlordéoza nebo kyféza turako-lumbalni patefe, zéklon hlavy
z davodu postizeni kréni patete, flexni postaveni v kycelnich ¢i kolennich kloubech, nohy
ve tvaru X (zhorSena chiize), celkové maly vzriist s nemoZznosti se pln€ naptimit, zvySena
kazivost zubi a jejich Casté vypadavani. Intelekt je normalni, CNS neni postiZzen

(Michalik a kol., 2012a, s.47).
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2.4.4  Diagnostika MPS IV
Podezieni na onemocnéni MPS IV mame z divodu klinickych ptiznak détského
pacienta — a to zejména zmény na kostech. Zprvu muze byt MPS IV zaménéna
s revmatologickym onemocnénim ¢i skeletalni dysplazii. Ke stanoveni diagnozy vede
zvySeny nalez mukopolysacharidi v moc¢i. Toto vySetfeni je nutné nékolikrat opakovat,
protoze koncentrace keratansulfaitu v moc¢i nemusi byt vyrazné zvysend. K urceni presné

formy MPS je nutné provést vySetieni na enzymatické ¢i molekularni Grovni (Zeman

a kol., 2010, 5.32) .

245  Lécba MPS IV

Lécba MPS IV zahrnuje kompletni péci vcetné rehabilitace, symptomatické
a socialni terapie. Pacienti s MPS IV nedodrzuji Zadnou dietu, v ramci fyzickych aktivit se
doporucuje omezit az vyvarovat se ¢innostem, které¢ vedou k dalSimu poskozeni pojivové
tkané. Proti bolestem se podavaji nesteroidni antiflogistika. U pacientll s vyraznymi
plicnimi komplikacemi se uplatiiuje oxygenoterapie. U pacientil s tézkym postizenim
rohovky se zkousi transplantace rohovky — vysledky jsou zatim vSak rozporuplné.
V ptipadé potieby se provadi riizné ortopedické a neurochirurgické zékroky (Michalik
a kol., 2011, s.48). Enzymova substitu¢ni terapie je ve fazi vyzkumu (pfedbézné vysledky
jsou slibné). Transplantace kmenovych bunék z kostni diené se neprovadi (Michalik a kol.,

2012a, 5.53) .

2.5 MUKOPOLYSACHARIDOZA V
Mukopolysacharidoza V. typu (diive Scheietv syndrom). Dnes podtyp
mukopolysacharidosy I. typu s mirnymi projevy, bez neurologického postiZeni, intelekt

normalni,skeletalni projevy jsou mirné (Wikiskripta, 2014) [stazeno dne 2.3.2014].

2.6 MUKOPOLYSACHARIDOZA VI
MPS VI — Syndrom Maroteaux-Lamy — se nazyva podle dvou francouzskych
1€kait, ktefi onemocnéni jako prvni popsali v roce 1963 — Dr. Maroteaux a Dr. Lamy.
Pacienti s MPS VI piipominaji pacienty s MPS 1, ale obvykle dochazi k postizeni funkce

centralni nervové soustavy (Zeman a kol., 2010, s.34).
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2.6.1 Pric¢ina onemocnéni MPS VI
Pfi¢inou MPS VI je porucha lysosomalniho enzymu N-acetylgalaktosamin-
4-sulfatazy, ktery je potiebny k odbouravani dermatansulfatu, ten se uklada v lysosomech

s naslednym poskozenim piedevs§im chrupavek, kosti a srdecnich chlopni (Michalik a kol.,

2012a, 5.58).

2.6.2 Dédi¢nost a vyskyt MPS VI
Dédi¢nost je autosomalnd recesivni a vyskyt v CR je udavan 1:200 000. V Ceské

republice byly diagnostikovani 3 pacienti (Malinova, 2013, 5.157-160).

2.6.3 Klinické priznaky MPS VI

Projevy MPS VI zahrnuje spektrum piiznakdi od mirnych aZz po velice zavazné.
Tize a progrese onemocnéni se muze v prubéhu Zivota meénit. Pacienti s nulovou ¢i
stopovou aktivitou enzymu obvykle trpi té¢zkou formou onemocnéni, kterd progreduje jiz
Vv kojeneckém veéku (Casta je makrocefalie, prominujici ¢elo, mirnd svalova hypotonie,
hepatosplenomegalie, umbilikdlni ¢i inquinalni hernie, postupné prohlubovani
kraniofacidlni dysmorfie, deformity hrudniku, kloubni postizeni a organové postizeni).
Pacienti s mirnou formou MPS VI s vyss§i zbytkovou aktivitou enzymu trpi pomaleji
progredujicim onemocnénim, které se miize projevit v prubéhu détstvi ¢1 dospivani. Mezi
hlavni pfiznaky mirn&j$i formy MPS VI patii porucha rlstu ¢i orgdnové postiZeni (napf.
srde¢nich chlopni). Kraniofacialni dysmorfie obvykle neni pfitomna (Zeman a kol., 2010,
5.35).

2.6.4 Diagnostika MPS VI

Diagnostika je zaloZzena na klinickém podezieni a ptfitomnosti znamek kostni
dysplazie pti RTG vysetfeni. V moci je pfitomen dermatansulfat. Dale se provadi vysetfeni
na enzymatické WUrovni stanovenim aktivity arylsulfatazy B v leukocytech nebo

kultivovanych fibroblastech. Dostupna je i prenatalni diagnostika.

2.6.5 Lécba MPS VI

Jednou tydné se pacientim intravendézni cestou podavéd enzymova substitucni
terapie pomoci rekombinantné ptipravené N-acetylgalaktosamin-4-sulfatazy (Biomarine,
Naglazyme). Také se provadi transplantace hematopoetickymi kmenovymi bunkami.
Nutny je kompletni terapeuticky piistup vcetné symptomatické a socidlni terapie,

rehabilitace, psychologicka a edukaéni pomoc (Michalik a kol., 2012a, s.63).
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2.7 MUKOPOLYSACHARIDOZA VII

Mukopolysacharidéoza VII typu predstavuje velmi vzacné multisystémové
onemocnéni, jehoz vyskyt je ze vSech typi MPS nejméné casty. Jde o deficit
glukuronidazy, ktery postihuje metabolismus chondroitin sulfatu. Ten se nasledné uklada
do tkéni. Onemocnéni ma podobny klinicky obraz jako syndrom Hurlerové - MPS I,
vcetné psychomotorické retardace. Dédi¢nost tohoto onemocnéni je autozomalné recesivni.
Prognoza onemocnéni neni ve vétSiné piipadu prizniva (Wikiskripta, 2014) [staZzeno

dne 2.3.2014].
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3 PECE O NEMOCNE DITE S
MUKOPOLYSACHARIDOZOU

V nésledujicich kapitolach se zabyvam rodinou ditéte, u kterého bylo
diagnostikovano zavazné onemocnéni. Zameétuji se na to, jak rodina reaguje na sdéleni
zavazné diagndzy a jak je takovéto rodiné pomozeno. V neposledni fadé se zminuji

o vzdelavani déti se zavaznym onemocnénim.

Rodina a dité s mukopolysacharid6zou
Rodina je skupina osob spjatych pfibuzenskymi vztahy. Obvykle je rodina chapana
jako svazek muZe a Zeny, ktery je doplnény o déti. Dalsi definice fadime dle toho, kdo, kdy
a za jakych podminek ¢i okolnosti se do rodiny fadi — tj. rozsifena rodina doplnénd o dalsi
pribuzné. Hlavnim ukolem rodiny je uspokojit ¢i naplnit potieby a pozadavky kazdého

jejiho €lena. RozliSujeme nékolik zdkladnich funkci rodiny:

1. reproduk¢ni funkcee,

2. ekonomicko-zabezpecovaci funkce,
3. emocionalni funkce,
4

vychovna a socializaéni funkce (Michalik a kol., 2011, s72).

Pro kaZdou rodinu pfedstavuje zcela mimofadnou skutenost narozeni ditéte se
zdravotnim postizenim nebo situace, v niZ se zdravotni postiZzeni ditéte projevi pozdéji
(Michalik, 2012b, s.115). Reakce rodi¢i na informaci, Ze jejich dité ma urcité postizeni,
ma své typické projevy (v mnoha smérech podobné reakcim na zavazné onemocnéni dle
kategorizace E. Kiiblerové-Rossove). Jako ,krizi rodicovské identity* Ize oznacit dobu, od
kdy je dité definitivné povaZzovéano za postizené — to znamend potvrzeni odchylky stavu
néjakou diagnézou. Zmény reakci a vychovnych postoji rodi¢t vuci ditéti je jednim
z faktord, které modifikuji rozvoj identity ditéte. Je-li dit¢ od raného v€ku piijiméano jako
postizené, nejsou na n¢j kladené takové pozadavky a ocekéavani, jako kdyby bylo zdravé
(Vagnerova a kol., 2001, s.78).

I tehdy, kdy se u ditéte nemoc rozvijela pozvolna delsi dobu a rodice ji jako
zavaznou chorobu vnimali jiz v prediagnostické fazi, prvni sdéleni diagnézy vzdy vyvola
u rodi¢h Sok, smutek a uzkost a vede k rychlému rozvoji obrannych mechanismi. Kazdy
&len rodiny se s faktem vyrovnavé individualné a prochazi fadou emoénich reakci (Rian

a kol., 2006 ,s.69). V prvni fazi prichazi Sok, jako akutni reakce na stres vyvolany
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sdélenim diagnézy. Obvykle ma Sok dvé podoby — typ A a typ B. Typ A ma podobu
uto¢né obrany se zrychlenim vSech fyziologickych funkei (zrychleni tepu, dechu, aktivity,
rozCileni). Typ B (vyvojové starSi) naopak piinasi zpomaleni fyziologickych funkci
a reaktivnost se snizi. Clovék se chova klidng, tise a bez viditelnych reakci — avsak tento
typ Soku necekané piechazi vtyp A a muze mit podobu zkratového jednani s velmi
vaznymi disledky. Faze Soku trva nékolik minut az hodin a pfechazi v druhou fazi — fazi
reaktivni. Tato faze muZze trvat az nékolik let. Zpocatku se mohou objevit silné
psychosomatické projevy (neurdzy, nespavost, hrouceni se, zachvaty place a vzteku).
Reaktivni faze ma dvé zékladni formy — uto¢na a unikova. Mezi utocné reakce patii
hledani vinika a akcentovana péce o dité (rodice stale vyhledavaji jiné odborniky, terapie
atd. — tato reakce mize vést az k naprostému vycerpani rodice i ditéte). Z tinikovych reakci
to jsou: radikdlni odlozeni ditéte, izolace, rezignace, popirani diagnézy, unik do fantazie,
substituce, regrese. Dalsi po fazi reaktivni je adaptaéni faze, ve které si postupné zacinaji
rodi¢e zvykat na novou situaci a sami aktivné hledaji pomoc. Chtéji co nejvice informaci
a dozaduji se prognoz (véetné Casové progndzy). Jako posledni pfichdzi faze reorientace,
kdy se rodina pfizpiisobuje potiebdm postizeného ditéte a piinasi s sebou zdsadni zmény
- zména bydlisté, profese atd. (Michalik a kol., 20124, s.79).

Piijeti faktu, Ze dit€ je nemocné a zvladani onemocnéni v rodinném systému je
ovlivilovano mnoha faktory. Jsou to: typ nemoci ¢i postiZeni, etiologie nemoci €1 postizeni,
individualni charakteristiky nemocného ditéte, individualni charakteristiky ostatnich ¢lenti
rodiny, struktura a organizace rodinné¢ho systému, vztahy v roding, vyvojova taze rodiny,

styly zvladani - aktivni & vychovny typ, prostiedi (Ri¢an a kol., 2006, $.88) .

3.1 Domaci péce o dité s mukopolysacharidézou, podpora rodiné

Domaci péce je velmi rozsahly systém, ktery zahrnuje mnozstvi riiznych okolnosti,
situaci a jevll. Spolecné je to, ze v ramci takovéto péce je poskytovdna pomoc a podpora
osobam, které jsou na ni zavislé — vtomto piipadé nezletilému ditéti, a to v jejich
pfirozeném, zpravidla domacim prostiedi.

Termin ,,doméci péce se v pribéhu let pouzival jako oznaceni péce poskytované
blizkymi osobami, pozdéji byl tento termin chapan také jako zdravotni péce, ktera je
poskytovana v domécim prostiedi. NejCastéji jde o kombinaci obojiho — tedy o péci
socidlni (pomoc, podpora, asistence, pecovatelstvi) v kombinaci se zdravotni péci
(oSetfovani, dolécovani nemocni, inhalace, tracheostomie, prevence a 1écba dekubitl atd.).

To vSe probihéd pfi nutnosti naplnit zdkladni ukol rodiny — pfipravit dit€¢ pro budouci co

24



nejvice samostatny zivot. Pro zivotni uplatnéni je zasadni mira zdravotniho postizeni ditéte
a zn¢ vyplyvajici potteby péce a podpory (aktudlni i budouci). Vzdy se jedna
o individualni a specifickou situaci v kazdé rodin¢, vétSiny z nich se v urcité mife tyka

nektera z nize uvedenych situaci:

e Nizka uroven podpory péce urcena pecujicim osobdm — nedostateéné zajisténi
podptrnych sluzeb ,ulevné* péce, které by doplnily osobu pecujici v jejim
usili a umoznily Castéjsi oddech a rehabilitaci,

e nevyhovujici bytové podminky pro domaci pé€i — pro osobu o niz pecujeme,
by mél byt vyclenén samostatny pokoj, imobilni osoba pak potiebuje alespont
minimalni standard bezbariérovosti,

e nedobré podminky zaméstnanosti v CR pro pedujici osoby — tento fakt ma

i vliv na budouci naroky diichodového zajisténi pecujicich osob.

Vyhody domaci péce: je vyhodnéjsi, pfijemnéjsi a pfinosnéjsi pro osobu o niz je
peCovano (zadna zafizeni nenahradi pé¢i rodiny). Pro stat je domaci péce rodiny
vyhodnéjsi tim, ze je 3-4x levnéjsi, nez Gstavni péce.

Nevyhody domaci péce: niZsi materidlova a technickd vybavenost usnadiujici péci
a naroc¢nost péce — Casova, psychicka a fyzicka.

Péce o dité se zdravotnim postizenim piedstavuje obrovsky zavazek a ukol. Zalezi
na tom, Vvjakém rozsahu je nutné péci poskytovat (zda potirebuje dit¢ pomoci jen
v nékterych ukonech nebo je zcela odkazané na celodenni péci a pomoci). Rodice, ktefi se
rozhodnou pe€ovat doma o nemocné dité, by si méli zodpoveédét otazky typu: ,,Jak budu
muset zménit dosavadni zivot?“, ,Jak a kde budu péc¢i poskytovat?*, ,Mam dostatek
informaci a vim jak o osobu pecovat?* a spoustu jinych.

Za zlomové okamziky, v niz se pro pecujici rodinu méni fada véci, povazujeme dvé
obdobi. Prvni nastava v sedmi letech - péce se stava dlouhodobou, druha po patnacti letech
- péce se stava takika celozivotni (Michalik, 2012b, 5.138).

Zakladem rodinného prava v CR (soubor pravnich norem upravujicich osobni
a majetkové vztahy mezi ¢leny rodiny) je listina zdkladnich prav a svobod, Ustavni zakon
¢. 2/1993 Sb. a zékon €. 94/1963 Sb., o rodin€. Dalsimi dokumenty (mezindrodnimi) jez se
zabyvaji rodinou, jsou: Vieobecna deklarace lidskych prav a Umluva o pravech ditéte. Pro
postaveni rodin s détmi se zdravotnim postizenim jsou vSak dulezité i dalS$i dokumenty

a predpisy v oblasti:
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e antidiskrimina¢niho prava - zdkon ¢. 198/2009 Sb., o rovném zachdzeni
a o pravnich prosttedcich ochrany pted diskriminaci,

%

e prava socialniho zabezpeceni - zakon €. 117/1995 Sb., o statni socialni

W

podpoie, zakon ¢. 110/2006 Sb., o pomoci v hmotné nouzi, zakon
¢. 111/2006 o zivotnim a existen¢nim minimu, zakon ¢. 155/1995 Sb.,
o diichodovém pojisténi, zakon ¢. 48/ 1997 Sb., o nemocenském pojisténi,
zékon ¢. 108/2006 Sb., o socialnich sluzbach aj.,

e Skolského prava - zdkon ¢. 561/2004 Sb., o predSkolnim, zékladnim,
sttednim a vy$Sim odborném vzdélavani, zdkon ¢&. 563/2004 Sb.,
o pedagogickych pracovnicich,

e pracovniho prava - zakon ¢&. 262/2006 Sb. a zakon ¢. 435/2004 Sbh.,
o zaméstnanosti (Michalik, 2013, s.85).

3.1.1  Prispévek na péci

Prispévek na péci je urCen osobam zavislym na pomoci jiné fyzické osoby. Tento
ptispévek je k posileni mozZnosti osob zavislych na pomoci jiné osoby a pecujiciho
prostiedi tak, aby kazdy mohl individudlné zvolit pro néj nejacelngjsi zpusob zajisténi
socidlnich potieb. Ptispévek na péci vznikl slou¢enim dvou socidlnich davek: ptiplatek
k diichodu pro bezmocnost a piispévek pii péci o osobu blizkou. Je urcen osobé, ktera je na
tizemi CR hlasena k trvalému pobytu & spliiuje podminky zékona o socialnich sluzbach,
pokud je tato osoba zavisld na pomoci jiné osoby. Pfispévek na péci nemiize byt pfiznan
ditéti mladSimu 1 rok.
V oblasti posuzovani zavislosti se posuzuje od 1.1.2012 deset oblasti kazdodenniho zivota
— zékladnich Zivotnich potfeb. Posuzuje se: mobilita, orientace, komunikace, stravovani,
oblékani a obouvani, télesnd hygiena, vykon fyziologické potieby, péce o zdravi, osobni
aktivity a péce o domdacnost. Schopnost sebepéfe a sobéstacnosti je u kazdého Cloveéka
individudlni, proto zdkon rozeznava Ctyfi stupné zavislosti na pomoci jiné osoby: lehka

zavislost, stiedné t€zka zavislost, tézka zavislost, tplna zavislost (Peslova, 2012, s.39).

3.1.2  Prispévek na mobilitu
Peslova (2012, s.43) uvadi, ze: ,,Prispévek na mobilitu je opakujici se narokovou
davkou, ktera je poskytovana osobam starsim jednoho roku, které nejsou schopny zvladat
zdkladni Zivotni potieby v oblasti mobility nebo orientace, opakované se v kalendarnim
meésici dopravuji nebo jsou dopravovany a nejsou jim poskytovany socialni sluzby
vV domové pro OZP, v domové pro seniory nebo v domové se zvldastnim urcenim nebo ve
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zdravotnickém zarizeni ustavni péce (Cetnost dopravy techto osob je zpravidla vyrazné

o7

nizsi nez tech, které Ziji v domdcim prostredi).

3.1.3  Prispévek na zvlaStni pomticku

Ptispévek na zvlastni pomucku je noveé koncipovan od 1.1.2012 a vznikl slouc¢enim
puvodniho jednorazového piispévku na opatteni zvlastnich pomtcek, piispévku na upravu
bytu, pfispévku na zakoupeni motorového vozidla a pfispévku na zvlaStni upravu
motorového vozidla. Tento pfispévek je uréen pro osobu s té¢zkou vadou nosného ¢i
pohybového ustroji nebo s tézkym sluchovym ¢i zrakovym postizenim a v piipadé
prispévku urceného na zakoupeni motorového vozidla téz osobam s té¢Zkou nebo hlubokou
mentalni retardaci. Pfispévek je urcen: na vycvik vodiciho psa, na zaptjcku plosiny,

schodolezu a zvedaciho systému.

3.1.4  Statni socialni podpora

Stat se podili na kryti ndkladi na vyzivu a ostatni zakladni osobni potfeby déti
a rodin socialni podporou a poskytuje ji 1 pii n€kterych dalSich socialnich situacich.
Realizace statni podpory je realizovana diky statem organizované solidarity, a to ve dvou
zékladnich pfistupech — bezdétné rodiny jsou solidarni vici rodindm s détmi
a vysokopiijmové rodiny vacéi nizkopfijmovym rodindm. Davky socidlni podpory se
poskytuji bud’ na zaklad¢€ posouzeni piijmil (napt. porodni, ptidavek na dité atd.) nebo bez
posouzeni pii naplnéni dalSich pfedpokladii (napi. rodicovsky piispévek, davky péstounské
péce, pohiebné aj.). Davky poskytované v zavislosti na vysi pifijmu vychazi z koncepce

zivotniho minima (Peslova, 2012, s.59).

3.2 Vzdélani ditéte se vzicnym onemocnénim

Dit¢ se zdravotnim postizenim, socidlnim znevyhodnénim ¢i zdravotnim
znevyhodnénim se stdva zdkem (studentem) se specidlnimi vzdélavacimi potfebami. DéEti
se specidlnimi vzdélavacimi potfebami maji pravo na vzdélavani, jehoz obsah, formy
a metody odpovidaji jejich vzdélavacim potiebam a moznostem. Dale maji pravo na
vytvofeni podminek pro toto vzdélavani a na poradenskou pomoc Skoly a Skolského
poradenského zafizeni (Michalik a kol., 2011, s.90). Vzd¢lavani zdravotné postizenych
déti je pro odbornika slozitd otazka zahrnujici tradice, pojeti, obsah a formy vzdélavaciho
systému, v niz maji své misto pedagogika, pravo, filozofie, specialni pedagogika, ale

i Skolska prava a urady (Michalik, 2012b, s.149).
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Mezi formy vzdélavani déti se specifickymi vzdélavacimi potiebami patii
individudlni integrace, skupinova integrace a specialni skoly. Individudlni integrace do tiid
hlavniho vzdélavaciho proudu musi probihat soucasné¢ se zajiSténim konkrétnich
vzdélavacich podminek (zpravidla se vyuziva individudlni vzd€lavaci plan). Skupinova
integrace probiha ve specialn¢ ztizenych tfidach ve Skolach hlavniho vzdélavaciho proudu.
Specidlni skoly jsou Skoly se specidlné upravenym vzdélavacim programem, ziizené pro
zéky se zdravotnim postizenim. Slouzi pfedevsSim jedinctim s t¢zS8i formou postizeni

(Michalik a kol., 2011, s.92).

3.2.1  Asistent pedagoga

Asistent pedagoga zajistuje pomoc zakovi se specialnimi vzdélavacimi potiebami
pfi jeho zatazeni do vyuky a Skolniho prostiedi. Asistent pedagoga se v ramci vzdélavaciho
procesu snazi vytvofrit podminky, které vedou k podpote Zaky. Pomoc a podpora ma
odpovidat individudlnim potfebam zaka, které vyplyvaji z druhu a hloubky zdravotniho
postiZeni ¢i znevyhodnéni. Postaveni asistenta pedagoga je upraveno mnohymi zakonnymi
a podzakonnymi pravnimi ptedpisy a nékterymi koncepénimi dokumenty (Michalik, 2013,
s.111).

Hlavnimi ¢innostmi asistenta pedagoga jsou:

e pomoc pedagogickym pracovnikim Skoly pifi vychoveé, vzdélavani
a komunikaci se Zaky a jejich rodinami,

e podpora zaklim ptizpusobit se Skolnimu prostiedi,

e pomoc zaklim pii vyuce a pfiprave na ni,

e nezbytnd pomoc zaklm s t€Zkym zdravotnim postizenim pii sebeobsluze

a pohybu béhem vyucovani a pii akcich pofddanych Skolou.

Asistent pedagoga vzdy pracuje pod pfimym vedenim pedagoga a konkrétni napli
prace, rozsah a rozpis jednotlivych ¢innosti stanovuje feditel Skoly na zdklad€ potieb Zaka.
Dohlizi a pomahé zaktim se speciadlnimi vzdélavacimi potiebami béhem aktivit, které zadal
ucitel. Mezi asistentem a ucitelem funguje zpétnd vazba zalozend na pozorovani Zaka pfi

praci a hodnoceni efektivnosti dopadu vyuky pro zakav rozvoj (Michalik, 2012b, s.171).

3.2.2  Specifika vzdélavani déti s mukopolysacharidézou
PredSkolni vyuka v matetské Skole je dnes vnimana jako diilezitd soucast rozvoje
socializace. To plati i pro déti s MPS. AvSak z divodu nepiipravenosti ¢i neochoty
predskolnich zafizeni jsou Casto déti s MPS z téchto zafizeni ,,vylouceny“. Pfi hledani
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predskolniho zafizeni je dulezité myslet na Uroven rozumovych schopnosti a na stav

pohybového aparatu ditéte. Déti s MPS maji Casto velice rady détsky kolektiv navzdory

své ,,neohrabanosti“ — jejich socialni chovani vykazuje zna¢né vykyvy. V nékterych

piipadech je nutna pfitomnost asistenta pedagoga.

Zakladni vzdélavani u déti s MPS je nutné témét vzdy prizplsobit postizenému

ditéti. Ve veku, kdy déti navstévuji zakladni Skolu, se diisledky onemocnéni MPS v drtivé

vetsing projevi. Mezi formy zakladniho vzdélavani déti s MPS patfi:

a)

b)

d)

Vzdélavani v bézné zakladni Skole — u déti s obvyklou Grovni rozumovych
schopnosti, ale Casto je ptitomno télesné postizeni (MPS IV, piipadné¢ MPS VI).
Pro déti s urcitym stupném mentalniho postizeni je toto vzdélavani také mozné,
vzdélavani ve Skole samostatné uréené pro zaky se zdravotnim postiZenim
— vyhodou specidlnich kol je obvykle vys$si pfipravenost pedagogického
personalu (specidlni pedagogové), niz§i pocet zaki ve tfidé 1 poskytované
doprovodné sluzby (napft. rehabilitace),

vzdélavani v zakladni Skole praktické — toto vzdélavani je vhodné zejména
pro déti s MPS III, u niZ se vyznamnym zplUsobem projevuje Ubytek
rozumovych funkci. V obdobi mladsiho Skolniho veéku je diteé spiSe
hyperaktivni — nutné je zvazit vzdélavaci podminky v praktické Skole a kolektiv
zaka, ktefi budou schopni akceptovat tyto projevy ditéte,

vzdélavani v zakladni Skole specidlni — u déti s MPS III (pfipadné MPS 1) se
sttedné téZkou az téZkou mentdlni retardaci — diraz je kladen na smyslovou
a rozumovou vychovu ditéte,

jiny zpisob plInéni S$kolni dochazky — individualni vzdélavani (bez pravidelné

ucasti ve skole) ¢i specifickou formou u déti s hlubokym mentalnim postizenim.

Stiedni vzdélavani zakd s MPS — fadime sem praktickou Skolu jednoletou

a dvouletou:

a)

Prakticka Skola jednoleta — je pro Zaky s tézkym stupném mentalniho
postizeni s vice vadami a autismem, ktefi ukoncili zékladni vzdélavani
v zakladni Skole specialni podle vzdélavaciho programu uréeného pro tuto

skupinu zakt. Cilem je zvySeni kvality zivota absolventtli, kterym se v ramci
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jejich individudlnich schopnosti nabizi moznost uplatnit se v chranénych
pracovistich a pii pomocnych pracich v riznych profesnich oblastech.

b) Prakticka Skola dvouleta — dava moznost ziskat stfedni vzdélani zakim se
stiedné tézkym stupném mentalniho postiZzeni v kombinaci s dal$im zdravotnim
postizenim. Cilem je pfipravit absolventy na praktické zvladnuti vybranych

dovednosti a vykon jednotlivych ¢innosti v oblasti praktického Zivota.

Ostatni stiedni Skoly = obvyklé stfedoSkolské vzdélani na pfislusném druhu
sttedni Skoly, kde je vzdélavan Zzadk s MPS, kterd nepfinaS$i omezeni rozumovych
schopnosti (ponejvic MPS 1V). Vzdy bude na misté uprava vzdélavacich podminek dle
individualniho vzdélavaciho planu. V uvahu piipadaji vSechny stiedni Skoly, méné jiz
ucebni obory naro¢né na pohybové a motorické schopnosti a dovednosti (Michalik a kol.,
20123, 5.97).
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PRAKTICKA CAST
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4 FORMULACE PROBLEMU

Mukopolysacharidéza je vrozené — dédicné podminéné onemocnéni latkové
vymeény, které je zptisobeno absenci dulezitého enzymu v buiikach. Kvuli absenci daného
enzymu dochéazi ke stiadani Skodlivych latek v tkénich (napf. v mozku, srdci, slezing,
jatrech), tim dochdzi k vaznym poruchdm téchto tkani a organt. Klinické projevy
mukopolysacharidéz jsou vysoce ruznorodé, ale spolecny je progresivni charakter
postizeni a velmi zavazna progndza (Spole¢nost pro mukopolysacharidosu, 2004, s.15).

Hlavni otazka prace zni: ,,Budou potteby dvou détskych pacientii s riznymi
formami mukopolysachariddzy stejné?*. Jelikoz se jedna o détské pacienty zavislé na péci
a pomoci rodiny a okoli se stejnym onemocnénim ,,mukopolysacharid6za“, dalo by se
zprvu tvrdit, Ze jejich potfeby budou stejné. AvSak mukopolysacharidéza je onemocnéni
s mnohymi formami. Tyto formy mukopolysacharidézy se u naSich vybranych détskych
pacientd lisi. Predpoklad prace tudiz zni: ,,Potieby dvou détskych pacientd s rliznymi

formami mukopolysachariéz budou odlisné.*

5 CIL A UKOLY PRACE

Cilem prace je shromazdit informace o dvou vybranych détskych pacientech
trpicich nemoci mukopolysacharidoza a nasledné vypracovat dvé kazuistiky o téchto
pacientech.

Ukoly price:

— Zjistit zdravotni stav obou vybranych pacientd,

— zmapovat podrobnou anamnézu vybranych pacientd,

— identifikovat oSetfovatelské problémy vybranych pacientt,
— vypracovat oSetiovatelsky proces,

— porovnat vysledky jednotlivych vybranych pacientti mezi sebou.

6 VYBER JEDNOTLIVCU

Ke zpracovani kazuistik a celkové bakalaiské prace byly vyuzity informace od

nemocnych trpicich mukopolysacharidézou a jejich rodin.
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Soubor respondentl tvoii dva détsti pacienti, ktefi trpi riznymi formami nemoci
mukopolysacharidéza. Oba pacienti byli hospitalizovani na détském oddéleni Krajské

zdravotni a.s. Nemocnice Chomutov, 0.Z.

6.1 Metodika prace

V bakalaiské praci pouzivam kvalitativni vyzkum - kazuistiku. Zpracovavam dvé
kazuistiky détskych pacienti s riznou farmou onemocnéni mukopolysachariddza.

Kazuistiky jsou zaméfené na vypracovani oSetifovatelského procesu téchto pacientd.

6.1.1 Metoda sbéru dat
— Rozhovor s rodic¢i,

— rozhovor s vybranymi nemocnymi détmi,
— rozhovor s oSetfovatelskym persondlem a lékafi, kteti o déti pecovali,
— pozorovani vybranych nemocnych déti,

— analyza dokumentace.

6.1.2 Organizace Setfeni
Byly osloveny rodiny vybranych détskych pacientti. Po ziskani pisemnych souhlasi

od rodin vybranych détskych pacienti (viz pfiloha ¢.4) se sbérem udaji o jejich détech
a zpracovanim kazuistik byl zahajen sbér dat. Sbér dat probihal od pocatku listopadu 2013
do konce ledna 2014. V tunoru 2014 byly pak ziskané informace vyhodnoceny

a zpracovany do dvou kazuistik.

6.1.3 Zpracovani dat
Sbér dat probihal v prubéhu tii mésict (listopad 2013 - leden 2014). Ziskana data

a informace od jednotlivych vybranych pacienti a jejich rodin, dokumentace
a oSetiovatelského a lékarského persondlu byla ruéné zpracovdna do pomocnych
dotaznikii- zdznamovych archii a tabulek. Dale byla tato data spojena a vyhodnocena
zvlast pro kazdého détského pacienta. Ziskané vysledky byly piehledné upraveny
a zpracovany do dvou kazuistik. Pro zpracovani dat byl pouZzit oSetfovatelsky model
Marjory Gordonové. Osetifovatelské diagndzy jsou pouzity dle NANDA taxonomie.

Program Microsoft Word a Microsoft Excel.
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7 KAZUISTIKA C. 1

Sbér informaci o klientovi - anamnéza

Osobni udaje:

inicialy: chlapec, 8 let

povolani: zak

stav: dit¢ z plné fungujici rodiny

hlavni diivod pfijeti: viroza, aplikace 1éku do implantofixu
chlapce jsem osetiovala: od 4.11.2013 do 6.11.2013

Seznameni s klientem:

S nemocnym hochem a jeho rodinou jsem se seznamila v Krajské zdravotni a.s.,
v nemocnici Chomutov,0.z. na oddéleni mensich déti, kde jsem se o chlapce starala
a oSetfovala ho. Chlapec byl do zdravotnického zatizeni pftijat dne 4.11.2013 z divodu
onemocnéni virézou a aplikace léku do implantofixu. Chlapec byl vystraseny,

nekomunikoval. Matka byla hospitalizovana spolu s nim.

Rodinna anamnéza

- Matka: narozena r. 1975, nyni zdrava, nikdy vazné&ji nestonala, v détstvi prodélala bézné
détské choroby, ve 13 letech byla operovana z diivodu kostni cysty v ptedlokti pravé ruky.
V roce 2008 probéhlo klinicko-genetické vysetfeni (Ustav dédiénych metabolickych
poruch VFEN v Praze). Molekularné-genetické vySetfeni: V genu IDS byla prokazana
pfitomnost rekombinantni mutace. Matka je pfenaSecka pro MPS II (potvrzeno na
molekularné-genetické Grovni).

Otec matky: angina pectoris, 3x infarkt myokardu, diabetes mellitus Il. typu ve stafi.

Matka matky: stav po hysterektomii, stav po opakovanych operacich mocového méchyte
pro problémy s inkontinenci moci, onemocnéni kloubli, stav po apendektomii
a cholecystektomii.

Sourozenci matky: dva bratfi (stejnd matka, otec jiny)- mladsi bratr trpi polindsou, starsi
bratr je zdrav.

- Otec: narozen r. 1965, nyni zdrav, nikdy vazné&ji nestonal, v détstvi prodélal bézné détské
choroby. V roce 2008 probéhlo klinicko-genetické vysetieni (Ustav dédiénych
metabolickych poruch VFN v Praze). Molekuldrné-genetické vysetieni: V genu IDS

nebyla prokazana pfitomnost rekombinantni mutace.
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Matka otce: onemocnéni kloubu. Otec otce: nevi.

Sourozenci: sestra, narozena r. 2013 - adoptovana

Katamnéza

9/06 - vl.roce hospitalizovan na détském oddéleni pro infekt - diagnostikovana
hepatosplenomegélie.

12/06 - operace umbilikalni hernie, hepatosplenomegalie dale pietrvava.

2/08 - jako 3lety vysetien v gastroenterologické poradné - obezita, hepatosplenomegalie.
Neurologicka vysetfeni pro syndrom psychomotorické instability.

1/09 - vedletech vySetien a hospitalizovan ve VSeobecné fakultni nemocnici v Praze na
Klinice détského a  dorostového 1ékarstvi, kde byla potvrzena diagndza
Mukopolysacharidoza II. typu - Hunterova nemoc.

04/09 - v katetriza¢nim oddéleni détského kardiocentra VFN zaveden implantofix.

Pacient je z diivodu své nemoci dispenzarizovdn: v metabolick¢é ambulanci KDDL, na

neurologii, kardiologii, psychologii, o¢nim 1ékafstvi, ortopedii, ORL.

Neurologické vySetieni 8/2012: vek 7let

Pacient spontanné dychajici, fixuje a sleduje véci a osoby kolem sebe, v kontaktu,
rozumi jednoduchym pokyntim, na nékteré pokyny piiléhavé jednoslovné odpovi, nékdy
vydava neartikulované vykiiky. Sedi stabilné, postavi se, chlize o §irsi basi, bez padu. Pii
vySetfeni je negativisticky az agresivni (Uder 1€ékate do paze). Kraniofacidlni dysmorfie,
obvod hlavy 56,5 cm, poklep nebolestivy, ocni Stérbiny symetrické, bulby ve stiedni
roving, volné, isokorie, mimika symetrickd, vy3etfeni nervi nelze. Usta z davodu
nespoluprace neotevie, jazyk nevyplazne, krk kratky. Volna pohyblivost hornich koncetin
- akraln€ ulnarni deviace prsti, které jsou kratké, omezeni flexe prsti ruky, pést neud¢la,
mirn¢ vazne supinacni pohyb v lokti, jinak pohyblivost volnd, stisk ruky silny, reflexy
dobie vybavné. Bfisni reflexy nelze vysetiit. Dolni koncetiny - pohyblivost a sila v normé,
kratké prsty, akraln€¢ svalovy tonus hranicné vyssi, reflexy dobfe vybavné-nezvysené,
pyramidové jevy negativni, zanikové nelze, taxe nelze. Deformity hrudniku, ktery je
kratky, klenuty, lordosa Th - L patete s omezenim anteflexe.
Zavér: Obraz MPS II, kraniofacidlni dysmorfie, deformity hrudniku, patefe, prsti,
koncetin. V neurologickém néalezu dominuje mentalni deficit, lehky paleocerebralni

syndrom, omezeni hybnosti loktd, prsti ruky a hrani¢né kotnikd, za kterymi stoji deformity
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kostry. Aktudlné bez vyznamnéjSich pfiznakt spasticity. Pocatecni syndrom karpélniho

tunelu.

Psychologické vySetieni:

1/2009 - Vek 4roky. Vysetfeni se zaveérem: Hyperkineticka porucha na bazi
mukopolysacharidozy. Aktualni vyvojova troven se pohybuje v pasmu lehké mentélni
retardace. Jako nejvice opozdéna se jevi expresivni slozka feci.

6/2010 - VySetieni se zavérem: V klinickém obraze dominuje hyperkineticka
porucha. Celkova aktudlni Groven intelektu se pohybuje v hrani¢nim pasmu. Schopnost
kratkodobé paméti je oslabena. Grafomotorika je subnormni. Re¢ovy projev chudy. Nutna
dochazka na logopedii.

2/2011 - Vysetfeni se zavérem: V klinickém obraze Sletého chlapce dominuje
hyperkinetickd porucha. Celkova aktudlni troven intelektu se pohybuje v pasmu lehké
mentalni retardace (mentalni vék 3 roky 8 mésicl, chronologicky vék 5 let 3 mésice).
Grafomotorika je subnormni. Oproti vySetieni z 6/2010 se rozviji fe¢ a slovni zasoba,
chlapec Iépe zvlada Ukoly zaméfené na pozornost. Test obkreslovani: vykon odpovida

mentalnimu véku 3 roky- zvlada vertikalu, horizontalu a kruh.

Osobni anamnéza
Détsky pacient pochéazi z 1. gravidity fyziologického priibéhu, pro nepostupujici
porod a polohu koncem panevnim byl indikovan sectio caesarea - Cisafsky fez ve 40.
tydnu t€hotenstvi. Porodni hmotnost: 3900g, porodni délka: 50 cm, obvod hlavy: 37 cm.
Nekiisen, poporodni adaptace probéhla bez komplikaci, bez ikteru, kycle v potadku. Nebyl
kojeny, na umélé vyziveé prospival dobte. Ockovani probéhla bez komplikaci. Od narozeni
byl sledovan pro laryngedlni stridor. Déle ublinkéaval, byl zahlenény, vyskytovaly se Casté

zanéty stiedniho ucha (otitis media).

Alergologicka anamnéza: negativni

Farmakologicka anamnéza (chronicka medikace):

- Risperdal sirup 2x 0,8ml - pouziva se k 1é¢bé skupiny poruch zvanych psychéz. Jsou to
poruchy mozkové ¢innosti tykajici se mysleni, pocitli a nebo chovani.

- Elaprase infuzni terapie (koncentrat urceny k pfipravé infuzniho roztoku, obsahuje

1é¢ivou latku idursulfazu):
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V dubnu 2009 byla zahijena enzymova substitucni terapie Elaprasou. Prvni davka
Elaprasy (0,5 mg/kg/tyden) byla poddana ve 100ml FR - podani probéhlo bez komplikaci,
kardiopulmonalné¢ kompenzovan, bez alergickych reakci. K nutnosti dalsiho pravidelného
podavani substitucni enzymové terapie byl chlapci v katetrizatnim oddé€leni détského
kardiocentra VFN zaveden v celkové anestezii implantofix. Prvnich 13 davek Elaprasy
bylo pacientovi podano béhem hospitalizace ve VSeobecné fakultni nemocnici v Praze
- terapii chlapec snasel dobfe, pouze jedenkrat se vyskytla lehka kozni alergicka reakce,
ktera ustoupila po podani antihistaminik. Pfi terapii doSlo k poklesu vylu¢ovani
mukopolysacharidi moc¢i (z ptuvodni hodnoty 53,4 g/molKr na hodnotu 26,0 g/molKr).
Déle se prechazi na ambulantni podavani enzymu v misté bydliste.

Elaprase se podavd jednou tydné, matka je u podévani ptfitomna. Podéva se
ambulantné, pfiblizné 4 hodiny. V pfipad€ pfidruzenych onemocnéni jako jsou napf.

nachlazeni, GIT potize aj. se 1¢k podava za 1-2 denni hospitalizace.

Socialni anamnéza

Chlapec bydli s obéma rodi¢i a mladsi sestrou ve spole€né domécnosti. Nyni
navstévuje specialni piipravnou téidu v Litvinové, kde pobyva ¢tyfi hodiny denné. Chlapec
ma pii vyuce svou asistentku. Do této piipravné tiidy dochazi celkem 6 déti a vénuji se jim
3 pedagogové. Po jednoro¢nim odkladu bude navstévovat specidlni piipravnou Skolu

v Mosté. Rodina se ptist€hovala z jiného okresu.

Zdroje informaci o klientovi: rodice chlapce, zdravotnicky persondl, zdravotnicka

dokumentace.

Soucasné onemocnéni:

Pacient pfijat pro virézu a aplikaci 1éku do implantofixu. Je plné pii védomi,
afebrilni. Kaze Cista, bez ikteru a cyanosy. Obézni, hlava makrocefalicka, kraniofacialni
dysmorfie, makroglosie, hrubé rysy v obliceji. Dychani Cisté, symetrické, bez vedlejsich
dechovych fenomént. Akce srdecni pravidelnd, bez Selestli, ozvy ohranicené. Bficho nad
niveu, prohmatné, bez rezistence, jatra zvétSend +3cm, slezina +2cm - Spatné hmatné pii
obezité¢, bez ascitu. Kontraktury v loketnich a kolennich kloubech limitujici extenzi,
lumbélni lordoza, kolébava az kachni chiize, drapovité ruce, celkovy skelet se znamkami

zakladniho onemocnéni kostni dysplasie. Pod pravym klickem zaveden implantofix.
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Genital chlapecky. Moc¢ cCistd, moceni bez potizi, stolice pravidelnd. Lehka az stiedni

mentalni retardace, agresivita, tézko zvladatelny.

Lékarska diagnoza

E 76.1 MPS II. - Hunterova nemoc
Kraniofacialni dysmorfie
Psychomotoricka retardace
Dyslalie

Hepatosplenomegalie

Kyfoza patere

Syndrom karpalniho tunelu
Obezita

Enurezis nocturna

Fyzikalni vySetfeni

TK: 108/62 mmHg Hmotnost: 35kg

P: 95/min Vyska: 126 cm
Dech: 28/min BMI: 22,05 - obezita
SpO2: 98 % TT:36,5°C

e laboratorni nalezy

Krevni obraz: Erytrocyty: 4,45 10/l
Hemoglobin: 129 g/I
Hematokrit: 0,393
Leukocyty: 8,4 10
Trombocyty: 285 107

Biochemie:  C-reaktivni protein: 1,9 mg/I
Na: 139 mmol/l, K: 4,5 mmol/l, Cl: 106 mmaol/I,
Ca: 2,38 mmol/l, P:1,53 mmol, Urea: 3,4 mmol/l, Kreat.: 44 umol/I,
Bilirubin: 5,0 umol/l, ALT: 0,34 ukat/l, AST: 0,63 ukat/I,
ALP: 2,90 ukat/l, Albumin: 473,2 g/1, Celkova bilkovina: 65,1 g/I,
Cholesterol.:4,49 mmol/l, Glykemie: 5,2 mmol/I
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Moc+sediment: glukoza: 0, bilkovina: 0, bilirubin: O, urobilinogen: 0, pH: 5.0,
krev: 0, ketolatky: 0, leukocyty: 0, zdkal: Cira, barva: svétle zluta, bakterie: 0,
dlazdicové epitelie: 3, hlen:1,

Mo¢ - ptitomnost mukopolysacharidd v moci: 30,6 g/molKr (norma do 12,8
g/molKr), na pocatku diagnostiky a 1écby byla hodnota 53,4 g/molKr

Vsechna vySetfeni vysla dle referen¢nich mezi Krajské zdravotni, a.s. v normé.

e farmakoterapie

- 1éKky per os: Risperdal sirup 2x 0,8ml - antipsychotikum, 1é¢ba psychdz a poruch
chovani.

- infuzni terapie: Elaprase (0,5 mg/kg/tyden) / tj. 6ml 1x tydné - nahrada enzymu

iduronat -2-sulfatazy.

Zavér fyzikalniho vySetieni

Pacient pfijat pro virdézu a aplikaci 1éku do implantofixu. Je plné pii védomi,
afebrilni. Ktize Cistd, bez ikteru a cyanosy. Mo¢ €istd, moceni bez potizi, stolice pravidelna.
Obézni, hlava makrocefalickd, kraniofacidlni dysmorfie, makroglosie, hrubé rysy
v obli¢eji. Dychdni cisté, symetrické, bez vedlejsich dechovych fenomént. Akce srde¢ni
pravidelna, bez Selesti, ozvy ohrani¢ené. Bficho nad niveu, prohmatné, bez rezistence,
jatra zvétSena +3cm, slezina +2cm - Spatné hmatné pii obezité, bez ascitu. Kontraktury
v loketnich a kolennich kloubech limitujici extenzi, lumbalni lordoza, kolébava az kachni
chiize, drapovité ruce, celkovy skelet se zndmkami zakladniho onemocnéni kostni
dysplasie. Pod pravym klickem zaveden implantofix. Genital chlapecky. Moc¢ ¢ista, moceni
bez potizi, stolice pravidelna. Lehkd az stfedni mentalni retardace, agresivita, tézko

zvladatelny. Pacient k ndm na oddéleni pfijat pro aplikaci Iéku do implantofixu poprvé.

Prubéh hospitalizace.

1. den hospitalizace

Pacient byl neklidny, plakal, nekomunikoval s personalem, hledal ochranu u své
matky. P¥ivétivym piistupem a jednanim jsem se pacientem blize seznamila, zacal se mnou
komunikovat. Formou hry jsem se snazila vysvétlit chlapci vykony, které bylo potieba
provést. Poté byly provedeny odbéry biologického materidlu. Chlapec plakal, ale vyraznéji

se nebranil.
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2. den hospitalizace

Chlapec se choval klidnéji. Komunikace se zlepS$ila. Po ranni vizité jsem asistovala
1ékafi pti zavadéni jehly do implantofixu. Misto vpichu jsem sterilné piekryla a po celou
dobu aplikace sledovala chlapce i misto vpichu. Chlapec pii vykonu plakal. Neustalou
komunikaci s nim jsem se snazila odvést od vykonu jeho pozornost. Pii aplikaci 1éku
chlapec sledoval pohadku, prohlizel si knizky a povidali jsme si spolu. Po vykonu byl
chlapec v poradku, hral si, neplakal. Aplikace 1éku probéhla bez problémd.

3. - 4. den hospitalizace

Chlapciiv stav byl uspokojivy. Po aplikaci 1éku do implantofixu byl bez problému,
nedoslo k Zadnym komplikacim, vzhledem k piidruZenému onemocnéni. Ctvrty den byl

propustén domt v dobrém stavu.

Méreni dle §kal
Bartheltv test ADL - 50 bodl - zavislost stitedniho stupné
Skala vyrazi obli¢eje pro méfeni bolesti - 4

Percentilovy graf - vyska - 10 - velmi mala vyska
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Osetrovatelska anamnéza s aplikaci modelu M. Gordonové.

Tento model jsem pouzila z diivodu dobré aplikace na détského pacienta. Pti
vybéru aktudlnich a potencidlnich diagndéz jsem pouzila oSetfovatelské diagnozy

v NANDA doménach taxonomii 1L
e Vnimani zdravi

Jelikoz se jednd o 8letého détského pacienta s vaznym onemocnénim, které
postihuje télo 1 psychomotorické funkce, dalo by se fici, Ze chlapec nad svym zdravotnim
stavem nijak neuvazuje a nepfemysli, ale samoziejmé vnima vse, co se s nim a kolem ng;
v souvislosti s jeho onemocnénim déje. Velice negativné chlapec reaguje na hospitalizaci
v nemocnici ¢i na ambulantni vySetieni - dési ho neznamé prostiedi nemocnice ¢i

ambulance, vybaveni a pomucky a v neposledni fad¢ i neznami zdravotnicti pracovnici.

Nyni je nutné, aby chlapec dochazel 1x tydné do nemocnice z diitvodu aplikace 1¢ku
Elaprase. Lék se aplikuje v infazi, tudiz je nutné zajistit pfistup do cévniho fecisté. Pacient
ma k tomuto Ucelu zavedeny implantofix, ktery je ale nutno vzdy pied kaZzdou aplikaci
1éku nove napichnout jehlou. Toto napichnuti si chlapec uvédomuje, neni mu to piijemné
a je nutné, aby ho uklidiioval znamy ¢len rodiny (vétSinou matka).

Z divodu zavazného onemocnéni je nutné, aby byl pacient dispenzarizovan
v ruznych specializovanych ambulancich. Nyni je sledovan v metabolickém centru,
pravidelné dochazi na neurologii, kardiologii, psychologii, o¢ni lékatstvi, ORL, ortopedii
a 2x ro¢né pacient dochazi na vSeobecnou preventivni prohlidku k détskému Iékafi.

Diky odpovédnému pfistupu rodiny jsou u chlapce dodrzovany veSkeré
terapeutické postupy a doporuceni, pravidelné¢ dochazeni do zdravotnickych zafizeni ¢i na

rehabilitaci.
e Vyziva - metabolismus

Chlapec vazi 35 kg a méfi 126 cm. Vaha je stabilni, nijak vyznamné za posledni
dobu nepfibyl na vaze ani nezhubl. Zadnou specialni dietu nedodrzuje. Ma velkou chut
k jidlu. Vzhledem k celkovému stavu chlapce je nutné, aby mu vzdy jidlo nékdo pfipravil
a kontroloval mnozstvi, které sni. Stravuje se pravideln¢ - vétSinou 5x denné. M4 rad témet
veskeré potraviny, jen neji n€které druhy ovoce a zeleniny. Velice rdd ma sladkosti - rodice

kontroluji, kolik sladkosti chlapec sni a omezuji mnoZzstvi, které chlapci daji. Kazdy den
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vypije pfiblizn¢ 2,5 litru tekutin. Potravu i tekutiny pfijimd per os a netrpi zZadnymi
problémy pii jejich piijmu.

Stav chrupu je Spatny. V minulosti bylo jiz nutné osSetfit chrup v celkové anestezii.
Chlapec je obézni, stav hydratace je dobry, kozni turgor je v normé, sliznice jsou vlhké, je

bez otokd a hematomu.

e Vylucovani

Vylucovani stolice

Frekvence vyluCovani stolice je 1-2x denné. Konzistence stolice je tuha-formovana.
Barva hnéda bez patologickych pfimési napt. krve &i hlenu. Zadnymi problémy pfi
vyluovani stolice netrpi. Sam si fekne, Ze chce na toaletu a s pomoci si na ni dojde.
Inkontinenci stolice netrpi. Okoli anu je bez poskozeni, bez fisur ¢&i intertriga. Zadné 1éky
k podpote vylucovani stolice neuziva.

Vylucovani moci

Chlapec moci asi 10x denné. MnoZstvi moci za 24 hodin se neméfilo. Mo¢ je svétle
zluté barvy, bez vyraznéjSiho zapachu, bez ptimési. Chlapec dojde na toaletu s pomoci. Na
noc je nutné pouzivani jednorazovych plen. Zadnymi problémy pii moceni netrpi, pouze
nékdy no¢nim pomocovanim.

Jiné vylucovani

Poceni je pfiméfené. Pacient nezvraci. Jiné ztraty, jako napiiklad krvaceni nyni

nejsou.

e Aktivita - cviceni

JelikoZz chlapec trpi onemocnénim mukopolysacharidéza, které vyznamnym
zpusobem postihuje pohybovy aparat, jsou veskeré aktivity a pohyb timto onemocnénim
ovlivnény a limitovany. Chlapec se aktivné hybe. Vydrzi déle stabilné sedét, sam se
postavi. S chiizi mé jisté problémy - pacient chodi o SirSi basi, chlize je kolébava tzv.
kachni, bez padt. Z divodu deformit kostniho aparatu je také omezena hybnost loktt, prsti
rukou, kolen a kotnikli. Nezaujima Zadnou tlevovou polohu. Doma je n€kdy nutné na delsi
vzdalenosti vyuzivat détsky kocarek. 2x tydné chlapec dochazi na rehabilitaci.

Pohybovy rezim v nemocnici je volny, pii aplikaci 1ékt je nutné pacienta udrzet
v klidu na lizku. V ramci sebeobsluhy a sebepéce je chlapec schopen: sam se najist (nékdy

s pomoci), s pomoci se obléci ¢i svléci, s pomoci udrzovat osobni hygienu.

42



e  Spanek - odpocinek

Pacient denné spi asi 8-10 hodin. Pfed spanim ma rad typické détské ritudly - cteni
pohadek ¢i sledovani veCerniCku. Nékdy chlapec nemuze spat a proplace celou noc,
z tohoto divodu se potom citi unaveny a nepiipraveny na aktivity nového dne. Pied
spanim chlapec uziva Risperdal sirup 0,8ml. K oblibenym aktivitim béhem dne patii: hrani

si, nav§tévovani vzdélavaciho zafizeni, hry venku napf. na pisku, sledovani televize.

e Vnimani - poznavani

Pacient je plné pii védomi, orientovany. Se smyslovym vnimanim - zrakem
a sluchem zadné potize nema, nepouziva zddné kompenzacni pomucky. Chlapec mluvi
s obtizemi, ma potize s vyslovnosti. Slovni zasoba je omezena. Rozumi jednoduchym
pokynim a na nckteré pokyny jednoslovné pfiléhavé odpovida. Nékdy vydava
neartikulované vykiiky. Je nutné navstévovani logopeda.

Podle psychologického vySetfeni v klinickém obraze dominuje hyperkineticka
porucha. Celkova aktudlni uroven intelektu se pohybuje v padsmu lehké mentalni retardace.
Chlapec je schopen udrzet pozornost na kratkou dobu, nékdy je rozt€kany. UEi se
a poznava noveé véci. Navstévuje specialni vzdélavaci zatizeni. Podle rodici je "chytry, ale

liny"

e Sebepojeti - sebeticta

Jak jsem jiz vySe zmiflovala, jedna se o 8let¢ho détského pacienta s vaznym
onemocnénim, které postihuje jak télo, tak 1 jeho psychomotorické funkce. Dalo by se fici,
ze chlapec nad svym zdravotnim stavem a nad zménami té€lesného vzhledu nijak neuvazuje
a nepremysli. Citi se dobfe. Hraje si, v pohybu ho omezuji deformity kosti a kontraktury

kloubu.
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¢ Role - vztahy

Chlapec je ¢lenem pln¢ fungujici a podporujici se rodiny. Je prvnim synem svych
rodi¢i. Vztahy v rodin€ jsou velice pozitivni. Bydli spolecné s matkou, otcem a mladsi
adoptovanou sestrou. Kromé¢ této primarni rodiny ma velice pozitivni vztahy s babi¢kami,
tetami a dédou. VSichni se navzajem povzbuzuji a podporuji.

Chlapec je vzdy hospitalizovan v nemocni¢nim zafizeni spole¢né s jeho matkou.
Navstévovat je chodi nejvice otec chlapce a ob¢ babicky.

Chlapec navstévuje specialni vzdélavaci zafizeni, kde ma i1 své kamarady
a pedagogy. Rodina je c¢lenem charitativniho obcanského sdruzeni "Spole¢nosti pro

mukopolysacharidozu".

e Sexualita - reprodukce

Vzhledem k nizkému véku détského pacienta se v této oblasti nemlizeme vice
rozepisovat. Genital je chlapecky, varlata sestoupla. Chlapec nema zadné urologické

potize.

e Stres, zatéZové situace - zvladani, tolerance

V poslednim obdobi je chlapec ovlivnén zdsadni zménou ve svém Zivoté - a to
pfichodem nového ¢lena do rodiny. Novym ¢lenem rodiny se stala adoptovana holcicka.
Chlapec si zvyka na novou situaci. Na sestru reaguje pozitivn€. Zménou pro chlapce je, ze
rodice d€li svou péci a pozornost mezi dveé déti.

Pobyt v nemocnici 1 veSkera ambulantni vySetieni jsou pro chlapce velice stresujici.
Pacienta traumatizuje nezndmé prostiedi i nezndmi lidé kolem néj. Nékdy chlapec place,
ktici, ale také se u n¢j vyskytuje agresivni chovani - rozhazuje rukama kolem sebe, n¢kdy
uhodi zdravotnicky persondl atd. Velice dobfe na chlapce piisobi jeho matka, ktera je na
tyto situace zvykla a umi vzdy chlapce dobte uklidnit. Dle ordinace l1ékate je pacientovi 2x
denné¢ podavan Risperdal sirup - k 1é€bé poruch chovani (tento 1ék uzivd pacient

dlouhodobé¢ i doma).
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e Vira - Zivotni hodnoty

Nejvetsi hodnotou v zivoté nemocného chlapce je jeho rodina. Jak jsem jiz vyse
zminovala, rodina je plné fungujici, jeji clenové si navzajem pomahaji a podporuji se. Toto
je pro chlapce velice dulezité. Nejvice péce chlapci vénuje jeho matka, ktera je s nim také
vzdy po celou dobu hospitalizace. Bez pfitomnosti matky by byl chlapec velice stresovany.
I pro diilezitost ziskat co mozna nejpiesnéjsi a nejpodrobnéjsi vysledky vSech vySeteni, je
ptitomnost blizké osoby velice dilezitd. Pro chlapce jsou také dilezité jeho ritudly, napft.
ritualy spojené se spanim - Cteni pohadek a sledovani veCernicku v televizi. Proto se
snazime uspokojovat tyto ritudly i pfi hospitalizaci na nasem odd¢€leni. Rodina, tudiz ani

chlapec, nevyznavaji zadny druh nabozenstvi.

e Bezpecnost - ochrana

Z hlediska bezpecnosti a ochrany v oblasti invazivnich vstupli se miizeme vyjadfit
pouze k jedinému invazivnimu vstupu, ktery chlapec ma. Pacient mé zavedeny implantofix
pod pravym klickem. Implantofix byl zaveden v roce 2009 - v katetrizatnim odd¢leni
détského kardiocentra VFN. SlouZi jako pfistup do Zilniho fecisté. U chlapce se vyuziva
hlavné ke kazdotydenni aplikaci 1éku Elaprase. Implantofix je nutné pro kazdou aplikaci
Elaprase napichnout tzv. Huberovou jehlou. Napichnuti jehly probihd za sterilnich
podminek. U chlapce v souvislosti se zavedenym imlantofixem nevznikla zadna infek¢ni
ani jind komplikace.

Z hlediska bezpe€nosti a ochrany chlapce pfipadaji veskeré tyto povinnosti na
rodinu ¢i na osobu, kterd pravé na chlapce dohlizi. Hrozi riziko péadu, sebeposkozeni
i ublizeni druhym. Kdyz se chlapec citi v ohrozeni, rozhazuje rukama kolem sebe, nékdy
dokonce uhodi druhou osobu. Nékdy si také agresivitou vynucuje pozornost nebo véci,

které zrovna chce a nemuze je dostat.

e Komfort

Z duvodu hospitalizace chlapce v nemocni¢nim zafizeni je komfort nemocného
znaén¢ naruSen. Je omezen ve svych zvyklostech a ritudlech. Vyskytuje se v cizim
neznamém prostiedi a je obklopen nezndmymi lidmi - lékaiskym a oSetfovatelskym

personalem, ale i1 spolupacienty. Vyznamnym zpisobem tuto situaci ovliviiuje matka
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nemocného, kterd je neustale ptitomna, uklidiiuje a zabavuje chlapce a plné spolupracuje
s lékarskym 1 oSetfovatelskym personalem. Snazime se co mozna nejvice uspokojovat
veskeré potfeby nemocného a umoznit rodiné a blizkym osobam zpfijemnit nemocnému

pobyt v nemocnici - napt. donesenim vlastnich hracek, jidla atd.

e Rust - vyvoj

Z diavodu zavazného metabolického onemocnéni je rlst a vyvoj u chlapce znacné
narusen. Hlava je makrocefalickd, jsou ptitomny kraniofacialni dysmorfie, makroglosie
a hrubé rysy v obliceji typické pro Hunterovu nemoc. Chlapec je obézni, je pritomné
zvétseni jater a sleziny, ostatni vnitini organy jsou nezménéné. Nemoc vyznamné postihuje
pohybovy aparat. Jsou pfitomny mnohé deformity kosti a kontraktury v kloubech.
Kontraktury v loketnich a kolennich kloubech limituji extenzi. Ruce jsou tzv. drapovité, je
omezena hybnost prsti. Chiize je kolébava az kachni, postizena je hybnost kolen i kotnikd.

Mentalni vyvoj chlapce je opozdén. Psychologické vySetfeni ukazuje na
hyperkinetickou poruchu. Celkové aktudlni uroven intelektu se pohybuje v pasmu lehkeé

mentalni retardace.
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Osetrovatelsky proces

OSetrovatelska diagn6za 00108

1. DEFICIT SEBEPECE z divodu zékladniho onemocnéni pii oblékani, koupani
a hygiené, pii jidle a pfi vyprazdnovani z divodu celkového zdravotniho i mentalniho
stavu pacienta projevujici se

objektivné: neschopnosti se bez pomoci obslouzit ¢i zajistit si zdkladni potieby ve vSech
oblastech sebepéce

subjektivné: verbalné, platem

Ocekavany vysledek: U pacienta budou zajistény a uspokojeny veskeré potieby v oblasti

sebepéce a sebeobsluhy.

Planované oSetiovatelské intervence

Sleduj pacienta a vyhodnot aktualni stav sebepéce.

Spolupracuj s matkou pacienta a domluv se s ni, které oblasti sebepéce u jejiho syna
zabezpeci ona a které ty.

Pfi nepfitomnosti matky zajisti veskeré potieby v oblasti sebepéce: dopomoz pacientovi
s ranni 1 vecerni hygienickou péci, s krmenim se, s oblékdnim, s vyprazdinovanim atd.
Nesnaz se za pacienta vSe d¢lat sama, ale pouze mu dopomahej s utkony, které sdm
nezvladne.

Motivuj pacienta a podporuj ho v jednotlivych ukonech.

Vzdy vse pacientovi oznamuj - co se s nim bude dit a dobfe mu vysvétlyj jednotlivé ukony.

Po celou dobu péce o pacienta sleduj, zda jsou uspokojovany jeho veskeré potieby.

Realizace oSetFovatelského plianu

Kazdy den hospitalizace jsou uspokojovany veskeré potieby nemocného v oblasti
sebepéfe. V péci o pacienta se realizuje hlavné jeho matka, ktera je ptitomna po celou
dobu hospitalizace. KdyZ matka neni kratkodobé pfitomnd, péci prebird oSetiujici personal.
Pacientovi je pfipraveno kazdé jidlo tak, aby s nim nemél zaddné potiZze pii konzumaci

(namazani, nakréjeni atd.), je zajiSténa veskera hygienickd péce véetné hygieny po toalete.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
U pacienta byly po celou dobu hospitalizace pln¢ uspokojovany potieby v oblasti sebepéce
a sebeobsluhy. PéCi o pacienta zajist'ovala bud’ jeho matka, ktera byla pfitomna po celou

dobu hospitalizace, nebo osetfovatelsky personal.
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Osetrovatelska diagnza 00085

2. ZHORSENA POHYBLIVOST souvisejici s fyzickym postizenim, deformitami kosti
a kloubt projevujici se

Objektivné: porusenim jemné i hrubé motoriky, zhorSenou chiizi

Subjektivné: verbalné€, nevoli chodit

Ocekavany vysledek: B¢éhem hospitalizace bude pacientovi umoznéno CO nejvice
pfirozené pohyblivosti, bude provadéna rehabilitace matkou a nevzniknou zadné

komplikace spojené se zhorSenym pohybem - pad .

Planované osetirovatelské intervence

Zhodnot’ aktualni stav pohyblivosti pacienta.

Nauc se od matky pacienta v jakém rozsahu mazes s pacientem manipulovat.

Domluv se s matkou pacienta zda bude provadét bézna rehabilitaéni cviéeni, ktera provadi
doma, nebo zda je nutné ptizvat rehabilitacniho pracovnika.

Pfi opusténi pacienta z lizka a jeho pohybu mimo Ituzko zajisti dozor nad pacientem
a pomahej mu v pohybu - zajisti stabilngj$i chlizi, dbej na to, aby nemél pacient pii chiizi
v cesté Zadné prekazky atd.

Dopoméhej pacientovi s ¢innostmi, kde hraje svou ulohu 1 jemna motorika - napf. pfi jidle,
oblékani atd.

Zajisti lazko potiebnymi pomtickami, aby nedoslo k padu z ltzka.

Realizace oSetfovatelského plianu

Pfi sezndmeni se s pacientem oSetfovatelsky personal zjistuje miru pohyblivosti pacienta
a upravuje prostiedi pokoje, kde je pacient hospitalizovan, aby vyhovoval postizeni
pacienta. Luzko pacienta bude opatfeno postranicemi. Rehabilitacni cviceni provadi matka
pacienta. OSetfovatelsky personal i matka pacientovi dopomahaji s veskerymi ¢innostmi,

které pacient nezvlada z divodu omezené pohyblivosti.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce

Béhem hospitalizace m¢l pacient volny pohybovy rezim (kromé& doby stravené na ltizku
nutné k aplikaci 1€ktr). Pfi chiizi byl vzdy zajistén dozor nad pacientem. Matka zajiSt'ovala
bézna rehabilitacni cviceni, kterd provadéji i v domacim prostfedi. Nevznikla zadna

komplikace spojena se zhorSenou pohyblivosti.
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Osetrovatelska diagn6za 00051

3. ZHORSENA VERBALNi KOMUNIKACE souvisejici s mentalnim postizenim
pacienta projevujici se

objektivné: sniZzenou slovni zadsobou a Spatnym vyslovovanim

subjektivné: pacient nerad komunikuje

Ocekavany vysledek: Zdravotnicky persondl se s pacientem dobie a efektivné dorozumi.

Planované oSetiovatelské intervence

Najdi zptisob, jak pacient nejlépe vnima to, co mu fikas.

Spolupracuj s matkou a i ji vSe dobfe vysvétluj a oznamu;.

Veskeré sdéleni pacientovi podavej lehkou srozumitelnou formou.

SnaZ se 0 navazani zpétné vazby a ujist'uj se, Ze pacient vnima a rozumi.
Nauc¢ se od matky rozumét pacientové zhorSené feci.

Pti komunikaci pouzivej pomicky - hracky, obrazky atd.

Realizace oSetfovatelského planu

S matkou pacienta neni zadny problém v komunikaci, vSe je ji sdélovano a vysvétlovano.
Matka dobie spolupracuje a uci zdravotnicky personal, jak s chlapcem komunikovat. Pti
komunikaci s pacientem jsou pouzivané pomucky (obrazky a hracky), vSe je
zjednoduSované a podavané leh¢i srozumitelnéjSi formou. Zdravotnicky personal chlapci

dobfe naslouché a snaZzi se porozumét mu a naucit se, co ktery nazev znaci.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
Jelikoz se jedna o détského pacienta s jistym stupném mentédlni retardace, bylo vse
vysvétlovano a sd€lovano jak pacientovi, tak i jeho matce. Matka vS§emu dobfe rozuméla.

Pacient rozumé¢l jednoduchym sdélenim a ukontim.
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Osetrovatelska diagn6za 00004
4. RIZIKO INFEKCE souvisejici se zavedenim jehly do implantofixu pfi podavani 1€kt
projevujici se moznym zarudnutim mista vpichu, otokem, zatvrdnutim i moznymi

celkovymi ptiznaky napt. zvySenim télesné teploty.

Ocekavany vysledek: U pacienta béhem hospitalizace nevznikne infekéni komplikace

souvisejici se zavedenim jehly do implantofixu.

Planované osSetiovatelské intervence

Napichovani implantofixu provadi pouze l€kat za asistence zdravotni sestry.

Pfi napichovani implantofixu zvol vhodnou Huberovu jehlu a zkontroluj datum expirace.
Pti napichovani jehly dbej na zasadu sterility a spravny postup desinfekce mista vpichu.
Dbej na spravny postup pii napichovani jehly.

Jehlu po napichnuti dobfe zafixuj a dbej na to, aby byla zavedend pouze po nezbytné
nutnou dobu.

Po celou dobu, kdy je jehla zavedena sleduj misto vpichu a jeho okoli.

Po vyjmuti jehly misto vpichu sterilné oSetii a ptelep.

Realizace oSetFovatelského plianu

Pted napichnutim jehly je provedena mechanicka ocista klize, poté je misto vpichu
opakovan¢ desinfikovano sterilnimi ¢tverci s desinfekei krouzivym pohybem od mista
vpichu smérem ven. Lékar, ktery ukon provadi, ma sterilni rukavice, sestra asistuje. Po
zavedeni jehly je misto steriln€ prekryté. Po celou dobu zavedeni jehly je misto vpichu
a jeho okoli pravidelné kontrolovano. Jehla je zavedena pouze po dobu aplikace 1€ku, poté

je za sterilnich podminek vyjmuta a misto vpichu je steriln€ oSetieno.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
V priibéhu hospitalizace nevznikla u pacienta zadna infekéni komplikace. Misto vpichu do

implantofixu je klidné, bez zaCervenani ani jinych znamek infekce.
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Osetrovatelska diagn6za 00155
5. RIZIKO PADU z diivodu télesného postizeni pacienta - obtiznou pohyblivosti,

naméhavou chiizi, potizemi s pohyblivosti kloubi atd.

Ocekavany vysledek: Béhem hospitalizace u pacienta nevznikne nezadouci udalost - pad.

Planované osetirovatelské intervence

Zhodnot pacientlv fyzicky stav - aktivitu, pohyby, chtzi.

Zajisti vhodné Iuzko a pomucky, které napomahaji zabranit padu z Iuzka.

Pii jakémkoli pohybu mimo ltzko vzdy zajisti dozor nad pacientem.

Pti chlizi na malé vzdalenosti pacienta doprovod’. Pii nutnosti ptekonat vétsi vzdalenost
pouzij k piesunu vozik.

Zajisti, aby pacient nemé¢l pti chiizi v cesté Zadné piekazky.

Realizace oSetFovatelského plianu

Osetfovatelsky personal zhodnotil pohybovy stav pacienta a zajistil vhodné ltzko
vybavené postranicemi. Po celou dobu zajistuje dohled nad pacientem jeho matka. Pti
chiizi - napt. pfi doprovodu na toaletu, nejde pacient nikdy sdm, ale pouze v doprovodu své
matky ¢i oSetfovatelského persondlu. Personal zajiStuje vhodné bezpecné prostfedi bez

piekazek.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce

Béhem hospitalizace pacient neupadl, byla zajiSténa jeho bezpecnost v 1zku i mimo lazko.
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Osetrovatelska diagn6za 00139
6. RIZIKO SEBEPOSKOZENI z divodu strachu z neznamého prostiedi, osob a tikond.

Ocekavany vysledek: Pacient bude klidny, bude spolupracovat, nedojde

k sebeposkozovani.

Planované osetirovatelské intervence

Snaz se s pacientem mile seznamit.

Spolupracuj s matkou pacienta, ale nezapominej mluvit na chlapce a uklidiovat ho.
Veskeré tkony chlapci nékolikrat dobtfe vysvétli. Nedélej zadné ukony bez piedchoziho
sdéleni.

Nekteré pomucky pacientovi mizes§ ukazat a seznamit ho s nimi.

Uklidiuj pacienta a podporuj ho.

Realizace oSetfovatelského plianu

Veskery personal, ktery s pacientem pracoval se mu nejprve piedstavil. Zdravotni sestra
spolupracuje s matkou pacienta a pln¢ vyuziva jejiho pozitivniho vlivu na chlapce. Kdyz
jde sestra k chlapci provadét potfebné tkony, vS§e mu nejprve dobie vysvétli, uklidni ho
a chvéalenim ho podpofi. Pfi nékterych tkonech zdravotni sestra pacienta zaméstnava jinou

¢innosti, aby od potfebného ukonu odvedla chlapcovu pozornost.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
Béhem hospitalizace u pacienta nedoslo k sebeposkozovani. Césteéné pacient
spolupracoval se zdravotnickym persondlem. V piitomnosti matky byl pacient relativné

klidny.
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Edukacni plan

Ukel Pouceni matky ditéte o riziku sebeposkozeni ditéte z divodu neznamého prostiedi, osob.
Cil Pacient i matka budou spolupracovat, nedojde k sebeposkozovani.
Pomiicky Vyukové metody
Rozhovor, knihy, hracky. Rozhovor, prakticka ukazka.
Druh Casovi
Specifické cile Hlavni body planu Hodnoceni
cile dotace
Matka bude | Psychicky matku | 5 Obavy ustoupily, matka
A vyjadfovat obavy ze | podpoiim a vysvétlim, ze vyjadfovala mén¢ strachu.
zvladnuti syna. se muze kdykoli obratit na
personal oddéleni.
Matka popise | Vysvétlim matce | 10 Matka popsala zaméstnani ditéte.
K moznosti pfistupu | zamé&stnani ditéte formou
k ditéti (hry, TV, her - dle moznosti
cteni knizek). odd¢leni.
Matka pohovoii o | Pfedvedu a doporuc¢im | 20 Matka predvedla zaméstnani ditéte
P-M | zaméstnani ditéte a | matce r1Gzné moznosti a odvedeni pozornosti formou hry
Zpusob odvedeni | dennich aktivit. a dalSich aktivit.
pozornosti od

nutnych vykoni.
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8 KAZUISTIKAC.2

Identifika¢ni udaje, seznameni se s klientem

Identifika¢ni udaje:

inicialy: chlapec, 10let

stav: dité z fungujici rodiny

povolani: zak

hlavni divod pFijeti: dva tydny trvajici nauzea a zvraceni

chlapce jsem oSetfovala: od 10.12.2013 do 15.12.2013

Seznameni s klientem:

S nemocnym hochem a jeho rodinou jsem se seznamila v Krajské zdravotni a.s.
- v nemocnici Chomutov, 0.z. na oddéleni vétSich déti, kde jsem se o chlapce starala
a oSetfovala ho. Chlapec byl do zdravotnického zafizeni piijat dne 10.12.2013 z divodu

dva tydny trvajici nevolnosti a zvraceni.

Rodinna anamnéza

- Matka: narozena r. 1972, nyni zdrava, nikdy vazné&ji nestonala, v détstvi prodélala bézné
détské choroby, genetické vySetfeni si nyni nepamatuje.

Matka matky: rozstrousena skleroza, diabetes mellitus, o¢ni vada (nemocnéni rohovky).
Otec matky: ateroskleroza.

Sestra matky: celiakie.

- Otec: narozen r. 1968, nyni zdrav, nikdy vaznéji nestonal, vietnamské narodnosti. Otec i
matka otce: zdravi.

- Bratr: narozen r. 2006, rovnéz diagn6za MPS 1V.
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Katamnéza

Poprvé byl hospitalizovan ve 4 mésicich na neurologii v Usti nad Labem pro
opozdény psychomotoricky vyvoj. Jiz od konce 1. roku zivota byla patrna makrocefalie
a progredujici zmény na skeletu. Pacient dochdzel na rehabilitaci. Byl vySetien na
ortopedii, kde byl veden pod diagnézou atypicka chondrodysplasie. Pro ¢asté opakovani
otitidy byla nutna ORL péce. 7/2009 hospitalizovan - provedena tympanostomie vlevo. Pro
podezieni na mukopolysacharidozu byl pacient vySetien a hospitalizovan ve VSeobecné
fakultni nemocnici v Praze na Klinice détského a dorostového I1ékarstvi, kde byla
potvrzena diagndza Mukopolysacharidoza IV. typu.

Operace: 3x adenotomie (posledni v 8/2009), 11/2006 orchidopexe vpravo, 9/2007
odstranéni pravého varlete, 2010 2x operace kycli. Neurologicky vykon v 11/2011
- dekomprese VTO, laminektomie C1 a C2, skeletizace C patefe - komplikovany
pooperacni prib¢h se sepsi, obéhovym selhdnim a pneumonii s nutnosti umélé plicni
ventilace.

Ve spankové laboratofi v Praze doporuceno pouzZivani BiPAP. Rok matka

neuptesnila. Pfi pouzivani ptistroje pacient bez problém1.

Neurologické vySetieni se zavérem: Obraz smiSené kvadruparésy s hypotonii,
hyporeflefii, se sniZenou svalovou silou na hornich koncetinach. S hyperreflexii
a pozitivnimi spastickymi jevy na dolnich koncetinach s ptevahou vlevo - ndlez svéd¢i pro
1ézi v oblasti kréniho zdufeni. Cetné deformity skeletu, deformity hrudniku, hrb, deformity
koncetin s omezenim hybnosti kolen a lokti, s hypermobilitou rukou akralné. Relativni

makrocefalie, porucha rustu.

ECHO srdce: hypertroficka kardiomyopatie, malo vyznamna aortalni regurgitace,
dobré systolicka funkce levé komory, hrani¢ni funkce pravé komory, nejsou jasné zndmky

plicni hypertenze.

Osobni anamnéza

Détsky pacient pochazi z 1. gravidity, pro eklampsii matky byl indikovan sectio
caesarea - Cisafsky fez ve 37. tydnu téhotenstvi. Porodni hmotnost: 2650g, porodni délka:
52 cm. KfiSen, prolongovany ikterus, kojeny byl 2 tydny. Kycle v potadku. Ockovani
probehla bez komplikaci. Od ¢tvrtého mésice Zivota sledovan na neurologii pro opozdény
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vyvoj. Vyskytovaly se Casté zanéty stiedniho ucha (otitis media). Jiz od konce 1. roku
zivota byla patrna makrocefalie a progredujici zmény na skeletu.
Pacient je z dlivodu své nemoci dispenzarizovan: v metabolické ambulanci KDDL,

na neurologii, kardiologii, o¢nim l€kafstvi, alergologii, ortopedii, ORL.

Alergologicka anamnéza: astma bronchiale, polynosis

Farmakologicka anamnéza (chronicka medikace):
Flonidan 1 tbl. o.p. - antialergikum, antihistaminikum.
Ecobec 50 - 2 vdechy 2x denn¢ - profylakticka 1é¢ba perzistujiciho astma bronchiale v§ech

stupnii zavaznosti

Socialni anamnéza: Chlapec bydli matkou a mladSim bratrem (téZ postizenym nemoci
MPS 1V) ve spole¢né domécnosti. Otec bydli oddélené. Chodi do 3. tiidy praktické Skoly,

k dispozici ma asistenta. Na vysvédéeni mél jednicky a tfi dvojky.

Zdroje informaci o klientovi: rodi¢e chlapce, nemocny chlapec, zdravotnicky personal,

zdravotnicka dokumentace.

Soucasné onemocnéni

Pacient je pln¢ pii védomi, komunikuje, fe¢ je dobfe srozumitelna, afebrilni,
kardio-pulmonalné¢ kompenzovany, bez dusnosti. Kuze Cistd, bez cyandzy a ikteru. Na
zadni strané krku jizva po neurochirurgickém vykonu, dalsi jizvy v oblasti podbiisSku, obou
kycelnich kloubt a obou bércti - jizvy jsou star§iho data, vSechny klidné. Akce srde¢ni je
pravidelnd, systolicky Selest. Dychani klidné, sklipkové, bez vedlejSich dechovych
fenomént, symetrické. Bficho mekké, prohmatné, bez rezistence, jatra zvétSena +3cm,
slezina nehmatna. Slysi dobfe, ma bryle na dalku (2D), astigmatismus. Kiize Cist4, sucha,
bez ikteru a cyandzy. OCi, usi a nos jsou bez sekrece. Izokorie.

Celkovy stav typicky pro MPS, generalizovany hypotonus, vyrazna svalova slabost.
Na kratkou vzdalenost chodi s pomoci berli, na delsi vzdalenost je nutné pouZivat invalidni
vozik. Jsou pfitomny deformity hrudniku, deformita patefe - hrb, vyklenuti sterna,
kyfoskolioza. Déle je pfitomna makrocefalie, vytlaceni ocnich bulbli a makroglosie.
Koncetiny jsou deformované, omezena je hybnost kolen a loktl, akralni hypermobilita

rukou. .

56



Asi 2 tydny pacient zvraci, nékdy pouze rano po probuzeni, poté mu je béhem dne
dobie. Chut’ k jidlu ma, méné pije. Ukazuje na bolest v epigastriu. Na bolest hlavy si

nestézuje.
Lékarska diagnoza

MPS IV s t€zkym postizenim skeletu a svalovou slabosti
Dyspepsie

Nauzea, zvraceni

Myopie

Astigmatismus

Vrozena vada aortalni chlopné - nevyznamna nedomykavost
Spankovéa apnoe a hypopnoe

Stav po operaci dekomprese kréni michy

Stav po ventila¢nich a obehovych komplikacich po operaci

Fyzikalni vySetifeni

Tlak krevni: 113/68 mmHg TT:36,8°C
Puls: 86/min SpO,: 98 %
Dech: 16/min BMI:28,10 - normal

Hmotnost: 34 kg
Vyska: 130 cm

e laboratorni nalezy

Krevni obraz: Erytrocyty: 4,82 10%/I
Hemoglobin: 128 g/l
Hematokrit: 0,390
Leukocyty: 5,6 10
Trombocyty: 242 10

Biochemie:  CRP: 0,17 mg/I
Na: 139 mmol/l, K: 4,0 mmol/l, Ca: 2,41 mmol/l, P: 1,24 mmol/I
Urea: 4,6 mmol/l, Kreatinin.: 25 umol/l,
ALT: 0,25 ukat/l, AST: 0,87 ukat/I,
Glykemie: 5,0 mmol/I
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Moc+sediment: glukéza: 0, bilkovina: 0, bilirubin: 0, urobilinogen: 0, pH: 5.0,
krev: 0, ketolatky: O, leukocyty: 1-4, zékal: Cira, barva: svétle zluta, bakterie: 0,
dlazdicové epitélie: 1-4, hlen:mirné,

Vytér nos+krk: fyziologicka flora

Vytér rekta: bézna stievni flora

Vsechna vySetfeni vysla dle referen¢nich mezi Krajské zdravotni, a.s. v norm¢.

e farmakoterapie
1éky per os:
Flonidan 1 tbl. o.p. (Antialergikum, antihistaminikum)
Ecobec 100 1 vdech 2x denné¢ (Bronchodilatanc, antiastmatica)
Montelukast stada 5 mg 1tbl vecer (Antiastmatikum)

Probio-fix 1tbl. o.p. (Lactobacillus acidophilus, Bifidobacterium animalis)

e dietoterapie: zvyseny piijem tekutin, lehka nedrazdiva netuéna strava -D4

Zavér fyzikalniho vySetfeni

Pacient pfijat pro 2 tydny trvajici zvraceni, nékdy pouze rano po probuzeni, poté
mu je béhem dne dobte. Chut’ k jidlu ma, méné pije. Ukazuje na bolest v epigastriu. Na
bolest hlavy si nesté¢Zzuje. Je pln€ pfi védomi, komunikuje, fe¢ je dobie srozumitelna,
afebrilni, kardio-pulmonalné¢ kompenzovany, bez dusnosti, bez cyanozy ¢i ikteru. Akce
srdecni je pravidelnd, systolicky Selest. Dychani klidné, sklipkové, bez vedlejSich
dechovych fenoménti, symetrické. Bficho mékkeé, prohmatné, bez rezistence, jatra zvétSena
+3cm, slezina nehmatna. SlySi dobfe, ma bryle na dalku (2D), astigmatismus. Kuze

Cista, bez cyanosy, dobfe prokrvend. Oc¢i, usi a nos jsou bez sekrece. Izokorie.

Méreni dle Skal
Bartheltiv test ADL - 65 - lehka zavislost
Skala vyrazi obli¢eje pro méfeni bolesti - 2

Percentilovy graf - vyska - 3 - velmi malé vyska (rastové selhani)
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Osetrovatelska anamnéza s aplikaci modelu M. Gordonové

Tento model jsem pouzila z divodu dobré aplikace na détského pacienta. Pri
vybéru aktudlnich a potencidlnich diagnéz jsem pouzila oSetiovatelské diagnozy

Vv  NANDA doménach taxonomii IL.
e Vnimani zdravi

Nemocny chlapec je postizen jednou z forem MPS, kterd vyznamnym zplsobem
postihuje hlavné pohybovy aparat a nepostihuje intelekt - tudiz je zfejmé, ze chlapec svij
zdravotni stav velice dobfe vnima a pfemysli nad nim. Casto byl hospitalizovan v riiznych
nemocni¢nich zafizeni, bud’ z divodu diagnostiky nebo operaci. Na tyto hospitalizace
nema dobré vzpominky a dal$ich pobytli v nemocnici se boji.

Nyni je pacient hospitalizovan v nemocnici z divodu jiz dva tydny trvajici nauzei
a zvraceni. Pacient byl k pfijmu do nemocnice odeslan obvodnim Iékafem. Hospitalizace
mu neni pfijemna, avSak dobie spolupracuje a dodrzuje rezimova i dietni opatieni. Pribch
hospitalizace byl bez potizi.

Z divodu zavazného onemocnéni je nutné, aby byl pacient dispenzarizovan
v riznych specializovanych ambulancich. Nyni je sledovan v metabolickém centru, na
neurologii, kardiologii, o¢ni 1ékafstvi, ORL, ortopedii a alergologii. Pravidelné dochazi na
preventivni prohlidky k obvodnimu lékafi. Diky odpov&dnému pfistupu rodiny jsou
u chlapce dodrzovany veskeré terapeutické postupy a doporuceni, pravidelné dochézeni do

zdravotnickych zafizeni €1 na rehabilitaci, ke spanku pouziva pomiicku BiPAP.

e VyZiva

Chlapec vazi 34 kg a méti 130 cm. Nyni je jeho vaha stabilni, za posledni dobu
nepiibyl na vaze ani nezhubl. Doma Zadnou specidlni dietu nedodrzuje, v nemocnici je
nutné dodrzovat dietni opatieni - zvySeny piijem tekutin a konzumace lehké nedrazdivé
a netucné stravy. Ma dobrou chut’ k jidlu. Vzhledem k celkovému stavu chlapce je nutné,
aby mu vzdy jidlo n€kdo ptipravil. Stravuje se pravidelné - vétSinou 5x denné. M4 rad
témet veskeré potraviny, jen neji smetanové omacky. Kazdy den vypije piiblizné 1,5 litru
tekutin. Potravu i tekutiny ptijima per os a netrpi zd&dnymi problémy pfi jejich ptijmu.

Stav chrupu je dobry. Hydratace dostatecnd, kozni turgor v normé, sliznice jsou

vlhké, je bez otokl a hematomtl.
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e Vyludovani

Vylucovani stolice

Vylucovani stolice je pravidelné - 1x denné. Konzistence stolice je tuha-formovana.
Barva hnéda bez patologickych piimési napf. krve & hlenu. Zadnymi problémy pii
vyluCovani stolice netrpi. Dojde si sam na toaletu a sam udrZuje hygienu spojenou
s vyluCovanim. Inkontinenci stolice netrpi. Okoli anu je bez poskozeni, bez fisur ¢i
intertriga. Zadné 1éky k podpofe vyluéovani stolice neuZiva.

Vylucovani moci

Chlapec moc¢i asi kazdé 2-3 hodiny. Mnozstvi mo¢i za 24 hodin se nemétilo. Mo¢
je svétle zluté barvy, bez zapachu, bez piimési. Chlapec si dojde sam na toaletu. Zadnymi
problémy pii moceni netrpi.

Jiné vylucovani

Poceni je pfiméfené. Pacient v nemocnici zvracel 4x, vyraznych ztrat tekutin tim

neutrpél. Jiné ztraty jako naptiklad krvaceni nyni nejsou.

e Aktivita - odpocinek

Jelikoz chlapec trpi onemocnénim mukopolysacharidéza, které vyznamnym
zpusobem postihuje pohybovy aparat, jsou veSkeré aktivity a pohyb timto onemocnénim
ovlivnény a limitovany. Chlapec se aktivné hybe, mé snizenou svalovou silu v hornich
koncetinach. Vydrzi stabiln€ sedét, sdm se postavi, sim se pfesune ze Zidle na invalidni
vozik, ¢ z voziku na WC. K pohybu pouziva hole, berle a invalidni vozik. Na kratsi
vzdalenost chodi o berlich, pro del$i vzdalenosti je nutné vyuzivat invalidni vozik (ten
vyuziva jiz 3 roky). 2x tydné dochazi na rehabilitaci.

V nemocnici mél pacient nejdiive ordinovany klid na lazku, kdyZ se jeho zdravotni
stav zlepsil, pohybovy rezim byl volny. V ramci sebeobsluhy a sebepéce je chlapec
schopen: sdm se najist, s pomoci se obléci ¢i svléci, s pomoci udrzovat osobni hygienu.

Pacient denné spi asi 8-10 hodin. Pfed spanim si rad ¢te piibéhy o zvitatech
a ptirod¢. Chlapec ma problémy se spanim, trpi spankovou apnoi a hypopnoi. Jiz rok je
nutné pfi spanku vyuzivat pfistroj tzv. BIPAP. K oblibenym aktivitdim béhem dne patii: hra
na pocitaci, skauting, navstévovani vzdélavaciho zafizeni - praktické Skoly s asistentem,

sledovani televize.
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e Vnimani - poznavani

Pacient je pIné pti védomi, orientovany. Se sluchem mél pacient potize - Casto trp¢l
zanéty sttedniho ucha, nyni od téchto potizi ustoupilo a pacient nema se sluchem zadné
potize, nepouziva zadné kompenzacni pomucky. Chlapec trpi onemocnénim zraku
- astigmatismem a myopii (kratkozrakosti). Ke korekci téchto vad pouziva dioptrické
bryle. Pacient m4 jisté potize s mluvenim. D&la mu problémy sklofiovat a ¢asovat, jinak je
s chlapcem dobra domluva. Spolupracuje, dobfe se vyjadtuje, je zietelné co chce ¢i nechce.
Dokaze si o vSe fict, ¢i vysvétlit uréitou situaci.

Chlapec se dobfe uci, navstévuje praktickou skolu s asistentem, je schopen na
ur¢itou dobu udrzet pozornost (je nutné délat Castéjsi prestavky), potiebuje vice ¢asu na

pfemysleni.

e Vnimani sebe sama

Chlapec trpi onemocnénim mukopolysacharidéza typu IV, jak jsme jiz popsaly
v teoretické ¢asti prace v kapitole 2.4. Nemoc nepostihuje CNS a intelekt pacienta je
zpravidla normalni. Vzhledem k véku chlapce 1 jeho intelektovym schopnostem je ziejmé,
ze nad svym zdravotnim stavem 1 télesnym vzhledem premysli. Trapi ho jeho vzrlst
a celkovy stav - pfiznaky MPS. Chlapec ma vSak ve svém okoli oporu, citi se dobie, neni
nutné navstévovat psychologa. Hraje si, uci se, ma pratelé, v pohybu ho omezuji deformity

kosti a kloubt. Boji se smrti.

e Vztahy

Chlapec je c¢lenem fungujici a podporujici se rodiny. Je prvnim synem svych
rodi¢d. Vztahy v rodin€ jsou velice pozitivni. Bydli spolecné s matkou a mlad$im bratrem.
Otec bydli odd¢€leng, ale s pé¢i o chlapce pomahéa a ma s chlapcem pozitivni vztah. Kromé
této primarni rodiny ma velice pozitivni vztahy s prarodici a prateli rodiny. VSichni se
navzajem povzbuzuji a podporuji. Rodina, ptatelé i kamaradi "ho berou jaky je".

Chlapec navstévuje 3. tfidu praktické skoly, kde ma i své kamarady, svého asistenta

a pedagogy.
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e Sexualita - reprodukce

Vzhledem k véku pacienta se v této oblasti nemizeme vice rozepisovat. Genital je
chlapecky, varlata sestoupla. V roce 2009 bylo operativné odstranéno pravé varle. Nema

zadné urologické potize.

e Zvladani zatéZe - odolnost viiéi stresu

Pobyt v nemocnici 1 veSkera ambulantni vySetieni jsou pro chlapce stresujici. Sdm
vSak zvlada napf. i pobyt v nemocnici. Veskeré ukony a terapeutické ¢i vySetiovaci
postupy je nutné pacientovi dobie vysvétlit. Chlapec plné spolupracuje. Nevyskytuje se
U n¢j zadné agresivni chovani.

Chlapec si vybavuje svij zdravotni stav z listopadu roku 2011, kdy byl
hospitalizovany v nemocnici kviili neurochirurgickému vykonu. Po tomto vykonu nastaly

komplikace s nutnosti UPV. Tento stav si pamatuje a od t€¢ doby se velice boji smrti.

e Zivotni principy

Nejvétsi hodnotou v Zivoté nemocného chlapce je jeho rodina. Jak jsem jiz vyse
zminovala, rodina je fungujici, 1 kdyZ otec s rodinou nezije, snazi se v péci o chlapce
pomahat a s chlapcem ma pozitivni vztah. Rodinni pfisluSnici si navzdjem poméhaji
a podporuji se. Toto je pro chlapce velice dilezité. Nejvice péce chlapci vénuje jeho matka.
Velice dobry vztah ma se svym bratrem, ktery je o 2 roky mladsi a trpi stejnou formou

nemoci. Rodina nevyznava zadny druh nabozenstvi.

e Bezpecnost - ochrana

Z hlediska bezpecnosti a ochrany v oblasti invazivnich vstupli se nemtizeme
vyjadfit - pacient nema Zadny invazivni vstup.

Z hlediska bezpe€nosti a ochrany chlapce pfipadaji veskeré tyto povinnosti na
rodinu ¢i na osobu, ktera pravé na chlapce dohlizi. Chlapec neni agresivni, ani se u n¢j
nevyskytuji jiné formy nasili. Vzhledem k postiZzeni muskulo-skeletalniho systému je nutné

myslet na zvySené riziko padu napft. pii chiizi o berlich ¢i pfesouvani se na invalidni vozik.
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e Komfort

Z duvodu hospitalizace chlapce v nemocni¢nim zafizeni je komfort nemocného
narusen. Je omezen ve svych zvyklostech, zameska Skolu a skauting, nema zde své
oblibené véci - napt. pocita. Vyskytuje se v neznamém prosttedi a je obklopen cizimi
lidmi - to neni chlapci pfijemné. Snazime se co mozna nejvice uspokojovat veskeré
potfeby nemocného a umoznit rodin€é a blizkym osobam zpfijemnit chlapci pobyt

V nemocnici.

e Rist - vyvoj

Z divodu zavazného metabolického onemocnéni je rist a télesny vyvoj u chlapce
zna¢n€ narusen. Hlava je makrocefalicka, je pfitomna makroglosie. Chlapec je malého
vzristu, je pfitomné zvétSeni jater, srdce je postizeno nedomykavosti aortalni chlopné,
plice maji snizenou vitalni kapacitu, ostatni vnitini organy jsou nezménéné. Nemoc
vyznamné postihuje pohybovy aparat. Jsou pfitomny mnohé deformity kosti a kloubd.
Hrudnik je deformovany, pfitomen je hrb, vyklenuti sterna, kyfoskolioza. Konéetiny jsou
deformované, omezena je hybnost kolen a loktii, horni koncetiny maji snizenou svalovou
silu, dale je pfitomna napt. akrdlni hypermobilita rukou ¢i hyperreflexie na dolnich
koncetinéch.

Mentalni vyvoj chlapce neni vyznamné opozdén. Intelekt je normalni. Neni nutna

navstéva psychologa.
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Osetrovatelsky proces

Osetrovatelska diagnza 00002
1. NEDOSTATECNA VYZIVA z diavodu souasného onemocnéni, projevujici se
objektivné: fihanim, zalude¢nimi potizemi, vét§im ¢i mensim zvracenim béhem dne

subjektivné: nevolnosti, verbalnim projevem.

Cil: Pacient bude bez zaludecnich potizi, nebude zvracet, vyziva bude dostatecna.

Planované oSetiovatelské intervence

Sleduj nauzeu a zvraceni - ¢etnost, mnozstvi, barvu, pfimési, mozné vyvolavajici pficiny.
PIii ordinace 1ékare.

Sleduj stav hydratace.

Zajisti hygienu pacienta, véetné pravidelné hygieny dutiny ustni po zvraceni, i dostatek
¢istého lozniho pradla, emitni misku, buni¢inu.

Vyhodnot stav pacienta a pokud je to mozné, pokus se pacienta né¢im zabavit.

Podavej pacientovi dostatecné mnozstvi tekutin a zajisti piislusnou dietu - ¢.4.

Realizace oSetirovatelského planu
Osetfovatelsky personal sleduje zvraceni u pacienta, jeho celkovy zdravotni stav, stav
hydratace. Plni ordinace I¢kate a zajiStuje celkovou oSetfovatelskou péci o pacienta.

Podava pacientovi tekutiny a zajiSt'uje dietoterapii.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
Po plnéni ordinaci lékate 1 oSetfovatelské pé€i pacient nezvraci a netrpi zaludecnimi

obtizemi. Vyziva a hydratace jsou dostatecné.
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OSetrovatelska diagn6za 00108

2. DEFICIT SEBEPECE z duvodu télesného handicapu souvisejiciho se zakladnim
onemocnénim projevujici se

objektivné: obtizemi pii sebeobsluze - oblékani, hygiena

subjektivné: verbalné, zadosti o pomoc.

Cil: U pacienta budou zajistény a uspokojeny veskeré potieby v oblasti sebepéce

a sebeobsluhy.

Plinované osetiovatelské intervence

Sleduj pacienta a vyhodnot aktualni stav sebepéce.

Spolupracuj s matkou pacienta a domluv se s ni, které oblasti sebepéce je syn schopen
zvladat sdm, se kterymi je potfeba mu pomoci.

Pfi nepfitomnosti matky zajisti veSkeré potieby v oblasti sebepéce: dopomoc pacientovi
s ranni 1 vecerni hygienickou péci, s krmenim se, s oblékanim, s vyprazdiovanim atd.
Domluv se s pacientem s ¢im je nutné mu pomoci.

Nesnaz se za pacienta vSe délat sama, ale pouze mu dopoméhej s ukony, které sam
nezvladne.

Motivuj pacienta a podporuj ho v jednotlivych tikonech.

Vzdy vSe pacientovi oznam - co se s nim bude dit a dobie mu vysvétli jednotlivé tikony.

Po celou dobu péce o pacienta sleduj, zda jsou uspokojovany jeho veskeré potieby.

Realizace oSetFovatelského planu

Kazdy den hospitalizace jsou uspokojovany veskeré potfteby nemocného v oblasti
sebepée. V péci o pacienta se realizuje hlavné oSetfujici persondl, ale i jeho matka (kdyz
je pfitomna na odd¢leni). Je zajiSténa veskera hygienickd péce - je nutné se s pacientem

nejprve domluvit s ¢im chce pomoci, aby si neptipadal ménécenny.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
U pacienta byly po celou dobu hospitalizace pln¢ uspokojovany veskeré jeho potieby

v oblasti sebepéce a sebeobsluhy. PECi o pacienta zajiStoval oSetfovatelsky personal.
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Osetrovatelska diagnza 00095
3. PORUSENY SPANEK z diivodu dychacich potizi pii spani projevujici se
objektivné: pospavanim béhem dne

subjektivné: verbalnim projevem, inavou a vyCerpanim.

Cil: Pacient nebude mit potiZe se spanim. Nebude unaveny béhem dne.

Planované oSetiovatelské intervence

Zjisti, jaké ma pacient zvyklosti a ritudly pfed spanim.

Zajisti od matky pomicku BiPAP, ktera je potfebna pro spani kvuli spankové apnoi.
Snaz se, aby pacient $el spat v hodinu, na kterou je zvykly a mél ptes noc dostatek klidu.
Pokud je to mozné, zajisti vhodnou skladbu spolupacientt na pokoji.

Dbej na vyvazenost aktivity a odpo¢inku béhem dne.

Realizace oSetFovatelského planu

Béhem hospitalizace jsou oSetfovatelskym persondlem zajistovany veskeré potieby
pacienta v oblasti spanku a odpocinku. Kazdou noc je vyuzivano pomicky BiPAP.
Pacientovi jsou umoziovany jeho zvyky vykondvané pied spanim. Béhem dne je pacient

vhodné zamé&stnavan. Spi az 8-10 hodin celou noc.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
Pii pouzivani pomicky BiPAP nema pacient potiZe se spanim, je odpocaty a béZzné zvlada

veskeré aktivity béhem dne, neni unaveny.
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OSetrovatelska diagn6za 00028
4. RIZIKO DEFICITU TELESNYC TEKUTIN z divodu zvraceni projevujici se
moznymi znamkami dehydratace - snizenym koZnim turgorem, suchymi sliznicemi,

bolestmi hlavy atd.

Cil: U pacienta nedojde k dehydrataci, nebude mit zadné ptiznaky deficitu télesnych

tekutin.

Planované oSetiovatelské intervence

Sleduj zvraceni - Cetnost, mnozstvi, obsah, barvu, pfimési, piijem a vydej tekutin, celkovy
stav pacienta.

Podavej pacientovi dostate¢né mnozstvi tekutin per 0s (alespon 2l/den) a sleduj, zda je
pacient schopen toto mnozstvi tekuti vypit.

V pfipad¢ podavani infuznich roztokd plii ordinace lékafe - mnozstvi roztoku, ptidané
1éky, rychlost aplikace atd.

Podévej 1éky proti zvraceni dle ordinace 1¢kate.

Pravidelné n¢kolikrat denné sleduj stav hydratace pacienta - kozni turgor, stav sliznic atd.

Zajisti hygienu pacienta.

Realizace oSetfovatelského planu
Osetfovatelsky personal sleduje zvraceni a znamky hydratace pacienta. Podava dostatecné
mnozstvi tekutin a plni ordinace lékafe. Luzko pacienta je udrzovdno v Cistoté a je

zajisténa pravidelnd Ustni 1 celkova hygienické péce.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce

U pacienta nedoslo k dehydrataci.
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OSetrovatelska diagn6za 00155

5. RIZIKO PADU z ditvodu obtizné chiize souvisejici se zakladnim onemocnénim

Cil: U pacienta nedojde béhem hospitalizace k padu.

Plinované osetiovatelské intervence

Zhodnot pacientlv fyzicky stav - aktivitu, pohyby, chtizi atd.

Zajisti vhodné lazko a pomucky, které napomahaji zabranit padu z lizka a umoznuji lepsi
pohyb v luzku.

Pii jakémkoli pohybu mimo lizko vzdy zajisti dozor nad pacientem a umozni Mmu
pouzivani pomucek pii chlizi, na které je zvykly.

Pfi chiizi na malé vzdalenosti pacienta doprovod’. Pfi nutnosti piekonat vétsi vzdalenost
pouZzijte k pfesunu vozik.

Zajisti, aby pacient nemé¢l pti chiizi v cesté zadné prekazky.

Realizace oSetFovatelského planu

Osetfovatelsky personal zhodnotil pohybovy stav pacienta a zajistii vhodné luzko
(vybavené postranicemi) i vhodné pomiicky usnadnujici pohyb mimo lazko (francouzské
hole, invalidni vozik). Pfi chiizi - napt. ptfi doprovodu na toaletu, nejde pacient nikdy sam,
ale pouze v doprovodu oSetfovatelského personalu. Persondl zajistuje vhodné bezpecné

prostiedi bez prekazek.

Hodnoceni efektivnosti oSetfovatelské péce

B¢hem hospitalizace nedoslo k padu pacienta.
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Osetrovatelska diagn6za 00058
6. RIZIKO OSLABENI VAZBY RODICU A DITETE z davodu odlougeni chlapce od
matky

Cil: Vztah matky a chlapce se v pribéhu hospitalizace nezméni.

Plinované osetiovatelské intervence

Snaz se zjistit, zda matka skute¢né nemtize byt s chlapcem hospitalizovana.

Pouc¢ matku o dulezitosti kazdodennich navstév a kontaktu s pacientem - napt. pfes mobilni
telefon.

Umozni matce navstévovat pacienta i mimo stanovené navstévni hodiny.

KdyZz matka nebude piitomna, snaz se pacienta zabavit a odvést jeho pozornost od
odlouceni od matky.

Podporuj a uklidiuj pacienta.

Realizace oSetFovatelského planu

Matka nemulze byt se synem hospitalizovana z divodu péce o druhého syna. Je ji
umoznéno kdykoli chlapce navstivit. Pacient ma u sebe mobilni telefon a matka chlapci
Casto telefonuje. Matka svého syna utéSuje a podporuje ho. Pfi nepfitomnosti matky jsou
pacientovi oporou zdravotni sestry a ostatni zdravotnicky personal - snazi se chlapce
rozptylit a odvést pozornost. Pacient je také v pozitivnim kontaktu s dal§imi pacienty, ktefi

jsou spolu s nim hospitalizovani.

Hodnoceni efektivnosti oSetiovatelské péce
Vztah matky a syna se po dobu hospitalizace nijak nezménil. Matka syna casto

navstévovala a podporovala ho.
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Edukacni plan

Ugel

Poucit pacienta o riziku padu, z divodu pfesunu z lizka na invalidni vozik.

Cil

U pacienta nedojde béhem hospitalizace k padu.

Pomiicky

Vyukové metody

Rozhovor, invalidni vozik.

Nazorné slovo, rozhovor, prakticka ukazka.

bruh Casov
Specifické cile Hlavni body planu a Hodnoceni
il
ere dotace
Pacient bude | Psychicky ho podpotfim, | 5 Obavy ustoupily, pacient
vyjadfovat ~ obavy | vysvétlim, Ze se nemusi vyjadfoval méné obav.
A Z padu pii pfesunu | niceho obdvat. Personal
z lizka na vozik. mu vzdy pomuze.
Pacient popise | Vysvétlim piesun z lazka | 15 Pacient popsal postup pifesunu
pfesun z liZzka na | na vozik. z 1Zka na vozik.
K| vozik.
Pacient =~ pfedvede | Pfedvedu a  pomohu | 20 Pacient ptredvedl pfesun z ltzka
pfesun z liuzka na | pacientovi pfesun z lizka na vozik s pomoci i bez pomoci
P-M

vozik a  pozada

0 pomoc personal.

na vozik.

personalu.
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Porovnani priznakii nemoci obou pacientii

ZAKLADNI ZNAKY PACIENT C. 1 PACIENT C. 2
Forma MPS MPS 1. MPS IV
Vék 8 let 10 let
Diivod prijeti k Aplikace 1¢ku do Naugzea, zvraceni
hospitalizaci implantofixu
Intelekt Naruseny, znamky lehké Normalni

mentalni retardace
Chovani Strach, agrese, nespoluprace, | Strach, spoluprace, smutek,
ktik, pla¢, neklid klid, obezietnost
Agresivita Ano Ne
Zavislost na matce Ano Ano
Spolupriace Velice obtizna Dobra

PridruZena onemocnéni

Kraniofacialni dysmorfie,
kostni dysplasie,
psychomotoricka retardace,
dyslalie,
hepatosplenomegalie, kyfoza
patete, syndrom karpalniho

tunelu, obezita

Myopie, astigmatismus,
vrozend vada aortalni
chlopné, spankova apnoe
a hypopnoe, stav po operaci
dekomprese kréni
michy,stav po ventila¢nich

a ob&hovych komplikacich

po operaci
Makrocefalie Ano Ano
Makroglosie Ano Ano
Hepatomegalie Ano Ano

PostiZeni pohybového ANo - znacné ANO - znacné
aparatu
Chiize Obtizna, tzv. kachni chtize, Obtizna, zna¢né narusena

bez padi, na kratké
vzdalenosti neni nutné
vyuzivani kompenzacnich

pomtcek

deformitami kosti a kloubu,
vzdy je nutné pouzivani

kompenzacnich pomucek
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Pouzivani kompenzaénich

ANo - kodarek

Ano - berle, hole, invalidni

pomicek vozik
Riziko padu Ano Ano
Sebeobsluha Narusena Narusena
Verbalni komunikace Narusena Normalni
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Porovnani zakladnich potieb pacienti dle Maslowovy pyramidy potieb

ZAKLADNI POTREBY

PACIENT C. 1

PACIENT C. 2

1. Fyziologické potieby

Potieba dychani

Dychéni bez potizi.

Béhem dne dychani bez
potizi, v noci Casté

a hluboké apnoické pauzy
— nutné pouzivani pomtcky

BiPAP.

Potieba vody

Vypije denné 2,5 L tekutin.

Vypije denné 1,5 L tekutin.

Potteba spanku

Spi 8-10 hodin, obcasna
no¢ni  nespavost,  pred
spanim  uzivd  Risperdal
sirup.

Spi asi 8-10 hodin. Pted
spanim neuzivad zadné léky.
Trpi spankovou apnoi

a hypopnoi. Jiz rok je nutné
pfi spanku vyuzivat pfistroj

tzv. BiPAP.

Potfeba pfijimani potravy

Ma velikou chut’ k jidlu, je
nutné, aby pacientovi jidlo
nékdo pfipravil

a  kontroloval  snézené
mnozstvi. Ji pravidelné asi

5x denné.

Ma dobrou chut k jidlu.

Vzhledem k celkovému
stavu, je nutné, aby mu vzdy
jidlo nekdo pripravil.

Stravuje se pravidelné 5x

denné.

Potfeba vylu¢ovani

a vymeSovani

Frekvence vylucovani
stolice je 1-2x denné — bez
potizi. Moci asi 10x denng.
Na toaletu si dojde s pomoci
druhé osoby. Poceni je

pfiméiené.

Vyluc¢ovani stolice  je
pravidelné - 1x denné, bez
potizi. Moci asi 6-8x denné.
Dojde si sam na toaletu.

Poceni je pfimétené.
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Potieba fyzické aktivity

Chlapec se aktivné hybe.
Vydrzi déle stabilné sedét,
sam se postavi. Chodi

o SirSi  basi, chize je
kolébava tzv. kachni, bez
padi. Z divodu deformit
kostniho aparatu je takeé
omezena hybnost loktd,
prstd rukou, kolen a kotniki.
Na delsi vzdalenosti je nutné
vyuzivat détsky kocarek. 2x
tydné¢ chlapec dochdzi na

rehabilitaci.

Chlapec se aktivné hybe, ma
snizenou svalovou silu

v hornich  koncetinach.
Vydrzi stabiln¢ sedét, sam
se postavi, sam se pfesune
ze zidle na invalidni vozik,

¢1 z voziku na WC. Na kratsi

vzdalenost chodi o berlich,

pro del§si vzdalenosti je
nutné vyuzivat invalidni
vozik (ten vyuziva jiz

3 roky). 2x tydné dochazi na
rehabilitaci.

2. Potieby jistoty a bezpeci

Fyzické bezpecnost
— ochrana pied nésilim

a agresi

Vzhledem k v€ku jsou tyto
potieby  pacienta  velice
silné. Pottebuje neustalou

ochranu  pfed  nasilim

druhych osob.

Vzhledem k véku jsou tyto

potieby  pacienta  velice
silné. Potfebuje ochranu jak
pted star§imi osobami, tak

i pfed svymi vrstevniky,
mohou

kteti chlapci

ublizovat kvuli jeho

télesnému postizeni. Intelekt
pacienta je normalni, tudiz si
veskeré agresivni chovani

viaci jeho osobé plné

uvédomuje.

Moralni jistota

Vzhledem k mentalnimu
postizeni pacienta by se dalo
tvrdit, Ze moralni jistotu si
pacient neuvédomuje

a nepremysli nad ni.

Intelekt pacienta je
normalni, tudiZ je ziejmé, Ze
zaujima

urcity postoj

K moralnim hodnotam.
Chovani chlapce je slusné

a ptiméiené jeho véku.
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Jistota rodiny

Chlapec je c¢lenem plné
fungujici a podporujici se
rodiny. Vztahy v rodin¢ jsou
velice  pozitivni.  Bydli
spole¢n¢ s matkou, otcem
a mladsi sestrou. Potieba

jistoty rodiny je velice silna.

Chlapec je ¢lenem fungujici
a podporujici se rodiny.
Vztahy v rodin¢ jsou velice
pozitivni. Bydli spolecné
s matkou a mladSim
bratrem. Otec bydli
oddélene, ale s péci
o chlapce pomaha a ma
s chlapcem pozitivni vztah.
Potifeba jistoty rodiny je

velice silna.

Jistota zdravi

Vzhledem k mentalnimu
postizeni pacienta se da
tvrdit, ze jistotu zdravi si
pacient neuvédomuje a nad
svym zdravotnim stavem

nepremysli.

Intelekt pacienta je
normalni. Je zfejmé, Ze nad
svym zdravotnim stavem

I télesnym vzhledem
pfemysli. Trapi ho jeho

vzrust a celkovy stav.

3. Potieba lasky

a sounaleZitosti

Pratelstvi

Kromé primarni rodiny ma
chlapec  velice pozitivni
vztahy s babickami, tetami a
dédou. Chlapec navazuje
pratelské vztahy se svymi
spoluzdky a pedagogy Ve
svém specidlnim

vzdélavacim zafizeni.

Kromé priméarni rodiny ma
chlapec  velice pozitivni
vztahy s prarodiéi, prateli
rodiny, svymi pedagogy

a kamarady. Rodina, pratelé
1 kamaradi "ho berou jaky

je" a podporuji ho.

Potieba mit rodinu

Tuto  potfebu  pocituje
chlapec jako jistotu opory ve

své jeho stavajici rodiné.

Tuto  potfebu  pocituje
chlapec jako jistotu opory ve

své jeho stavajici rodiné.

75




4. Potieba uznani

sebeucty

a

Intelekt pacienta je postizen,

ale 1 pres to, pocituje
pacient ur¢itou miru uznani.
Jedna se pfevazné o formu
pochvaly za  vykonané
ukony, které ma splnit c¢i
ukony bézné kazdodenni
sebepéce a sebeobsluhy.

O mife sebetcty
a sebevédomi se nemohu
vyjadfovat z divodu

intelektového postizeni.

Intelekt pacienta je zcela

normdlni, tudiz pacient
pocituje ur¢itou miru uznani
a sebeucty. Navstévuje
zvlastni Skolu, dobfe se uci,
na své uspéchy je hrdy

a chce byt pochvalen,
uznavan a respektovan. Je
velice vdécny za to, Ze je
okolim

svym  nejbliz§im

pfijiman takovym, jakym je.

5. Potieba seberealizace

Z divodu intelektového
postiZeni pacienta je potieba
seberealizace dosti omezena.
Dalo by se tvrdit, Ze veSkera
seberealizace je zaméfena
pouze na kratkodobé ukoly.
neciti

Pacient  nejspise

dlouhodobou instinktivni
potiebu naplnit své sny

a schopnosti.

Pacient je v seberealizaci
velice snazivy. Rad a dobfe
se u¢i. Ma snahu ucit se
novym vécem. SnaZzi se byt
co nejvice sobéstacnym

a zvladd mnoho ukoni
kazdodenni sebeobsluhy

a sebepéfe. M4 urcité plany
do budoucna. Své postiZeni

pfijima. Je tvofivy a zajima

se o feSeni probléml
souvisejicich s jeho
postizenim.
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9 DISKUSE

Bakalaiska  prace na téma »OSetfovatelskd ~ péce 0 nemocné
s mukopolysacharidézou v détském veéku“ je zaméfena na poznatky o zdvazném
onemocnéni mukopolysacharidéza a je rozdélena na c¢ast teoretickou a praktickou. Po
shromdzdéni a prostudovani dostupné literatury jsem se v teoretické Casti prace zabyvala
kapitolami - lysosomalni stfddava onemocnéni, mukopolysacharidozy a péce o nemocné
dit¢ s mukopolysacharidézou. V kapitole lysosomalni stfddavd onemocnéni jsem se
zaméfila na obecny popis téchto onemocnéni, ve druhé kapitole pak rozvadim jednotlivé
skupiny mukopolysacharidéz. V  kapitole tieti - péfe o nemocné dité s
mukopolysacharidézou, jsem se zabyvala rodinou ditéte, u kterého bylo toto zavazné
onemocnéni  diagnostikovano a zminuji se také o vzdélavani déti nejen s timto zdvaznym
onemocnénim.

Cilem bakalai'ské prace bylo shromazdit informace o dvou vybranych détskych
pacientech trpicich nemoci mukopolysacharidéza a nasledné vypracovat dvé kazuistiky
o téchto pacientech. Dale jsem si stanovila nékolik tkold prace a to konkrétné: zjistit
zdravotni stav obou vybranych pacientli, zmapovat anamnézu vybranych pacientt,
identifikovat oSetfovatelské problémy vybranych pacientl, vypracovat oSetiovatelsky
proces a porovnat vysledky potieb jednotlivych vybranych pacientii mezi sebou. Ke
zpracovani kazuistik a celkové bakalatské prace byly vyuZzity informace od nemocnych
trpicich mukopolysacharidézou a jejich rodin. Vybrani byli dva détsti pacienti, ktefi trpi
riznymi formami nemoci mukopolysacharidoza a byli hospitalizovani na détském oddéleni
Krajské zdravotni a.s. Nemocnice Chomutov, 0.z. Dvé oddé€lené kazuistiky zpracovavaji
anamnestick¢é tUdaje o téchto pacientech, ziskané oSetfovatelskou anamnézu
s aplikaci koncepEniho modelu M. Gordonové a oSetfovatelsky proces. Nejvice informaci
0 pacientech jsem ziskala pomoci rozhovoru s rodi¢i pacientti a analyzou zdravotnické
dokumentace. Dale jsem pak vyuzivala informaci ziskanych pozorovanim pacientl
a rozhovorem s oSetfovatelskym personalem a 1ékafi, ktefi o déti peCovali.

Prvnim ukolem prace bylo zjistit zdravotni stav obou vybranych pacient. Diky
Iékaiskym vySetfenim i oSetfovatelské péci €i fyzikdlnim vySetfenim zdravotni sestrou
bylo mozné shromazdit veskeré aktudlni informace o zdravotnim stavu obou pacienttl.
Peclivou analyzou dostupné dokumentace a informaci, ziskanych od rodin nemocnych
chlapcii, jsem zpracovala veskeré dosavadni vySetfeni a zavéry o zdravotnim stavu

pacientd.
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Druhym tkolem prace bylo zmapovat podrobnou anamnézu vybranych pacientu.
Tento ukol se znacné prolina s prvnim tkolem prace. Jak jsem jiz vySe zminila, snazila
jsem se ziskat co nejvice anamnestickych udaji pomoci nékolika zdroji informaci
- pacient, rodina, zdravotnicky personal, zdravotnicka dokumentace. Po zmapovani vSech
dostupnych informaci byly veskeré uidaje zpracovany a zaznamenany do kazuistik.

Tretim ukolem prace bylo identifikovat oSetfovatelské problémy vybranych
pacientli, souvisejici se souCasnym i chronickym onemocnénim. Diky shroméazdéni
a zpracovani veskerych anamnestickych tdajii i celkovém vysSetieni obou pacienti bylo
mozné sestavit aktualni i potencidlni oSetiovatelské problémy pacienti. U kazdého
pacienta byly stanoveny aktudlni a potencialni oSetfovatelské diagnozy. Nékteré problémy
se u pacientll shoduji. Jsou to: deficit sebepéce a riziko padu. I pfes to, ze se vek i1 rizné
formy onemocnéni mukopolysacharidza u pacientti 1i8i, jsou tyto problémy stejné. Zcela
urcité se da tvrdit, ze deficit sebepéce i riziko padu ohrozuji pacienty pravé pro spole¢nou
hlavni diagnézu - mukopolysacharidéza. U obou chlapcii je znaéné postizen pohybovy
aparat, trpi deformitami kosti a velkych 1 malych kloubll. Pravé pro toto postizeni
pohybového aparatu je omezena sebepéce a sebeobsluha pacientl. I kdyz by se chlapci v
jistych oblastech radi obslouZili sami a nebyli zavisli na pomoci svého okoli, jejich rozsah
pohybovych moZnosti jim to nedovoli. Riziko padu pak také souvisi
s postizenim pohybového aparatu. Deformity kosti a kloubli zabraiiuji pacientim normalni
jisté chuzi. Pro pohyb je nutné vyuzivani kompenzacnich pomucek. Oba pacienti jsou
velmi fixovani na matce.

Ctvrtym tkolem prace bylo vypracovat osetiovatelsky proces. Po shroméazdéni
dostupnych informaci a anamnestickych tudajii bylo mozné stanovit a sepsat oSetfovatelsky
proces. Vyhodnotila jsem jednotlivé potieby obou pacienti. Po vyhodnoceni potieb jsem
stanovila u kazdého pacienta oSetfovatelské diagnozy. Ttetim krokem bylo naplanovani
oSetfovatelské péce - veSkerych ukont potfebnych k uspokojeni potieb pacienti. Po
naplanovani oSetfovatelské péce jsem ihned zacala s plnénim tohoto planu a s nejvysSim
usilim plnila veskeré naplanované ikony. BEhem mé neptitomnosti na odd¢leni plnil mnou
stanoveny oSetfovatelsky plan zastupujici oSetfovatelsky personal. Vzdy, kdyz jsem znovu
nastoupila do préce, peclivé jsem si pievzala informace o pacientech a prostudovala si
znovu zdravotnickou dokumentaci. Béhem plnéni oSetiovatelského planu bylo nutné
sledovat efektivnost péce a piipadné piehodnotit jednotlivé kroky v planu oSetfovatelské

péce. PInéni oSetiovatelského planu bylo uspesné.

78



Patym ukolem prace bylo porovnat symptomy a potieby jednotlivych vybranych
pacienti. mezi sebou. V prvni fadé bych se zminila o zikladni diagnéze
mukopolysacharidéza u  vybranych pacienti. Zatimco prvni pacient trpi
mukopolysacharidézou Il.typu, druhy pacient mukopolysacharidéozou IV.typu. Toto se
odrazelo na celkovych schopnostech, zkuSenostech i chovani obou pacientli. Vzhledem
k tomu, ze 8lety pacient ma diky své formé mukopolysacharidozy také postizen intelekt,
jeho chovani a projevy nejsou adekvatni jeho véku. Chlapec byl béhem hospitalizace
vystraSeny, n¢kdy agresivni ke svému okoli i sdm k sobé, téméf nekomunikoval,
nespolupracoval, kiicel, obtizn¢ chapal tkony, které se po chlapci vyzadovaly. Zatimco
10lety chlapec ma formu mukopolysacharidézy, kde neni postizen intelekt, spoluprace
s nim byla zna¢né jednodussi a pozitivnéjsi. I pres to, Ze byl vystraSeny a smutny, snazil se
s oSetfovatelskym personalem spolupracovat, nechal si vSe vysvétlit, dobie se s chlapcem
komunikovalo a Iépe se projevovala zpétna vazba. Oba chlapci maji spolecnou velice
silnou psychickou vazbu na svou matku. Avsak zatimco s 8letym chlapcem byla matka
hospitalizovand po celou dobu pobytu chlapce na détském oddéleni a byla pfitomna
u vSech c¢innosti, které bylo nutné u chlapce provést, matka star§iho chlapce nemohla byt
hospitalizovana spolu se svym synem (z divodu péce o mladsiho syna postizeného také
diagn6zou mukopolysacharidéza) a kazdy den dochazela za chlapcem pouze na navstévy.
Co se tyce pro oba chlapce spole¢né diagndzy mukopolysacharidéza, mohu se zde vyjadrit
k jejich odlisnym formam. Z diivodu riiznych forem nemoci maji oba chlapci také odlisné
potize a potieby (i kdyz nékteré se shoduji). V teoretické Casti prace popisuji jednotlivé
formy mukopolysachariddz, jejich pftiCiny, projevy, diagnostiku i 1é¢bu. Zamétime-li se
pak na konkrétni dvé formy MPS, kterymi nasi vybrani pacienti trpi, mizeme identifikovat
jednotlivé odlisnosti ¢i naopak spolecné znaky. Mladsi chlapec trpi formou nemoci MPS
II., u které je na rozdil od ostatnich typti MPS dédi¢nost gonosomalné recesivni (vdzana na
pohlavni chromozom X) a vyskytuje se jen u chlapct. Typické pro ni jsou ptiznaky jako
napi.: hepatosplenomegalie, hrubé rysy v obli¢eji, zpomaleny rist, makroglosie, opozdény
vyvoj feci, hrb, zdklon hlavy, zmény v chovani a mentdlni deficit. Star$i chlapec trpi
formou nemoci MPS 1V, pro kterou je charakteristicka autosomalné recesivni dédi¢nost
(postihuje rovnomérné chlapce 1 divky). Mezi hlavni ptiznaky MPS 1V patti: kratky trup,
vyklenuty hrudnik, hyperlordoza a nebo kyfoza torako-lumbalni patete, zaklon hlavy
z divodu postizeni kréni patefe, flexni postaveni V kycelnich ¢i kolennich kloubech,
zhorSena chtize, celkové maly vzrist s nemoznosti se pln¢€ naptimit, zvySend kazivost zubii
a jejich Casté vypadavani, intelekt je normalni.
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Dale miiZzeme porovnat chovani pacientli. Zatimco mlad$i pacient ma naruseny
intelekt a jeho chovani je zna¢né€ narusSené (je agresivni, nespolupracuje, place, kfici, ma
strach atd.), starSi pacient naruSeny intelekt ani chovani neméa (jeho chovani je adekvatni
jeho veéku, spolupracuje, neni agresivni).

Spolecnymi znaky pro oba pacienty jsou: zna¢né postizeni pohybového aparatu,
potize s chlzi, vyuzivani kompenzacnich pomicek potiebnych k pohybu, hepatomegalie,
makroglosie, makrocefalie a v neposledni fad¢ silné citové pouto ke své matce.

Co se tyc¢e potieb pacientl a stanovenych osetfovatelskych diagn6z, mohu poukazat
na to, ze v nékterych oblastech se potfeby shoduji, ne vSak ve vsech. Shodu miizeme
pozorovat v oblasti sebepéCe a sebeobsluhy - oba pacienti jsou ve zna¢né mite odkazani na
pomoci druhé osoby a jsou zavisli na péci nejcasteji své matky. Dalsi shoda se vyskytuje
v oblasti pohybu. Oba pacienti maji zna¢né postizen pohybovy aparat, trpi deformitami
kosti a kloubti, vyuzivaji k pohybu kompenza¢ni pomucky atd. S tim souvisi i riziko padu
¢i zranéni. Rozdil mizeme vidét naptiklad ve verbalni komunikaci. Zatimco u mladsiho
pacienta je verbalni komunikace znan¢ naruSena, starsi pacient s komunikaci nema zaddné
potize. Dalsi rozdilnosti v potebach a oSetfovatelskych diagnézach jsou pfitomny hlavné
kvili neshodé¢ 1ékatskych diagndz, se kterymi byli chlapci ptijati k hospitalizaci na détské

oddéleni.
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ZAVER

Bakalaiska  prace na téma »OSetfovatelskd ~ péce 0 nemocné
s mukopolysacharidézou v détském veéku* je zaméfena na poznatky o zavazném
onemocnéni mukopolysacharidoza. Je rozdélena na ¢ast teoretickou a praktickou.

Teoreticka ¢ast prace zpracovava tii vétsi kapitoly: lysosomadlni stiadava
onemocnéni, mukopolysacharidézy a péfe o nemocné dit€¢ s mukopolysacharidézou.
V Kkapitole lysosomalni stfadava onemocnéni jsem se zaméfila na obecny popis
lysosomalnich stfddavych onemocnéni, které ve druhé kapitole rozvadim - jednotlivé
skupiny mukopolysacharidéz. Ve tfeti kapitole - péfe o nemocné dité
s mukopolysacharidézou jsem se zabyvala rodinou ditéte, u kterého bylo diagnostikovano
zavazné onemocnéni a zminuji se také o vzdelavani déti se zdvaznym onemocnénim.

Praktickd cast prace je zamétend na konkrétni dva détské pacienty, ktefi trpi
onemocnénim mukopolysacharidéza, o které jsem méla moznost pecovat. V této Casti
prace jsou zpracovany dv¢ oSetrovatelské kazuistiky.

Cilem bakalaiské prace bylo shromazdit informace o dvou vybranych détskych
pacientech trpicich nemoci mukopolysacharidéza a nasledné vypracovat dvé kazuistiky
o téchto pacientech. Tento hlavni cil doprovazelo bakalaiskou praci pét ukolii prace. Ukoly
prace bylo zjistit zdravotni stav obou vybranych pacientdi, zmapovat anamnézu vybranych
pacientl,  identifikovat oSetfovatelské problémy vybranych pacientl, vypracovat
oSetfovatelsky proces, porovnat vysledky jednotlivych vybranych pacienti mezi sebou.
Diky veskerym ziskanym aktualnim anamnestickym udajum, vySetfeni pacientii, analyzy
dokumentace, pozorovanim a vyhodnocenim potfeb pacientli jsem ze shromazdénych
informaci vypracovala dvé oddélené kazuistiky o vybranych pacientech. Cil 1 veSkeré
ukoly prace byly splnény.

Hlavni otdzka prace znéla: ,,Budou potteby dvou détskych pacientd s raznymi
formami mukopolysacharidozy stejné?*“. Predpokladala jsem, Ze: ,,Potfeby dvou détskych
pacientll s riznymi formami mukopolysachari6z budou odlisné.”“ Tento ptredpoklad jsem
stanovila podle faktu, Ze oba chlapci sice trpi stejnou nemoci - mukopolysacharidoza,
avSak jejimi riznymi formami. Na zdklad€ sepsani jednotlivych kazuistik a porovnani
potieb, 1ékatskych zavera a oSetfovatelskych diagnoz jsem dosla k zaveru, Ze pozorujeme
uréitou shodu v nékterych oblastech potfeb pacienti - ne vSak ve vSech. S rlznymi
formami mukopolysacharid6z pfichazeji 1 rizné ptiznaky ¢i potize. Co je u jednoho

pacienta dominujicim znakem, u druhého to tak byt nemusi. Dalsi rozdilnosti v potifebach
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a oSetovatelskych diagn6zach jsou ptitomny hlavné kviili neshodé€ 1ékarskych diagnoz, se
kterymi byli chlapci piijati k hospitalizaci na détské oddéleni. Potieby vyplyvajici ze
spolecnych piiznakii pro mukopolysacharidozu se pak shoduji.

Zaveérem bych chtéla poukazat na zavaznost nemoci mukopolysacharidoza, at’ se
jednéd o jakoukoli jeji formu. Klinické projevy jsou vysoce riznorodé, ale spolecny je
progresivni charakter postizeni a velmi zavazna prognéza. Onemocnéni postihuje nejen
samotného pacienta, ale celé jejich rodiny, které jsou obtézkany starostmi a péci o své
nemocné déti.

V osetfovatelské péci a celkovém pfistupu k vybranym nemocnym chlapcim
doporucuji, pristupovat ke kazdému chlapci individudlné dle jeho aktudlnich potieb
a probléml. Musime brat v potaz, ze kazdy chlapec trpi jinou formou MPS a tudiZ jsou
nékteré jejich potieby odlisné. Ke kazdému chlapci ptistupujeme a komunikujeme s nim

dle jeho mentalnich schopnosti.

82



SEZNAM ZDROJU

1. Bruce Ostler at all. Diseases of the Eye and Skin: A Color Atlas, 1.vyd. Philadelphia :
Lippincott Williams & Wilkins, 2004. 413 s. ISBN 0-7817-4999-9.

2. HAJEK,Zdengk a kol. Zdiklady prenatdlni diagnostiky. 1.vyd. Praha : Grada, 2000. 424s.
ISBN 80-7169-391-X.

3. HOFFMANN,George,F. a kol. Dédicné metabolické poruchy. 1.vyd. Praha : Grada,
2006. 415s. ISBN 80-247-0831-0.

4. LANGMEIER Milos a kol. Zdklady lékarské fyziologie. 1.vyd. Praha: Grada, 2009.
320s. ISBN 978-80-247-2526-0.

5. MALINOVA,Véra Lysosomalni onemocnéni — sou¢asné moznosti diagnostiky a terapie.

Pediatrie pro praxi. 2013, ro¢. 14, ¢.3, s. 157-160. ISSN 1213-0494.

6. MICHALIK Jan a kol. Metodika posuzovini specidlnich vzdélavacich potieb u déti a

Zdku se vzacnymi onemocnénimi. 1.vyd. Olomouc : Spole¢nost pro mukopolysacharidozu,

2012a. 118s. ISBN 978-80-86532-26-4.

7. MICHALIK Jan a kol. Ucebni texty pro ticastniky vzdélavaciho kurzu ,, Rodic a dité/%dk

se vzacnym onemocnénim. Olomouc : Spolecnost pro mukopolysacharidézu, 2011. 110s.

8. MICHALIK, Jan Metodicky privodce rodice ditéte se zdravotnim postizenim (nejen) na
zdkladni skole. 1.vyd. Usti nad Labem : EdA, 2012b. 234s. ISBN 978-80-904927-8-3.

9. MICHALIK,Jan Rodice a dité se zdravotnim postizenim (nejen) na zdkladni Skole.
1.vyd. Pardubice : Studio Pres, 2013. 150s. ISBN 978-80-86532-29-5.

10. NUSSBAUM ,Robert a kol. Klinicka genetika. 6.vyd. Praha : Triton, 2004. 426s. ISBN
80-7254-475-6.



11. PESLOVA, Radka Prdvni privvodce pecujicich 2012. 1.vyd. Brno : Moravskoslezsky
kruh, 2012, 112s.

12. RICAN, Pavel a kol. Détskd klinickd psychologie. 4.vyd. Praha : Grada, 2006. 603s.
ISBN 80-247-1049-8.

13.SPOLECNOST PRO MUKOPOLISACHARIDOZU - KOLEKTIV AUTORU.
Zpravodaj spolecnosti to mukopolysacharidozu ,, Deset let na cest¢”. Olomouc :

Spole¢nost pro mukopolysacharidézu, 2004, 50s.

14. VAGNEROVA Marie a kol. Psychologie handicapu. 1.vyd. Praha : Karolinum, 2001.
230s. ISBN 80-7184-929-4.

15. VOKURKA, Martin, HUGO,Jan a kol. Prakticky slovnik mediciny. 7.rozsitené vyd.
Praha : Maxdorf, 2004. 490s. ISBN 80-7345-009-7.

16. ZAVODSKA Radka Biologie bunck. 1.vyd. Praha : Scientia, 2006. 160s. ISBN 80-
86960-15-3.

17. ZEMANJifi a kol. Mukopolysacharidoza. 1.vyd. Olomouc : Spoleénost pro
mukopolisacharidézu, 2010. 110s. ISBN 978-80-86417-11-0.

18. KUTNOHORSKA, Jana. Vyzkum v osetrovatelstvi. 1.vyd. Praha : Grada, 2009. 175s.
ISBN 978-80-247-2713-4.

19. MIOVSKY Michal. Kvalitativni pristup a metody v psychologickém vyzkumu. 1.vyd.
Praha : Grada, 2006. 332s. ISBN 80-247-1362-4.



20. JESINA Pavel, ZEMAN, Jiti. Medicina po promoci. MEDICAL TRIBUNE[online].
2011 [cit. 25.11.2013]. Dostupné: http://www.tribune.cz/clanek 25303

21. NATIONAL MPS SOCIETY. MPSI. ATLANTIK BT [online]. 2011 [cit. 26.6.2013].

Dostupné:http://www.mpssociety.org/mps

22. UHLIKOVA, Katefina. Focus on Hunter.SHIRE PHARMACEUTICALS LIMITED
[online]. 2011 [cit.25.6.2013]. Dostupné: http://www.focusonhunter.cz

23. MEFANET. Wikiskripta. CREATIVE COMMONS [online]. [cit. 2.3.2014]. ISSN
1804-6517. Dostupné: http://www.wikiskripta.eu

24. GENET. Centrum lékarské genetiky a reprodukcni mediciny. MPRESENT s.r.o.
[online]. 2010. [cit. 26.11.2013]. Dostupné: http://www. Genet.cy/pravdepodobnosti.html

25. WIKIPEDIE. Gonosomdlné recesivni dedicnost. CREATIVE COMMONS [online].
2013. [cit. 26.11.2013]. Dostupné: http://www.cs.wikipedia.org



SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK
MPS - mukopolysacharid6za

CPAP - continuous positive airwais pressure

BiPAP - bilevel positive airway pressure - ptistroj pro 1é¢bu spankové apnoe
CNS - centralni nervova soustava

ORL - otorhinolaryngologie

UPV - uméla plicni ventilace

VEN - Vseobecna fakultni nemocnice

KDDL - klinika détského a dorostového 1ékarstvi



SEZNAM CIZICH SLOV

acetabulum - kloubni jamka kyc¢elniho kloubu

adenotomie - odstranéni adenoidni vegetace (nosni mandle)

afebrilni - bez teplot

angina pectoris - srdeéni onemocnéni, kdy vlivem zmenSeného piisunu kysliku k
srdecnimu svalu nedochazi k jeho spravnému stahovéni

apendektomie - chirurgické odstranéni slepého stieva

apnoe - nekontrolované zadrzeni dechu

astigmatismus - je refrak¢ni o¢ni vada, zptisobujici nepfesné zaostieni svétla na sitnici
ateroskler6za - kornaténi tepen, vznika v dasledku uklddani tukovych latek do stény tepny
atrofie - ubytek zivé tkané

biopsie - diagnosticka metoda spocivajici v odbéru vzorku tkané

celiakie - chronické onemocnéni sliznice tenkého stfeva zptisobené piecitlivélosti na lepek
cyandza - modravé az modrofialové zbarveni kiize a sliznic, které se objevuje pfi
nedostate¢ném okysli¢eni krve

degenerativni onemocnéni - nemoci charakterizované progredujici destrukci urcitych
bunék

diabetes mellitus - aplavice cukrova - porucha metabolismu sacharida

diafyza - stfedni cast dlouhé kosti

dyskinesa - porucha pohybové schopnosti

dyslalie - porucha vyslovnosti

dysmorfie - tvarova odchylka

dyspepsie - zazivaci potize

Enurezis nocturna - no¢ni pomocovani

epigastrium - nadbfiisek

extenze - natazeni

femur - kost stehenni

fibroblasty - zakladni bunky vazivové tkané

flexe - ohnuti

gastrostomie - vyusténi zaludku

glykosaminoglykany - polysacharidy tvofici velkou ¢ast mezibunécné hmoty v pojivové

tkani



grafomotorika - Groven pohybové zpisobilosti pro graficky vyraz, psani, obkreslovani,
kresleni, rysovani

hepatomegalie - zvétseni jater

hepatosplenomegalie - zvétSeni jater a sleziny

histologie - védni disciplina zabyvajici se studiem mikroskopické struktury zivocisnych
tkani

hyperplazie - zbytnéni tkané

hypopnoe - oslabené dychani

cholecystektomie - chirurgické odstranéni zluéniku

ikterus - zluté zabarveni sklér, sliznic a kize

implantofix - specialni katetr, ktery usnadiiuje intravenozni zavedeni jehly.

infarkt myokardu - nahlé pieruSeni krevniho zasobovani ¢asti srdce

inkontinenci mo¢i - samovolny tnik moci

inquinalni hernie - tfiselna kyla

izokorie - stejna velikost zornic

kardiorespiracniho selhdni - selhani funkce srdce a plic

keratansulfat - latka tvofici vyznamnou slozku rohovky a chrupavek

kontraktury - zkraceni

kraniofacialni - anomalie lebky

kyf6za - vyklenuti patefe v pfedozadni roviné smérem dozadu

laminektomie - operace, pfi niz se odstraiuje zadni oblouk jednoho ¢i vice obratlt
leukocyty - bilé krvinky

lordoza - vyklenuti patete v predozadni rovin€ smérem doptedu

makrocefalie - abnormalni zvétseni hlavy

makroglosie - zvétseni jazyka

makromolekula - rozsahla molekula s velkou molarni hmotnosti

mesotitida - zanét stfedniho ucha

myopie - kratkozrakost

nauzea - pocit na zvraceni

nesteroidni antiflogistika - 1éky s protibolestivym, protihore¢natym a protizanétlivym
ucinkem

oligosacharidy - cukry slozené z né€kolika monosacharidovych podjednotek
organomegalie - zvétSeni organt

orchidopexe - uloZeni varlete do spravné polohy v Sourku



oxygenoterapie - 1é¢ba kyslikem

per os - Gisty

pneumonie - zapal plic

polindsa - senna ryma

prenatalni - jesté pfed narozenim

prognoza - systematicky odvozend vypoveéd o budoucim stavu objektivni reality
progresivni - postupujici

protruze - vysunuti doptfedu

S. - stranka

sacharidy - cukry

sectio caesarea - Cisaisky fez

sepse - celkova reakce organismu na infekci

sternum - hrudni kost

syndrom - soubor ptiznakt

syntéza - proces spojovani dvou nebo vice ¢asti do jednoho celku

tracheostomie - chirurgicky vykon nebo stav po ném, kdy je pridusnice uméle vytsténa na
povrch téla

transplantace - ptenos tkan¢ ¢i organu z jednoho téla do druhého ¢i z jednoho mista téla na
jiné

tremor - ties

tympanostomie - umélé vyusténi stiedousni dutiny k jejimu drénovani

umbilikalni hernie - pupecni kyla
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Obrazek ¢. 1: Autozomalné recesivni dédi¢nost

Rodi¢e prenaseci

Dité bez mutace  Déti prenasedi Dité nemocné

Zdroj: Centrum 1ékaiské genetiky a reproduk¢éni mediciny [cit. 26.11.2013]



Obrazek ¢. 2: Gonozomalné recesivni dédi¢nost

Gonozomalné recesivni dédi¢nost

Ctec Matka
zdravy prenasecka
i .q g
XY X
B zdravy
[ INemocny
[Wrrenasecka o
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[ B4 TIRA

X
Syn Dcera Dcera Syn
zdravy zdravé prenadefka nemocny

U.S. National Library of Medicine

Zdroj: Wikipedie [cit. dne 26.11.2013]
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Priloha 1

Zdroj: vlastni



Ptiloha 2

Barthehiy test zakladnich vSednich ¢innosti.

JADL-getivity daily living)
Cmnost: Provedenicmnosti: Bodove skore
01.[Najedeninapiti | Samostame bez pomoct 10
S pomoct 03
Neprovede 00
02.] Oblekani Samostams bez pomoct 10
S pomoci 03
Neprovede 00
03.| Koupani Samostame nebo s pomoct 0
Neprovade 00
04.[ Osobnihygiena Samostame nebo s pomoct 0
Neprovede 00
03.|Kontinencemo¢i | PIné kontmenmi 10
Obcas mkontmentni 0>
rvale mkontmentm 00
06.| Kontinence stolice | PIné kontmenmi 10
Obcas mkontmentni 05
Inkontmentni 00
07.[ Pouzmti WC Samostame bez pomoct 10
S pomoct 03
Neprovede 00
08.| Presun luzko-zidle | Samostame bez pomoct 1)
S malou pomoct 10
Vydrzi sedet 05
Neprovede 00
09.| Chuze porovine |Szmostamenad 30 metra 1
S pomoct 30 metr 10
Navoziku DU metru 0>
Neprovede 00
10.| Chuze po schodech | Samostams bez pomoci 10
S pomoct 0
neprovade 00
Hodnoceni stupné zavislosti
Hodnocen:: Zzvislost Body
Vysoce zavisly 00-40bodu
Zavislost stredniho stupne 4)-60bodu
Lehkazavislost 6> —93 bodu
nezavisly 96— 100 bodu

Zdroj: vlastni




Ptiloha: 3

Multimedialni trenazér planovani a osetrovatelskeé pece

Zdroj: vlastni



Ptiloha 4

INFORMOVANY SOUHLAS

NAZEV BAKALARSKE PRACE
Osetrovatelska péce o nemocné s mukopolysacharidézou v détském véku.

STUDENT

Anna Zizkova

Katedra oSetfovatelstvi a porodni asistence
Fakulta zdravotnickych studii ZCU
Zizkoval7@seznam.cz

VEDOUCI BP:
Mgr.Lenka Baumrtova
Détska kardiologie
Nemocnice chomutov,0.z.

CiL STUDIE

Cilem studie je shromazdit co nejvice informaci o dvou vybranych détskych pacientech trpicich nemoci
mukopolysacharidéza a nésledné vypracovat dvé co mozna nejpodrobngjsi kazuistiky o téchto
pacientech.

S Vasim svolenim bude proveden rozhovor s Vami, ktery bude zaznamenédn 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 pfi 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 muizete takeé
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 identifikovéana.



Ptiloha 5

lesnévikaemy  Chlapci0 - 18 let
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