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Abstrakt

Tato bakalafska prace je zamétena na definovani specifik oSetfovatelské péce u pa-
cientli s onemocnénim spinalni muskularni atrofie (SMA). SMA je fazeno mezi nevylé-
¢itelna genetickd onemocnéni, zptusobujici postupné atrofovani svalii a deformity téla.
Zustava ale zachované smyslové vniméni a intelekt. Vyskyt onemocnéni
Vv novorozeneckém a détském veéku prevazuje, neni vSak vyjimkou propuknuti nemoci
V dospelém veéku. Jedna se o onemocnéni s fatalnimi nasledky. Vhodna oSetfovatelska
péce ma velky vyznam v udrzeni stavajiciho zdravotniho stavu pacientt po nejdelsi
moznou dobu a oddéleni nastupu zhorSeni zdravi. OSetfovatelska péce je poskytovana
vzdy s ohledem na aktudlni stav, stddium nemoci a s pfihlédnutim k naléhavosti potieb.

Bakalaiska prace je rozdélena na teoretickou a empirickou (vyzkumnou) cast.
V teoretické Casti se zabyvame onemocnénim SMA, incidenci, rozdélenim, moznostmi
terapie a osSetfovatelskou péci. Zminujeme také organizace a registry, které pomahaji
zajistovat péci a poradenstvi rodinam pecujicim 0 pacienty s SMA.

V souvislosti s tématem bakalaiské prace jsme zvolili tfi cile. 1.: Zmapovat specifi-
ka oSetfovatelské péce u pediatrickych pacientti se spinalni muskularni atrofii z pohledu
vSeobecnych sester. 2.: Zmapovat specifika oSettovatelské péce u dospelych pacientl se
spinalni muskularni atrofii z pohledu vSeobecnych sester. 3.: Porovnani specifik oSetro-
vatelské péce u pediatrickych a dospélych pacientli se spindlni muskularni atrofii.
K naplnéni zvolenych cilit ndm poslouzila metoda kvalitativniho vyzkumného Setieni
pomoci polostrukturovaného rozhovoru. Ke kvalitnimu zhodnoceni cili ndm slouzily
vyzkumné otazky: Jak specifikuji sestry oSetfovatelskou péc¢i poskytovanou pediatric-
kému pacientovi se spinalni muskularni atrofii? Jak specifikuji sestry oSetfovatelskou
péc¢i poskytovanou dospélému pacientovi se spinalni muskuldrni atrofii? S jakymi po-
tiebami se nejCastéji setkavaji sestry pii péci o pacienta se spinalni muskularni atrofii?

Vyzkumny soubor tvofilo celkem Sest respondentek, z nichz tfi oslovené mély zku-
Senosti s péci o pediatrické pacienty a tfi oslovené s péci o pacienty dospélé. Na otazky
odpovidaly dle svych zkuSenosti a znalosti, nabytych béhem praxe na oddéleni. Odpo-

védi jsme se souhlasem respondentek a v souladu s dodrzenim anonymity nahravali a



zpracovali do doslovné piepsanych rozhovori. Ke zpracovani byla vyuzita technika
otevieného kodovani, formou tuzka a papir. Ziskané informace jsme rozdélili do kate-
gorii a pro prehlednost zpracovali do myslenkovych map.

Odpovédi na stanovené cile jsme pomoci vyzkumného Setieni ziskali a miizeme je
hodnotit jako splnéné. Z vyzkumného Setieni vyplyva, Ze pro sestry pecujici o pediat-
rické pacienty je dulezity veék pfi prvnim vyskytu onemocnéni. Je tim ovlivnéna moz-
nost komunikace a to jak verbalni tak neverbalni. Jako specifikum shodné uvedly roz-
poznani vyrazi pohody ¢i ,,nekomfortu” a to mimikou, nebo pies monitorovani vital-
nich funkci. V odpovédich pievlada zajisténi fyziologickych potieb. Socialni a psychic-
ké potieby, ty sestry zmifuji, ale blize nespecifikuji. Vyssi potieby pry tyto déti uz ne-
maji. Ani jedna neuvadi spiritudlni potfeby. V oSetiovatelské péci udavaji zabezpeceni
pruchodnosti tracheostomické kanyly a kontrolu stavu dutiny ustni. V otazce vyzivy se
shoduji na zpasobu podani stravy pies PEG. Také se shoduji na potfebé pravidelného
polohovani. Co se tyka rehabilitace, v tom se s nazory z odborné literatury rozchazeji.
Dv¢ sestry zmifiuji, Ze rehabilitovani nema u téchto déti vyznam, protoze jim zpusobuje
bolest a je vhodnéjsi nechat déti v poloze, kterd je jim pfijemna a pouze jim ulevovat.
Vyprazdiovani moce zajist'uji pomoci PMK nebo mocenim do plen. Z divodu vyskytu
Casté zacpy se shoduji na podavani laxativ a manualnim vybaveni stolice v ptipadé sky-
bala.

Vyzkumné Setieni u sester pecujicich o pacienty dospélé ndm objasiuje, Ze nejcas-
t&j8i bariérou je stav védomi, psychicky stav a porucha verbalni a neverbalni komunika-
ce. U potieb pacientli sestry na prvnim misté uvadi potieby fyziologické a zabezpeceni
dilezitych zivotnich funkci. Nasledné naplnéni psychickych potieb. Socidlni ani spiritu-
alni potieby sestry vilbec neuvedly. CoZ nas vede k usudku, Ze nemaji dostatecné in-
formace o napliiovani potieb bio-psycho-socialnich. V oSetfovatelské pé¢i o dychaci
cesty sestry uvadeji péci o tracheostomickou kanylu a odsavani. Odpovédi tykajici se
oSetfovani dutiny Ustni jsou ode vSech sester stru¢né a zaméfené na pomucky k péci. U
vyzivy preferuji per os, dle stavu pacienta. Poté zavedeni NGS nebo NJS. Nejcastéjsim
zpusobem podani stravy udavaji PEG. Pti imobilité pacienta se vSechny shoduji na po-

lohovani. Pouze jedna sestra zmifiuje pouZiti bazalni stimulace a dvé promazavani téla



pacienta. Pro vyprazdnovani moce pouzivaji PMK, jedna uvedla i epicystostomii. U
vyprazdiovani stolice se shoduji na podavani laxativ, klyzmat a také manualnim vyba-
veni stolice z divodu Castého vyskytu zacpy.

Vysledky Setfeni ndm poukazuji na rozdily v oSetfovatelské péci poskytované dé-
tem a dospélym. Nejpodstatnéjs§imi v kategorii bariér v komunikaci, je u déti vék a u
dospélych stav védomi, ochota a moznost komunikace. | v uspokojovani potieb jsou
nalezeny rozdily. U dospélych pacienti to je touha v plnéni i vysSich potieb, kdezto u
déti jde o naplnéni fyziologicky a socidlnich potfeb. V oSetfovatelské péci podstatné
rozdily nalezeny nejsou. Pouze v péci o imobilniho pediatrického a dospélého pacienta.

Ze ziskanych vysledka v praktické casti bakalaiské prace bych chtéla pouzit po-
znatky k rozsifeni informovanosti v§eobecnych sester, které nemaji zkuSenosti s péci o

pacienty s SMA a také k lepsi informovanosti $ir$i vefejnosti o tomto vzacném a mnoh-

dy fatalnim onemocnéni.

Kli¢ova slova: spindlni muskularni atrofie, sestra, pediatricky pacient, dospély pacient,

oSetrovatelska péce



Abstract

This thesis is focused on defining the specifics of nursing care for patients with di-
seases of spinal muscular atrophy (SMA). SMA is classified as an incurable genetic
disease that causes progressive muscle atrophy and deformity of the body. Sensory
perception and intellect however remain preserved. The incidence of the disease in the
neonatal and childhood age prevails, however outbreaks of the disease in the adult ageis
not an exception. It is a disease with fatal consequences. Suitable nursing care is of
great importance in maintaining the health of the patients for the longest possible time
and delaying the onset of worsening health. Nursing care is always provided with
regards to the current status, stage of disease and taking into account the urgency of the
needs.

The thesis is divided into theoretical and empirical (research) part. The theoretical
part deals with SMA disease, its incidence, classification, treatment options, and nursing
care. Italso mentions the organization and registries that help provide care and
counseling to families caring for patients with SMA.

In connection with the theme of this thesis, we chose three targets. 1.: Maps out the
specifics of nursing care for pediatric patients with spinal muscular atrophy from the
perspective of nurses. 2.: Maps out the specifics of nursing care for adult patients with
spinal muscular atrophy from the perspective of nurses. 3.: Comparison of the specifics
of nursing care for pediatric and adult patients with spinal muscular atrophy. To the
achievement of the selected objectives served us a qualitative research method of
investigation using a semi-structured interview. To the quality evaluation of objectives
we used these research questions: How the nurses specify nursing care provided to a
pediatric patient with spinal muscular atrophy? How the nurses specify nursing care
provided to an adult patient with spinal muscular atrophy? With what needs are the
nurses most commonly experienced when providing care to pediatric patients with
spinal muscular atrophy?

The research group consisted of six respondents, three of which respondent had
experience with the care of pediatric patients and three addressed with care for adult



patients. The questions were answered according to their experience and knowledge
acquired during practice at the department. We recorded the answers with the consent of
respondents and in accordance with the respect to the anonymity and processed it to
literally overwritten talks. The processing technique of open coding was used, using
pencil and paper. We have divided the information obtained into categories and
processed for clarity to the mind maps.

We gained the responses to the stated objectives through the research therefore we
can evaluate them as fulfilled. The investigation of the research shows that at first
occurrence of the disease the age of patients is important for nurses caring for pediatric
patients. It is influenced by the possibility of communication with patients, both verbal
and non-verbal way. As the specifics they identically stated recognition of expressions
of comfort or "discomfort"” through mimics, or through monitoring of vital functions. In
responses prevails ensuring of the physiological needs. The nurses mentioned the social
and psychological needs, however they did not specified them closer. These children
apparently do not have any further needs. Neither of the nurses mention any spiritual
needs. The nursing care indicate security throughput tracheostomy cannula and check
the status of the oral cavity. In terms of nutrition the nurses agree on the method of
serving the food through the PEG. They also agree on the need for regular
positioning. With regards to the rehabilitation, the opinions from the scientific literature
diverge. Two nurses mention that rehabilitation has no meaning to these children
because it causes them pain and it is better to leave the children in a position that is
comfortable to them and only relieve them. Emptying urine is ensured by the PMK or
urinating in diapers. Due to the frequent occurrence of constipation they agree on
serving laxatives or using skybala.

The survey of nurses caring for adult patients, makes it clear that the most common
barrier is a state of consciousness, mental state and the failure of verbal and nonverbal
communication. For the needs of patients, nurses in the first place indicates the
physiological needs and security of important life functions. Subsequently meet
psychological needs. Social or spiritual needs nurses did not mention at all. Which leads
us to the conclusion that they do not have sufficient information about meeting the bio-



psycho-social needs. In the nursing care of respiratory ways nurses report caring for
tracheostomy cannula and a suctioning. Answers about the treatment of the oral cavity
are from all nurses concise and focused on equipment to care. In the case of nutrition
they prefer per os (orally) according to the patient's condition. After that they use the
help of NGS or NJS. The most common way of serving the diet they indicate the PEG.
In case of immobility of the patient they all agree on positioning. Only one nurse
mentions the use of basal stimulation and two nurses mention the use of lubrication of
the patient's body. For emptying urine they use PMK, one also mentioned
epicystostomy. For defecation they agree on serving of laxatives, enemas and manual
defecation due to frequent constipation.

The results of our survey highlight the differences in nursing care provided to
children and adults. The most relevant in the category of barriers in communication, is
the age of the children and adults state of consciousness, the willingness and the ability
to communicate. Even in meeting the needs of patients there are differences
found. Adult patients desire to fulfill even higher requirements,while with children it is
about fulfilling the physiological and social needs. In the nursing care, significant
differences are not found. Only in the care of pediatric and adult immobile patient.

The results obtained in the practical part, 1 would like to use the knowledge to
broaden awareness of nurses who have experience in caring for patients with SMA and

to better inform the general public about this rare and often fatal disease.

Keywords: spinal muscular atrophy, the nurse, paediatric patient, adult patient, nursing

care
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Uvod

Bakalaiska prace je zaméfena na onemocnéni Spinalni muskularni atrofie (SMA)
a na specifika v oSetiovatelské péci o pacienty s touto nemoci. Cilem je zaméfeni se na
definovani specifik poskytované péce, ktera jsou u tohoto onemocnéni velice dulezita,
protoze se jednd o onemocnéni nevylécitelné. OSetfovatelskd péce ma tedy podstatny
vyznam, pro udrzeni stavajiciho a oddaleni zhorSovani zdravotniho stavu pacientil a to
jak pediatrickych, tak dospélych.

Spindlni muskularni (svalova) atrofie je fazena mezi geneticky podminéné one-
mocnéni a zaroven onemocnéni vzacnd. Jednd se o nejcastejsi fatdlni onemocnéni ner-
vosvalové soustavy kojeneckého véku. Intelekt a smyslové vnimani je u pacienta za-
chovano. Fenotyp onemocnéni rozdélujeme do Ctyi typt dle zavaznosti. ldentifikace
typu je zavisla na veéku, kdy se objevi prvni obtize, na maximalni hybnosti a na pramér-
né délce zivota. Do dnesni doby neexistuje u¢inna lé¢ba. Casteéné 1é¢it se daji pouze
priznaky onemocnéni. Medikamentézni 1é¢bou jsou léky Ammonaps a Valproat, u kte-
rych byl prokazan uc¢inek na narist svalové hmoty. Neoddélitelnou soucasti 1écby je
oSetfovatelskd péce, na které je pacient zdvisly. Budeme se ji zabyvat predevSim
Z pohledu péce v nemocni¢nim prostiedi.

V prubéhu ziskavani informaci o onemocnéni SMA jsme se setkali s prekazkami.
VétSina dostupnych publikaci se zabyvala onemocnénim pouze okrajové€, byly prevazné
medicinského rdzu, anebo zaméfeny na pomoc a poradenstvi socidlni. Podrobné&ji se
nezabyvaly oSetfovatelkou péci.

Zvolené téma je pro mé zajimavé a chtéla bych si doplnit informace, tykajici se
onemocnéni SMA. Zaméfim Se na ziskani informaci o zptisobech oSetiovatelské péce.
Cilem budou zjisténi, jak vSeobecné sestry vnimaji a definuji specifika oSetfovatelské
péce. Chtéla bych porovnat, zda jsou rozdily v péci o détského a dospélého pacienta.
Prozkoumani tématu a jeho vysledky by mohly podle mého nézoru slouzit jako navod
k poskytovani péfe o takto nemocné. Zvysit informovanost sester, které
s onemocnénim SMA nemaji zkuSenosti. Mohou také poslouzit K rozsifeni informova-

nosti $irsi vefejnosti.

13



1. SOUCASNY STAV

1.1 Spinalni muskularni atrofie

Spinalni muskularni atrofie je onemocnénim nervového sytému. Jedna se o skupinu
onemocnéni podminénou geneticky. Néazev spinalni muskularni atrofie vysvétluje jak
puvod, tak nasledek onemocnéni. Tedy vznik v miSe a ubyvani hmoty (atrofie) svalu
(Kocova, 2014). Spoleénym znakem je degenerace piednich miSnich rohd, soucasné
1 motorickych jader hlavovych nervili, bez zndmek postizeni cerebrospinalnich drah ne-
bo postizeni periferniho nervu. V klinickém obraze onemocnéni prevlada vyznamna
hypotonie svalu s hypo- az areflexii koncetin (vice na dolnich koncetinach). Dale svalo-
va hypotrofie ¢i atrofie s naslednym vznikem deformit a samovolnymi zaskuby (pie-
vazné jazyka). Intelekt a smyslové vnimani je zachovano (Haberlovd, Hedvicakova,
2002) a (Filipt, 2013). SMA je vzacnym onemocnénim. Je nejcastéj$im fatalnim one-
mocnénim nervosvalové soustavy v kojeneckém véku. Jedna se také o tfeti nejCastéji
diagnostikované onemocnéni a postizeni détského véku do 18 let. Incidence vyskytu
SMA je 1 : 6 000 az 1 : 10 000 zivé narozenych déti s frekvenci nosicti 1 : 34 az 1 : 60.
S nejvyssi incidenci je SMA 1. typ. Déti s touto diagndzou vétSinou neptezivaji prvni
2 roky. S vyssi prevalenci jsou SMA Il. typu a SMA Ill. typu (Novakova, Havlova,
Bohm, 2006). Spinalni muskularni atrofie charakterizovana degeneraci alfa motoric-
kych neuronti ptednich rohi mi$nich. Degenerace vede k vzestupu proximalni slabosti
svalu a kparalyze. Onemocnéni bylo poprvé popsano jiz vroce 1890 neurology
G. Werdnigem a nezavisle na ném J. Hoffmannem. V roce 1995 byl identifikovan a
lokalizovan gen SMN, ktery zpUsobuje toto onemocnéni (D’Amico et al., 2011). Pti
syndromu SMA chybi motorickym neuroniim v misSe dostatek SMN proteinu. Motoneu-
rony poté nefunguji a nastava odumirani, které vede ke slabosti svalti az atrofii (Simard
et al., 2009). Onemocnéni je charakteristické generalizovanou svalovou slabosti az atro-
fii. Fenotyp je rozdélen do Ctyf stupni dle zavaznosti, a to SMA 1., SMA II., SMA 1II. a
SMA V. typu. Ttidéni je posuzovano podle veku, zacatku obtizi, pohybového maxima

a pramérného véku zivota (D"Amico et al., 2011).
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1.2 Rozdéleni typi dle zavazZnosti postiZeni

1) SMA I. typ — Werdnigav-Hoffmanntv syndrom, akutni infantilni (tézka) forma

2) SMA II. typ — stfedné téZka, pozdné infantilni klinicka forma onemocnéni, chro-
nicky typ Werdnigova-Hoffmannova syndromu

3) SMA Ill. typ — lehka klinicka forma onemocnéni, juvenilni az Casné adultni
forma nemoci, Kugelbergova-Welanderové choroba

4) SMA V. typ — pocatek v adultnim véku, Aran-Duchenneova choroba (Kocova,
2014)

SMA L. typ

SMA I. typu (Werdnig-Hoffmann) je akutni infantilni formou. Jedna se o tézkou
formu. ObtiZe se projevuji v nékterych pifipadech ihned po narozeni ¢i se rozviji do
6 mésich zivota ditéte (Haberlova, Hedvi¢akova, 2002). Déti jsou hypotonické, nepro-
spivajici, n€ékdy az s vymizenim reflexi. Dale se po strance motoriky nevyvijeji
z diivodu svalové slabosti. Ve vétSing pripadt dité nezvedne koncetiny nad podlozku,
nezveda hlavicku, protoze ji neudrzi. Tyto déti se nikdy nenauci samostatné sedét. Ty-
pickymi znaky jsou potiZe s polykdnim, diky cemuz Spatné saji, Casté je vytékani slin
a samovolné zaskuby svalovych vlaken (fascikulace). Vyvoj plic je omezeny, hrudnik
maji déti mensi, protoze je zde slabost mezizebernich sval, které rozsifuji hrudni kos.
Maji velice slaby kaSel. Trpi nedostateCnou oxygenii a s postupem c¢asu dochézi
K respiracni insuficienci (Filipd, 2013). Prognoza je velmi nepfizniva. Diive se udavalo
doziti 1 — 2 roky. V soucasnosti se péce o tyto déti zlepSuje a udava se dozivani i vyssi-

ho véku. Umirani je na dechovou nedostateénost (Sigkova, 2012).

SMA II. typ

Jedna se o strredné tézkou klinickou formu, téz pozdné infantilni formu. Je Castéjsi
formou SMA (udéava se az 45% vyskyt). Onemocnéni se zac¢ina projevovat po 6. mésici
zivota a nejpozdéji do 18. mésice veéku ditéte. Manifestuje jesté diive, nez zacne dité

samostatné chodit. Dit¢ se zvladne samo posadit a sedét bez opory. MiiZe si i stoupat,
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ale nechodi. Tato schopnost se velmi brzy ztraci. Ma chronicky prub¢eh, kdy se zacinaji
objevovat zmény svalové-kosternim aparatu a tézka svalova slabost. Dochazi ke kon-
trakturam a skolioze. Postupné se pridavaji problémy s dychanim. Dé&ti jsou v ohrozZeni i
pii béznych infekcich hornich cest dychacich. Ty mohou koncit az nutnosti akutni venti-
la¢ni podpory a nasledné i ventilaéni podpory dlouhodobé (Siskova, 2012). U tohoto
typu se obvykle potize s polykdnim nevyskytuji. Maji problémy s odkaslavanim, dycha-
ji predevsim pomoci branice. DéEti Spatné udrzuji dostateCnou oxygenii béhem spanku.
Casté infekce dychacich cest mohu v pozdgjsim véku zpisobit i smrt. S touto diagnézou
se dit¢ doziva obvykle 20-30 let, ale diky peclivé oSetfovatelské péci miize byt zivot
delsi (Filipt, 2013). V ptevazujicich ptipadech jsou timto onemocnénim postizeni

chlapci. Vyvoj onemocnéni ma u nich vaznéjsi pribéh (Kocova, 2014).

SMA 1I1. typ

Lehka klinicka forma, ¢i juvenilni forma (Kugelbergova-Welanderova choroba).
Vyskytuje se piiblizné v 8 % vSech piipadi SMA. Onemocnéni se za¢ina projevovat po
18. mésici Zivota. VEtSi procento mezi postizenymi jsou chlapci. U kazdého ditéte je
jinak dlouha doba, neZ se za¢ne objevovat svalova slabost. Ta se projevuje nejdiive na
svalech dolnich koncetin. Svaly oslabuji symetricky, zhorSeni je postupné. V dalSich
stadiich nemoci postihuje i horni koncetiny. Pfi zacatcich choroby jsou u déti znatelné
pseudohypertrofie lytek (Haberlova, Hedvic¢akova, 2002). U déti je v zacatcich patrna
kolébava chiize, je pro n¢ obtizné vyjit schody, ¢i vstat ze zidle. Kazdé dit€ ma rizné
dlouhé obdobi, kdy jesté zvlada chizi, 1 kdyz neni pfili§ kvalitni. Postupem ¢asu nastava
potieba pouzivani invalidniho voziku (Siskova, 2012). Déti se ve vétsing piipadt dozi-
vaji star§iho véku az dospélosti, aniZ by trpéli néjakymi vétSimi komplikacemi (Kocova,
2014).

SMA IV. typ

Jedna se o adultni typ. Aran-Duchenneova choroba. Vyskytuje se v dospélém véku

a patfi mezi heterogenni skupinu onemocnéni s neznamou patogenezi. Pro stanoveni
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diagnozy je dilezity nastup obtizi a pfiznakd ve veéku vyssim nez 18 let, Castéji po
30. roku. Progrese byva velmi pomala. Onemocnéni je déleno do Etyt typu:

Progresivni spinalni svalova atrofie — tu dale délime na rychle progresivni a po-
malu progresivni. U rychle progresivni SMA byvaji pfiznaky podobné, jako u ALS. Od
pocatku ptiznakii k rozvoji postizeni byva pomérné kratka doba. Jsou uvadény asi
4 roky. Naopak u pomalu progresivni SMA se udava rozvoj ptiblizné 10 — 12 let. Sva-
lova slabost byva asymetricka a projevuje se na dolnich i hornich konéetinach. Atrofie
svalli postihuje brénici a svaly potfebné k dychani. U pacientli se projevuje dechova
isuficience.

Distalni spinalni svalova atrofie s pocatkem obtizi v dospivani, ale i v dospélosti.
Rozvoj obtizi byva az nékolik let.

Segmentalni distalni spinalni svalova atrofie se rozviji uz v détstvi (juvenilni
forma). Castym ptiznakem je tes p¥i chiizi, stani i sedu.

Segmentalni proximalni spinalni svalova atrofie. Toto onemocnéni zcela prevla-
da u muzu (10:1). Pokud se nemoc plné nerozvine, nenastavaji u pacientd ani potize
s dychanim. V opacném piipadé€ byva rozvoj rychly, ptiblizn€ do 4 let a pacienti umiraji
na respiracni obtize.

U nemocnych se rozviji postizeni dolniho motorického neuronu. To Se projevuje
slabosti, fascikulacemi (samovolnymi zaskuby) svalovych vlaken, pfevazné v hypo- az
atrofickych svalech. U pacientli s pomalou progresi se v termindlnim stadiu objevuje
typicka respira¢ni nedostate¢nost. Tito pacienti jsou dispenzarizovani v ambulancich
pro nervosvalova onemocnéni. Lécba spociva prevazné v 1é¢eni symptomi a dlouhodo-
bé rehabilitaci (Hromada, 2006).

Klinicka klasifikace SMA uvadi i typ 0. Matky udavaji slab$i pohyby plodu
Vv déloze. Po narozeni maji déti velké respiracni potiZze a musi byt napojeny fizenou ven-
tilaci. Projevuji se minimalni spontanni hybnosti a jsou vyrazné hypotonické. Jejich
progndza je velmi nepiiznivé a tyto déti prezivaji jen velmi kratce po porodu (Siskova,
2012).
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1.3 Diagnostika onemocnéni SMA

Protoze se jedna o dédi¢né pfenosné onemocnéni, tak v piipad¢ genetické zatéze
u rodi¢t nebo v piibuzenské linii, je doporuc¢eno provedeni testt DNA a to z divodu
prenasecstvi. Také je provadéno prenatalni testovani a po narozeni ditéte diagnosticky
test DNA z krve (Simard, 2009; Michalik et al., 2012). Genetickym zakladem onemoc-
néni je mutace genu SMN1. Aby se rozvinulo onemocnéni SMA, je pifedpokladem zdé-
déni dvou defektnich gentt SMN1 (kazdy rodi¢ jeden gen) (Simard, 2009). Dlouhé pre-
ziti motoneuront v pfednich miSnich rozich zabezpecuje protein SMN (survival motor
neuron), ktery je produkovan genem SMNI. Je vazany na 5. chromozom v oblasti
5011.2-13.3 (Kocova, 2014). Gen ma dvé podobné kopie SMN1 a SMN2. SMNI je
nepostradatelny pro normalni pieziti (potiebna alespon jedna kopie). Gen SMN2 vytvari
protein SMN, ten ale nestaci k prevenci a zabranéni vzniku onemocnéni. Pi genetickém
vysetfeni se stanovuji poéty kopii SMN2, protoZe ty maji dalsi vliv na onemocnéni. Cim

vice ma pacient kopii, tim mirnéj$i ma ptiznaky (Kraus, Hedvi¢akova, 2006).

1.3.1 Prenatdlni diagnostika

Prenatalni diagnostika je provadéna bud’ vySetfenim choriovych klku (choriové bi-
opsie - CVS) nebo amniocentézou, tedy odbérem plodové vody. Pokud ma par dité
s SMA, ktery je homozygot s deleci 7. exonu (nebo 7. a 8. exonu), pak partnefi jsou
nosi¢i jedné mutace SMN1 genu. Pokud maji partnetfi oba heterozygotni mutaci, pro
potomky predstavuji 25% riziko vyskytu nemoci. Choriova biopsie se provadi od
10. - 13. tydne t€hotenstvi. Odbér plodové vody od 14. — 24. tydne téhotenstvi.

Odbéry jsou provadeény invazivni cestou. Provadi je 1ékaf. Jeho povinnosti je in-
formovat pacienty, za jakym tcelem, jakym zplisobem a s jakym diisledkem je vySetie-
ni provadéno. Sestra je povinna zajistit podpis informovaného souhlasu pied vykonem.
Dulezitou ¢asti informovaného souhlasu je pouceni pacienta, jak se méa na odbér vzorkt

ptipravit. Také od pacienta odebira informace. A to jméno a piijmeni, rodné ¢islo, ¢islo
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zdravotni pojistovny (Centrum lékaiské genetiky, 2013). Probiha mezi ni a pacientem
tzv. informac¢ni rozhovor, jehoz ucelem je seznameni s pribéhem pfipravovaného za-
kroku. Pacient sestru informuje o sobé a to v ramci sbéru anamnézy. Vzajemny rozho-
VOr neni pouze o podani informovani pacientovi. Jde 0 zji$téni, zda informacim rozumé¢l
a zna jejich vyznam. Sestra informace sdéluje jasn€, srozumitelné a predevsim citlive
(Venglafova, Mahrova, 2006). Pii vlastnim odbéru Krve sestra pfipravi sterilni odbérové
nadobKy. Choriové klky jsou lékafem odebirany do zkumavek Vacuette 9 ml, které maji
zelené vicko. Plodova voda je odebirana do zkumavky Vacuette se zlutym vickem a
neobsahuje konzervacni latky. Zkumavky musi sestra spravné oznacit. Zabrani tim
mozné zaméné vzorku. Je potfebné zabranit piipadné kontaminaci odebraného biolo-
gického vzorku. A to i pfi pfepravé. Vzorek choriovych klki musi byt po odbéru ucho-
van pii teploté 4 — 9 °C a odeslan k vyseteni nejdéle do 24 hodin. Plodova voda maxi-
maln¢ do 24 hodin. Soucasti je spravné vyplnéna zadanka o vySetieni. Informace o po-

vinnych tdajich na Zadance viz pfiloha 1. (Centrum lékaiské genetiky, 2013).

1.3.2 Postnatdlni diagnostika

Postnatalni diagnostika spociva v objektivnim posouzeni obtizi ditéte. Détsky neu-
rolog by mél zvazit klinické obtize a odebrat periferni krev. Nésledujicim vySetfenim je
vySetieni nervovych drah elektrofyziologickym vySetfenim a to kondukcni studii nebo
elektromyografii (EMG). Pokud trpi dité postizenim svald, pfi krevnich vySetenich jsou
patrné zvysené krevni enzymy (CK, ALT, AST, myoglobin). EMG vySetieni umi odha-
lit postiZzeni pfenosu vzruchu mezi nervy a svaly. Rozlisi, zda se jedna o postizeni ner-
v, ¢i postizeni svalii. V ptipadé€ zjisténi nejasné diagndzy se provadi biopsie svalu (chi-
rurgicky odebrany maly kousek svalové tkan€) (Michalik et al., 2012). U dospélych,
VvV ramci diagnostiky onemocnéni, se provadi EMG jehlovou formou. Kondukéni EMG
neni dostacujici. Provadi se i SEP (somatosenzoricky stimulovany potencial) a MEP
(magnetickymi impulzy) (Hromada, 2006).

V ramci komunikace sestry s détskym pacientem je nutné drzet se zasad ditéti ni-

kdy nelhat. Nutnosti je trpélivé vysvétlovat a ptihlizet k détské zralosti. Dité sestra in-
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formuje o délce vySetteni, 1 kdo se vysetieni zucastni. Sestra klade i vhodné otazky, aby
se presvédcila, zda dité vSe pochopilo. Pokud dité nevi, je podporovana jeho fantazie a
tim i jeho strach. Sestra pouziva kratké a srozumitelné véty. Podporuje v ditéti jistotu,
ze nebude pii vySetfeni samo. Je nutné pfipravit jej i na bolest, nikdy sestra netvrdi
opak. K navazani kontaktu je dobré pouzivat hracky, knihy, ¢i obrazky. Vhodnym téma-
tem lze navodit uvolnéni. Sestra podporuje aktivni spolupraci s rodi¢i, vhodné je zacle-
nuje do péce. Chybou v komunikaci byva ze strany sestry zleh¢ovani, lhani, nebo i roz-
hovor s ditétem, jako s malou dosp€lou osobou. Sestra nesmi pusobit direktivné a auto-
ritativné pristupovat k ditéti, to vyvolava stresové situace a napéti. Nesmi byt ignorova-
ny détské otazky (Venglarova, Mahrova, 2006). U dospélych sestra vyuziva specifickou
komunikaci. Béhem komunikace pacienta vychovava, vyucuje ho. Vysvétluje postupy
vysetieni. Dilezité je také sdéleni o rizicich. Sestra musi podavat informace srozumitel-
né. Dulezita je zpétna vazba, ktera poukazuje na to, jak informacim pacient rozumél.
Musi byt dan prostor pro otazky (Venglarova, Mahrova, 2006).

Pfi chromozomdlnim vySetfeni nesmi sestra krev na vySetfeni odebirat po infuzni
terapii a v zadném piipad¢ po transfazi krve (zvlasté u novorozenct). Zkouska by pro-
kazala karyotyp darce, nikoli pacienta. Krev na chromozomalni vySetfeni je odebirana
do zkumavky Vacuette — zelené vicko. Na vySetfeni molekularné genetické pouziva
sestra zkumavku Vacuette s fialovym vickem. Krev je odebirana v loketni jamce
z periferni zily. Desinfekéni piipravek musi byt bez obsahu jodu, nebot’ kultivaci nega-
tivné ovlivituje. Po odbéru je nutné zkumavku peclivé promichat. Zabranuje se tim
tvorbé srazenin. U malych déti sestra odebira cca 2 ml krve u vétSich déti a dospélych
4 — 5 ml krve. Uchovani je pti optimalni teploté 4 — 9 °C. Sestra zaji$t'uje transport do
laboratofe maximalné¢ do 48 hodin spole¢né s vyplnénou zaddankou (Centrum lékatské
genetiky, 2013).

Kondukéni studie je vySetfeni senzitivniho nervu antidromni (opa¢né vedeni im-
pulzu) technikou. Stimulace nervu je provadéna v jednotlivych bodech senzitivniho
nervu a reakce se snimé na akru koncetin. Stimulace je pomalu zvySovana, aZz doséhne

vybaveni akéniho potencidlu.
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Elektromyografie (EMG) snima elektromyogram z télnich povrchi, kde jsou
umistény elektrody nad danym svalem. Castéji je ale pouzZit zdznam aktivit pomoci jehel
zavedenych pfimo do svalu, ktery potfebujeme vySetiit. Ak¢ni potencial trva jen par
milisekund. Elektromyogram je zobrazovan a uchovavan v pocitaci. Touto metodou se
vySetiuji 1 periferni nervy, kde je métena rychlost vedeni vlaken (Trojan, Druga, Pfeif-
fer, Votava, 2005; Tyrlikova a kol, 2005).

Sestra opét dodrzuje zasady spravné komunikace s détskym pacientem jak v oblasti

verbalni komunikace, tak Vv oblasti neverbalni komunikace (Venglafova, Mahrova,

2006).

1.4 Terapie u pacientii s SMA

Do dnesni doby neexistuje 1écba, kterd by byla zaméfena na pti¢inu poruchy a proto
se 1é¢i pouze jeji ptiznaky. Cilem terapie je zabranéni rozvoje kontraktur v kloubech,
zamezeni rozvoje deformit patete. Podili se také na preventivni péci pred infekcemi
dychacich cest. Tomu dokaze napomoci cilené zaméfena rehabilitace, ortopedicka péce,
dechova rehabilitace aj. (Haberlova a Hedvi¢akova, 2002; Filipt, 2013).

V ramci medikament6zni 1écby, jsou prozatim nejznaméjSimi léky Ammonaps
(PBA — fenylbutyrat sodny) a Valprodt (VPA — valproat sodny). Zjistilo se, ze tento 1€k,
podavany détem s SMA, piisobi na narlst tvorby bilkoviny SMN. Ta je potiebna
K tvorbé svald. Bilkovina SMN se détem stimto onemocnénim tvoii nedostatecné.
Utinky lze pozorovat uZ za 5 - 6 tydni 1é¢eni. Détem nartista svalova hmota, maji v&tsi

silu a svalovou aktivitu (Kocova, 2014).

1.4.1 Rehabilitacni terapie

Rehabilitace ma u pacientti s SMA velice zdsadni vyznam. S kazdym pacientem se
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pracuje individudln€. Vyuzivané jsou rizné druhy konceptd a cviceni. Jednotlivé meto-
dy se kombinuji, ale kombinace musi byt uvazliva. Metodami jsou — analytické cviéeni,
kondi¢ni cviCeni nebo cvi¢eni na neurofyziologickém podkladu. V prvé fadé musime
brat zietel na unavitelnost pacienta, dale na vék, denni rezim, typ postizeni. Pfetézovani
pacienta vétSinou vede ke zhorSeni zdravotniho stavu (Kocova, 2014).

Rehabilita¢ni terapii provadi u déti pouze $koleny fyzioterapeut. Mezi velmi dilezi-
tou rehabilitaci patfi dechova rehabilitace. Kvalita je ovlivnéna polohou pacienta
a uvolnénim hybnosti hrudniku. Uvolnéni hrudniho koSe 1ze dosahnout napiiklad po-
moci miCkovani ¢i hlazenim. Proskolena zdravotni sestra mize provadét u pacienta
prvky dechové rehabilitace. Pouziva pti tom dechovou dynamickou ¢i statickou gym-
nastiku. Napomaha ke zklidnéni pacienta i jeho dychani (Streitova, Zoubkova, Chwal-
kova, 2012). Rehabilitaéni metody viz ptiloha 2.

Rehabilitaci rozdélujeme na pasivni a aktivni. Mezi pasivni fadime polohovéani pa-
cienta a provadéné pasivni pohyby. Do aktivni rehabilitace fadime aktivni pohyby, de-
chova cviceni, kondi¢ni cvi€eni, ale 1 ndcvik zdkladni sebeobsluhy. Sestra spravnym
uloZenim pacienta pfedchazi moznému vzniku kontraktur a deformit. Pfedchazi tim také

vzniku dekubiti (Vytej¢kova et al., 2011).

1.4.2 Chirurgicka terapie

Pacienti, ktefi jest¢ chodi, maji respiracni funkce pomérné zachovany. Pokud u nich
dojde ke zhorSeni stavu a rodina souhlasi, provadi se invazivni zédkrok a to zavedeni
tracheostomie. Pfi onemocnéni SMA zpisobuje postupujici svalova slabost vznik kon-
traktur, skolidzy a tim utlacovani hrudniho koSe. Hrozi zde vyssi riziko vzniku osteope-
nie, naslednych zlomenin a tim bolesti. Dle uvazeni odbornych Iékait se v urcitych pfi-
padech pristupuje k operativnimu zakroku.

Chirurgicka terapie je vyuzivana pievazné u operaci skolidézy ¢i subluxaci kycelni-
ho kloubu. Casny operativni zakrok, operace skoliozy, dava pacientovi s SMA nadgji na
zkvalitnéni dychani. Zpomaleni selhavani ventila¢nich funkci neni vSak ve vSech piipa-

dech, ale je zcela individualni. Ma pozitivni vliv i na rovnovahu sezeni. K operaci jsou
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doporuceny déti, které maji zakfiveni patefe zavazné a progresivni a doziji se nejméné
dvou let. Tyto operace jsou provadény jesté v dobé, kdy je funkce plic v dobrém stavu.
Nutné je pfihlédnuti ke zdravotnimu stavu. Pievazné u jesté chodicich pacienti muze
mit chirurgicky zakrok neblahy dopad a ovlivnit chizi, ¢i vést az k jeji uplné ztrate (Si-
mard et al., 2009). Roli sestry je postup dle standardi oSetiovatelskych postupi. Oset-
fovatelska péce je poskytovana s ptihlédnutim k individualnim potiebam ditéte. To je
hospitalizovano na JIP a sestra poskytuje péci o invazivni vstupy, monitoruje fyziolo-
gické funkce. PéCe je zaméfena na dychaci cesty, kdy jsou pacienti ptevazné na UPV
a musi se provadét pravidelné aseptické odsavani. Sestra pecuje i o vyzivu, ktera je po-
davana enteralné¢, ¢i parenteralné. Nezastupitelnou roli ma eticky pfistup, spoluprace
s rodinnymi ptislusniky a jejich edukace (Filipt, 2013).

U pacientit s SMA je vysoké riziko vzniku problémit a komplikaci po anestezii.
Dusledky jsou déle trvajici intubace, nozokomialni infekce, az umrti. Jiz béhem hospita-
lizace pted operaci je nutné sledovani respiracnich funkci. Sestra hodnoti efektivitu kas-
le. Komplikacemi pted opera¢nim vykonem jsou astma a $patny nutri¢ni stav. Nestabil-
ni dychani byva dle ordinace 1ékate feseno pievedenim pacienta na NIV (neinvazivni
ventilaci). Dulezité je také informovat o spravnych technikach na podpoie produktivni-
ho kaSle. Pokud je zachovana spontanni o€ista dychacich cest kaslem a u pacienta neni
ra¢nim zékroku. V ptipadé, Ze je sila dychacich svali omezena, je po operaci nutné ma-
ximalni sledovani pacienta, jeho vitalnich funkci a napojeni na fizenou plicni ventilaci.
Po operaci sestra monitoruje hodnoty EtCO2 (oxidu uhli¢itého ve vydechované smési -
kapnometrie), pulzni oxymetrie SpO2 (saturace krve kyslikem) a dechovou frekvenci.
Pacient byva napojen na 3 svodové EKG, krevni tlak je méten metodou invazivniho
méfteni, kdy jsou zavedeny invazivni vstupy. Dale je méfena (neinvazivng) télesna tep-

lota (Standardy péce o pacienty se spinalni svalovou atrofii, 2014; Kapounova, 2007).
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1.5 OSetrovatelska péce u pacienta s SMA

Osetrovatelstvim je oznacovan soubor odbornych ¢innosti, které se zamétuji na
prevenci a podporu navraceni zdravi jednotliveim, rodindm a osobam. OSetfovatelska
péce je dale zamétena na péci o nevylécitelné nemocné. Ma mirnit jejich utrpeni a zajis-
tit klidné umirani a distojnou smrt (MZ CR, 2004). Vytejékové et al. (2013, str. 11):
,, OSetrovatelstvi je samostatna védecka disciplina, jejiz hlavni naplni je podporovat a
udrzovat zdravi populace. Ve spolupraci s dalSimi obory se snazi navracet zdravi a vést
nemocnéh0 K rozvoji sobéstacnosti tim, Ze aktivné vyhleddava jeho potreby a v pripadé
nevylécitelnych chorob zmirnuje jeho utrpeni a citlivé zajistuje klidné umirani a smrt.
Prestoze osetrovatelstvi vychazi z riznych teoretickych modelu, je disciplinou praktic-

kou, nebot’ vétsina sester nachadzi své uplatnéni u nemocného”

Oseti'ovatelska péce v pediatrii

Osetrovatelska péce vzdy souvisi s aktudlnim zdravotnim stavem pacienta a na jeho
diagndze. Je na osetfovatelské péci zavisly. K nejvice castym potiebam fadime vyzivu,
dychani, vyprazdiiovani stolice a moce, vyrovnanost po psychické strance a sobéstac-
nost (Kapounova, 2007).

Z hlediska prav fyzickych osob jsou déti, kterym je poskytovana 1ékaiska a oSetio-
vatelska péce, zvlastni skupinou. DéEti jsou zranitelngj$i, neuméji ovladat své jednani
(napf. pfi oSetfeni) a neuméji rozpoznat nésledky tohoto jedndni. Také nemaji plnou
zplsobilost k pravnim tkontim. Z tohoto diivodu ma vétsina zemi (samoziejmé i Ceské
republika) pravni fady, které obsahuji upravu prav a povinnosti déti pii1 poskytovani
zdravotni pége. V Ceské republice se tento dokument nazyva Prdva hospitalizovanych
deti.

Déti jsou emocionalné, psychicky a predevsim fyzicky odlisni od dospélych. Jinak
chapou naléhavost onemocnéni. Ukolem sestry je piedvidani détskych potieb a starosti.
Aktivni starost o to, aby dité netrpélo bolesti. Musi citlivé vnimat jejich neverbalni ko-
munikaci. Sestra musi pfijimat i rodinu ditéte. Vzdjemné by si méli byt partnery. M¢la

by s rodinou komunikovat vstficné, pfedavat jim emocionalni podporu. Stres rodicl se
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diive ¢i pozdé&ji prenasi na dite€, coz zhorSuje samoziejme i jeho zdravotni stav (Vacus-
kovéa, 2009). Dobra nalada ditéte byva vzdy spojena s pfitomnosti matky. Souvislost ma
také vhodna komunikace, Setrné zachazeni a hlavn¢ zabava déti, aby se nenudili (Filipd,
2013). Spravné vedena komunikace pomaha k navazani vztahti mezi sestrou a rodici a
sestrou a ditétem. V nemocnice se sestra stava pro rodinu a dité kontaktni osobou, ktera
je jim nejblize (Venglarova, Mahrova, 2006).

Ptijeti ditéte k hospitalizaci se od dospélych lisi. Dit€ proziva pfijeti do nemocnice
se strachem a to jak k vykontm, tak k samotnému prostiedi. Hrozi u néj rozvoj hospita-
lizmu, kdy negativné reaguje. Pfi pfijmu je sestrou zakladana oSetfovatelska dokumen-
tace stejné jako u dospélého. Odlisnosti je podpis rodict ¢i zakonnych zastupcii na sou-
hlasech k provadéni vykontu. Béhem piijmu je pfinosné, aby sestra zjistila, jak je dité
oslovovano v domacim prostiedi, jak reaguje na hospitalizaci. Dale na jaka specifika
V péci je z domova zvyklé. Jedna se napf. o hygienu, piijimani stravy, spanek, komuni-
kace nebo vyprazdnovani. Aby se dité citilo dobte, je dobré zajistit pfijemné prostredi,
a podavani dostatku informaci (Vytejckova et al., 2011). Psychické stradani a bolest
nejsou u déti s SMA zadouci. Proto jsou pfi Spatné nalad¢, dlouhodobém neklidu a placi
podavana antidepresiva a uklidiiujici léky dle ordinace I¢kate. Pfi vaznéjSich obtizich

i opiaty (Filipt, 2013).

OSetrovatelska péce v dospélosti

Stejné jako v pediatrii je oSetfovatelska péce o dospélé odvozena od aktualniho sta-
vu a diagndzy. S vyvijejicim se stavem nemocného se meni i saturace potieb a oSetfova-
telska péce. Na sestru jsou tedy kladeny naroky na dokonalou znalost potfeb pacientd,
ochotu poradit jim, naslouchat a také podporovat sobésta¢nost. Je Snemocnym
v mnohem uz$im kontaktu nezli 1ékaf. Dulezitym tkolem je podpora dychani, vyprazd-
novani, vyzivy a stability po psychické strance (Kapounova, 2007).

Osetrovatelskou péci o tyto pacienty se zabyva oSetfovatelstvi v neurologii. Je to
péce o nemocné s neurologickymi obtizemi. Humanitni a medicinské discipliny jsou

potiebné k uspokojovani biologicko-psychologicko-socialnich a spiritualnich potieb
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neurologickych pacientd (Slezakova, 2014). Pacienti s SMA jsou postizeni slabosti sva-
14, ale nemoc nepostihuje intelekt, proto komunikace s nimi nevyzaduje néjaké zvlastni
zasady (Venglafova, Mahrova, 2006). Sestra ale ptihlizi individualné k pacientim, pro-
toze komunikace je ¢lovék od clovéka rozdilna. Jak Kapounova (2007, str. 170) uvadi:
., Poskytovat kvalitni oSetrovatelskou péci bez komunikace nelze.” Prvotnim predpokla-
dem je, Ze komunikovat chceme. Dalsim, Ze komunikovat umime a kone¢né, Ze mame

moznost komunikace (Kapounova, 2007).

1.5.1 OSetiovatelska péce o dychani a dychaci cesty

V prodlouzené miSe se nachazi centrum dychani. Pii dychani se do organismu do-
stava kyslik, ktery je dale v organismu vstifebavan a je vylu¢ovan oxid uhlicity. Dychaci
cesty jsou sloZené z dutiny nosni, nosohltanu, hrtanu, priidusnice, ktera se vétvi na le-
vou a pravou prudusSku. Tyto dvé pradusky se po vstupu do plic vétvi na bronchialni
strom. Bronchy jsou zakon¢eny bronchiolami - pridusinkami (Kapounova, 2007).

Déti s SMA maji Casté problémy s dychanim. Jsou Castéji postizeny respiracnimi
nemocemi. Sila svali, které napomahaji dychani, je u déti s SMA oslabena. Tyto déti
témet nekaSlou, a pokud ano, tak jen velice slabg&. Z dlivodu infekci dychacich cest do-
chazi u téchto déti k respiracnimu selhani a musi byt pfipojeny na umélou plicni venti-
laci (UPV). Pokud u déti pretrvava Spatna oxygenace a klesa saturace kysliku ve tka-
nich, musi se u nich provést tracheostomie (Filipd, 2013). U dospélého i pediatrického
pacienta je nutné sledovani respiracni insuficience, deformity hrudniho kose, kvalita
dychani, barva kize a také Castost infekci. Pokud u dospélych pacientii nedojde ke
zrychleni pribéhu onemocnéni, nemusi u nich k respiracnim problémim dochazet
(Hromada, 2006; Simard et al., 2009).

Tracheostomie je zajisténi dychacich cest u pacienta, jez vyzaduje ventila¢ni pod-
poru na dlouhou dobu. Je provadéna lékafem chirurgickou cestou. Vyhodou tracheos-
tomie je staly piistup do dychacich cest. Snadnéji sestra provadi toaletu dychacich cest.

Dutina ustni zlstava volna a je mozné dikladnéjsi hygiena a péce (Kapounova, 2007).
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Dulezitou péc¢i je na prvnim misté eticky pfistup, pouceni a vzajemna spoluprace
s rodinou. Osetiovatelskou péc¢i uzptisobujeme individualnim potfebam kazdého pacien-
ta. Dbame o spravnou hygienu dychacich cest. Zaméfujeme se na monitorovani fyziolo-
gickych funkci. Nezbytnou péci je sledovani hodnot saturace kyslikem (Filipt, 2013).
Osetrovatelskou péci lokalizujeme na pokozku okolo tracheostomie. Ta je vystavena
nadmérné zatézi vlivem desinfek¢nich prostredki, vlhkosti a choroboplodnych zarodku.
Péci predchazime maceraci, iritaci a riziku infekce. Sestra si béhem oSetfeni v§ima oto-
ka, zarudnuti, bolesti a jakékoli sekrece. Tracheostomii osetfujeme min. 2 x denné,
vhodnéji dle potieby. PodloZzena musi byt sterilnimi ¢tverci (Streitova, Zoubkova,

Chwalkové, 2012).

Uméla plicni ventilace

Pokud ma dité a dospély s SMA tracheostomii a je jim podavana kyslikova terapie,
jsou trvale odkéazani na nutnost UPV. Sestra kontinualné monitoruje zakladni zivotni
funkce (EKG zmény, krevni tlak, pulz a saturaci SpO2). Je nutné sledovat frekvenci
dychani i rytmus dychani. Sledovan je kasel a vykaslavani hlenti. Hodnoceno je sputum
a to jeho zabarveni, hustota, pfimési a i to, pokud sekrece neni (Kapounova, 2007).
Nutnosti je podani kysliku zvlhé¢eného a ohtatého na 35 — 37°C (Streitova, Zoubkova,
Chwalkova, 2012) pti 70 — 100% vlhkosti. Podani a davku kysliku indikuje vzdy 1ékat.
Sestra musi kromé fyziologickych funkci sledovat i prokrveni sliznic a kize a na ordi-
naci lékate sledovat ABR (Sikorova, 2011). Nedilnou soucasti je péce o dobrou psy-
chickou pohodu. Déti s tracheostomii nemohou mluvit, ale jsou velmi vnimavé. Naladu
lze vycist napt. z grimas obliceje, deti se pii nelibosti projevuji placem, mraci se. Spo-
kojenost projevuji usmévem (Filipd, 2013).

Zajisténi toalety dychacich cest je oetfovatelskou innosti sestry. Cetnost odsavani
je piizptisobena potiebam pacientii. Odsavani hleni mizeme provadét dvéma zptsoby —
uzavienym a otevienym zpusobem. Tuto ¢innost se béhem hospitalizace uc¢i zvladat
1 rodina ditéte, aby péci zvladali v domacim prostfedi. ProtoZe pokud je zjiSténo, ze dité
Jiz neni schopné samostatn¢ ventilovat, je 1€kafi doporu¢ena DUPV (domaci uméla

plicni ventilace). Lékat, v p¥ipadé souhlasu rodiny, poda zadost na MZ CR o ptidéleni
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DUPV. Tyto zadosti poté schvaluje Komise pro realizaci DUPV (Filipa, 2013; Vacus-
kova et al., 2009).

Domadaci uméla plicni ventilace

Idealnim prosttedim pro kazdého pacienta je domov. Zem¢ EU zafizuji a realizuji
péci DUPYV spolupréci s agenturami domaci péce a nestatnimi i staitnimi organizacemi.
Ty zajist'uji ucelené sluzby. Béhem hospitalizace by m¢li dostat pacienti nebo zakonni
zastupci informace o DUPV. Zafizenim je podana zadost a zaroven je jeji kopie odesla-
na na zdravotni pojistovnu. Ministerstvo zdravotnictvi CR vydava oficidlni formulaf
., Zadost o realizaci DUPV” (dostupnost na webu MZ CR www.mzcr.cz, heslo DUPV).
V zadosti jsou udaje o pacientovi, o druhu jeho onemocnéni a soucasti je informovany
souhlas (pacienta i pecujiciho). Pfed schvalenim je povinné psychologické vysetieni
rodiny. Posuzovana je socialni situace, véetné situace ekonomické. Zadosti schvaluje
komise pro realizaci DUPV sestavena z odbornikii MZ, zastupcti zdravotnich pojisto-
ven, Cleni odborné lékaiské anesteziologicko-resuscitaéni spoleénosti a zastupci FN
Brno. Zaskoleni rodinnych pfislusniku i personédlu garantuji centra spolupracujici s FN
Brno a FN Motol. Pokud je zadost schvalena, je potfeba naucit pecujici zvladani kardi-
opulmonalni resuscitace, odsavani z dychacich cest aseptickymi postupy. UCit je peco-
vat o zprichodnéni cest dychacich, o tracheostomii a také o ventilaci. S péci o télo sou-

visi prevence dekubiti (Streitova, Zoubkova, Chwalkova, 2012).

1.5.2 Osetiovatelska péce o dutinu ustni

U pacienttl, zvlasté pokud maji pooteviena usta, nedochazi ke vhodnému samocis-
téni a nastava osidleni dutiny Gstni bakteriemi. Pti tracheostomii k tomuto osidleni pfi-
spiva i material, ze kterého je kanyla (Streitova, Zoubkova, Chwalkova, 2012.) Pfi péci
o dutinu ustni by si méla sestra zjistit, jak matka o dit¢ pecuje doma. Jak se stard o stni
dutinu. Jaké ma rodina ritualy. Zajisti to mensi traumatizaci ditéte. K péci o dutinu stni
patii i podavani tekutin u pacientt, ktefi mohou polykat. Pokud polykat nemize, sestra

musi Castéji odsavat sliny (Filipt, 2013). Hygienu Gstni dutiny je vhodné provadét 3 — 4
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krat denné. Pti pouziti tekutiny je nutné ji ihned odsat cévkou. Pomickami jsou kostky
Z molitanu napojené na sani a kartacky. V piipadé sobéstacnosti pacienta dbame na
spravné provedeni hygieny, u nesobéstacného o dutinu ustni pecuje sestra. Spravnou
technikou je ¢isténi od zadnich zubtl k pfednim. Péc¢i o jazyk zaciname od zadu (od ko-

fene) ke §pi¢ce. Setrné pecujeme o dasné (Streitova, Zoubkova, Chwalkova, 2012).

Prijem potravy a polykani

Strava nezajistuje uspokojeni jen zaludku, enteralniho Ustroji a naroka téla na ener-
gii, ale poskytuje uspokojeni i pro psycho-socialni slozku (Kapounova, 2007).

Pfijem potravy patii mezi zakladni potieby ¢loveéka. Stravou dodavame télu potieb-
nou energii, potfebné Ziviny a vitaminy. Déti, ale 1 dospéli, kteti lezi nebo sedi, maji
bosti a tou jsou postiZzeny i organy gastrointestinalniho traktu. U déti se projevuje zpoz-
déné vyprazdinovani zaludku ¢i gastroezofagedlni reflux. To u nemocnych neztidka zpu-
sobuje respiracni obtize, pokud stravu vdechnou a dostatecné nevykaslou. Tyto obtize
mohou skon¢it az smrti. U déti v pokrocilejSim stddiu SMA je krmeni Usty obtizné.
Spatné otviraji usta, vét§inou se sami nenakrmi. Naméhavé je pro né i rozméliovani
potravy. Vhodna je polotuha konzistence stravy. Je 1épe stravitelna, zkracuje délku kr-
meni a snizuje moznost vdechnuti. Vhodnymi jsou i tekutiny, které sestra (v domacim
prostfedi matka ¢i pecujici osoba) podava zahusténé. Doporucné je podavani nutricnich
ptipravkd (tzv. sipping). Pii zhorSeni stavu je vhodné podavani téz parenteralni vyzivy.
kontrolovat index té€lesné hmotnosti (BMI). (Standardy péce o pacienty se spinalni sva-
lovou atrofii, 2014) Pokud dité nebo dospé€ly jiz neni schopen pfijimat stravu per os, je
zavedena bud’ nazogastricka sonda ptimo do zaludku. Avsak z dlouhodobého hlediska
je vhodné zavedeni PEG (Kapounova, 2007; Michalik, et al., 2012).

Perkutanni endoskopicka gastrostomie

Sesterska ptiprava pred vykonem spociva v zajisténi lacnéni alespon 12 hodin.
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Musi byt zajistén periferni Zilni vstup nebo CZK. Odebirana je krev na hemokoagulaéni
vysetieni (Kapounova, 2007).

Pti perkutanni endoskopické gastrostomii je zaveden specialni set (katétr) pres biis-
ni sténu do Zaludku. Pfednosti je podani stravy v piipadech, kdy pacient nepolyka
(Streitova, Zoubkova, Chwalkova, 2012). Pfiznivé plsobi jako prevence proti aspiraci
zaludec¢niho obsahu. Détmi i1 dospelymi je relativné dobfe snasen. OsSetiovatelska péce
o PEG spociva v kontrole okoli zavedeného katétru. Kazdodenni vymeéné sterilniho kry-
ti. Pokud je katétr kryty semipermeabilni folii je mozna vymeéna 1x za tfi dny. Toto kryti
je pouzivané prevazné v nemocnici, pro domaci 1é¢bu je pfili§ drahé.

Vhodnou stravou do PEG jsou nutri¢ni pfipravky, méné vhodna je peclivé rozmi-
xovana tidka strava (hrozi zde riziko ucpéani katétru a nedostate¢na vyzivova hodnota).
Stravu sestra podava v 300 ml davkach kazdé 2 — 3 hodiny pfes den. V no¢nich hodi-
nach by m¢l zaludek odpocivat. Dilezité je po kazdém podani stravy katétr proplach-
nout nejlépe vodou. Ovocné §tavy a ovocny ¢aj nejsou vhodné. Zpisobuji vlo¢kovani

bilkovin v katétru a to vede k nepruchodnosti (Kapounova, 2007).

1.5.3 Osetiovatelska péce o imobilniho pacienta

Osetfovatelskd péce o imobilniho pacienta spociva v prvni fadé ve vhodném polo-
hovani. Péce je zaméfena na predchazeni kontrakturam $lach a svali. U déti a téZ dospé-
lych s SMA je péce zamétena na predchazeni deformitam patefe a hrudniku. Hrudni
svaly jsou oslabené, nedrzi patef ve spradvném postaveni a vznika skolidza a to nasledné
deformuje hrudni koS a ztézuje dychani. VyuZivanou lébou je rehabilitace a pii posta-
vovani nebo posazovani na invalidni vozik jsou vyuzivany rizné druhy kompenzacnich
pomucek (Michalik et al., 2012). Rehabilitace pacientti zavisi na doporuceni fyziotera-
peutli. Vyuzivany jsou rtizné koncepty (viz ptiloha 3) a kondi¢ni nebo analytické druhy
cvi¢eni. Vyuzivanymi pomiickami jsou rizné velké valce, podlozky, polohovaci kvadry
a polstarky. Pomickami je podkladano pacientovo télo, tim byva dosahovano zadouciho

postaveni kloubi (Kocova, Kopecka, 2014).
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V nemocnici sestra v ramci oSetfovatelské péce provadi polohovani, dechovou
gymnastiku a pasivni 1écebnou télesnou vychovu. VSechny tyto metody musi byt pro
pacienta bezbolestné a musi se vzdy brat v potaz unavitelnost. Dilezité je piedchazet
rozvoji dekubiti (Kapounova, 2007).

Dekubitus vznika pti pusobeni ptimého tlaku na tkan. Je to disledek imobility
a Spatné¢ho zdravotniho stavu pacienta. Postizeni vznikaji na pokozce, svalech, ale i na
Slachach a kostech. RozlisSujeme Ctyii stupné poSkozeni. I. stupeit hodnotime jako zcer-
venani pokozky, pii II. stupni se tvoii puchyte. U III. stupn¢ jiz dochazi poruse celist-
vosti pokozky a u IV. stupné uz se jedna o poskozeni hlubsich vrstev tkani. Dekubity
vznikaji pusobenim stfizného efektu a utlacenim predilekénich mist. OSetfovatelska
péce spociva V provadeéni dikladné hygieny a to i po vyprazdiiovani stolice a moce,
nejlépe 2 x denné. Vhodné je promazavani pokozky ochrannymi krémy. Potiebné je i
Casté polohovani pacienta, spravna vyziva a hydratace.

Sestra stav dekubitti hodnoti a zaznamenava do dokumentace pacienta. VSima si
stupn¢ vzniklého dekubitu, infekce, sekrece z rany, pachu, nekrotické tkané, ale také
nové granulace a epitelizace. Provadi Setrné obvazovani, udrzuje vlhké prostiedi
a vhodnou teplotu. Pii pifevazech nesmi byt poskozena jiZz hojici se tkan (Kapounova,
2007).

1.5.4 Osetiovatelska péce o vyprazdiiovani moce a stolice

Ptesto, Ze je vyprazdnovani zakladni biologicka potfeba, déti s SMA s ni maji ¢asto
problémy. Déti Casto trpi inkontinenci moce 1 stolice. Nejcastéji jsou timto postizeny
déti s 1. a II. typem SMA. Je u nich nutné pouzivani plenkovych kalhotek. S tim souvisi
1 péce o pokozku, aby se netvofily opruzeniny. Sestra by pii hospitalizaci ditéte méla
dbat o zvysenou péci o pokozku. Z diivodu oslabeni peristaltiky stiev je dité ohrozeno
zacpou. Osetfovatelska péce spociva v dostatecném piisunu tekutin a vlakniny (Stan-
dardy péce o pacienty se spinalni svalovou atrofii, 2014; Kapounova, 2007). Zjistuje,

jaké defekacéni navyky pacient ma. Jak ¢etnou ma stolici. Podle toho hodnoti, zda paci-
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ent netrpi zacpou. Jako terapii vyuziva masaze bficha a dostatek hydratace. Dulezité je
nepotlacovani defeka¢niho reflexu (Kapounova, 2007).

U nervosvalovych onemocnéni maji pacienti obvykle zavedeny PMK. Dilezita je
osetfovatelska péce, aby bylo zabranéno rozvoji infekce. Péce spociva v udrzovani pri-
chodnosti katétru. Sestra dbd o peclivou hygienu genitalii. Hygiena je provadéna
nejméné 2 x denné nebo dle potieby. Vhodné je také oplachnuti genitalu. Neméné dale-
zité je dodrZeni myti rukou pied kontaktem s mo¢ovym katétrem, ale i po ném (Streito-

va, Zoubkova, Chwalkova, 2012).

1.6 Organizace a registry zaji§t'ujici pé¢i o pacienty s SMA

Pro pacienty s nervosvalovym onemocnénim jsou ziizovana centra a registry, které
shromazd’uji informace o pacientech, o jejich onemocnénich a stavech, v jakém se na-
chazeji. ProCR a Slovenskou republiku byl vkvétnu 2011 zalozen projekt
REaDY — Registry of muscular DYstrophy. Sidlo se nachazi v prostorach Masarykovy
univerzity v Brn¢ a Institut biostatistiky a analyz Masarykovy univerzity tento registr
vytvafi. Garantem projektu sekce SMA je MUDr. Jana Haberlova, Ph.D. Hlavnim po-
slanim je sbér dat o svalovych onemocnénich. Tento registr byl zalozen na stejné struk-
tufe jako mezinarodni registry a spolupracuje s nimi. Mezinarodnim registrem financo-
vanym EU je TREAT — NMD (Kocova, 2009; Kocova 2014; REaDY — Registry of
muscular DYstrofhy, 2015; TREAT — MND Neuromuscular Network, 2015).

V registru jsou shromazd’ovani pacienti se spinalni muskularni atrofii, kteti maji
potvrzenou mutaci SMN1 genu. Vstup do registru je dobrovolny. Projekt
TREAT — NMD zajistuje spolupraci odbornikil na mezinarodni trovni v Evropé€. Cilem
je zkvalitnéni péce o pacienty s neuromuskuldrnim onemocnénim a zajisténi ucinné
1é¢by. Pacienti, ktefi jsou registrovani, jsou informovani o novych metodach 1é¢by. Tak-
téz odbornici ziskavaji pomoci registru informace o onemocnéni SMA. Nové¢ vznikajici

centra se zamé&fuji na vyzkum a realizace mezinarodnich klinickych pokust. Spojuji
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penézni zdroje pro vyzkum a také databaze pacienti (Kocové, 2014; Standardy péce o
pacienty se spinalni svalovou atrofii, 2014).

V CR je nejvyznamngj§im zdrojem informaci ob&anské sdruZzeni Kolpingova rodi-
na Smecno. Toto sdruzeni vzniklo v roce 2007 a je zaméfeno na ranou péci, odborné
socialni poradenstvi a také pujcovani kompenzacnich pomicek. Dle Kocové
(2014, str. 65) ,,je obcanské sdruzeni clenem Ndrodni rady osob se zdravotnim postize-
nim, Ceské rady humanitdrnich organizact, americké Family of SMA.” Podili se na vy-
davani informacnich brozur, pielozenych do ¢eského jazyka, které jsou vydavané diky
finanénimu zajidténi Ministerstva zdravotnictvi CR (Standardy péée o pacienty se spi-
nalni svalovou atrofii, 2015) Tyto brozury byly ptivodné vydané v roce 2005 a na jejich
vzniku se podilelo 60 odbornikli. Zaméteny jsou na 5 oblasti péce: diagnostiku one-
mocnéni SMA, respiraéni pé¢i, gastrointestinalni a nutriéni pééi, ortopedickou a rehabi-
litacni péci a péci paliativni (Wang et al., 2007) Poskytuje pomoc rodinam s nemocnymi
détmi s SMA. Zabezpecuje také vzdélavani a osvétu (Kocova, 2014).

Internetové odkazy:
http://www.dumrodin.cz/kolpingova-rodina-smecno.html
http://ready.registry.cz/
http://www.treat-nmd.eu/
http://www.curesma.org/

http://www.spinalka.cz/
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2. CILE PRACE A VYZKUMNE OTAZKY

2.1 Cile prace

Cil 1: Zmapovat specifika oSetfovatelské péce u pediatrickych pacientl se spinalni
muskularni atrofii z pohledu vSeobecnych sester.

Cil 2: Zmapovat specifika oSetiovatelské péce u dospélych pacienti se spindlni
muskulérni atrofii z pohledu v§eobecnych sester.

Cil 3: Porovnani specifik oSetfovatelské péce u pediatrickych a dospélych pacientli

se spinalni muskularni atrofii.

2.2 Vyzkumné otazky

Jak specifikuji sestry oSetfovatelskou péci poskytovanou pediatrickému pacientovi
se spinalni muskularni atrofii?

Jak specifikuji sestry oSetfovatelskou péci poskytovanou dospélému pacientovi se
spinalni muskuldrni atrofii?

S jakymi pottebami se nejCastéji setkavaji sestry pfi péci o pacienta se spindlni

muskularni atrofii?
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3. METODIKA

3.1 Technika sbéru dat

Teoreticka Cast bakalaiské prace byla zpracovand za pomoci literarnich zdroju
a odbornych ¢lankd. Dostupné publikace a odborné ¢lanky byly dohledany za pomoci
informaénich zdrojii a to Bibliographia medica Cechoslovaca a zahrani¢ni databaze
PubMed. Bylo dano ¢asové vymezeni od roku 2004. Z Narodni lékatské knihovny CR
nam bylo zaslano 24 reSers$i, které odpovidaly zadani klicovych slov a tématickému
vymezeni bakalafské prace. ReSerSe nam byly dodané v ¢eském, slovenském a anglic-
kém jazyce. Po prostudovani byla ¢ast vyfazena z divodu nedostacujicich informaci,
zaméteni pouze k medicinskym tcelim ¢i se zadanych informaci tykaly pouze okrajo-
vé. Nakonec bylo vyuZzito 10 reSersi, které spliiovaly dané podminky. Ostatni pouzité
publikace a ¢lanky byly dohledany pomoci internetovych odkazi a knihovny.

Prakticka cast bakalarské prace byla zpracovana formou kvalitativniho vyzkumné-
ho Setfeni. Jako techniku sbéru dat jsme zvolili polostrukturovany rozhovor. Ten obsa-
hoval 9 dopiedu ptipravenych otazek (Ptiloha 3), které byly zaméfeny na bariéry a po-
tteby pacientd s SMA a to jak pediatrickych, tak dospélych. Dale na zpisoby oSetfova-
telské péce a posledni otdzka se zabyvala povédomim sester o neziskovych organiza-
cich. Vyzkumné $etieni probihalo v obdobi od unora do biezna roku 2015. Pfedchazelo
tomu ziskani souhlasu od hlavni sestry Bc. Dany Béhounové z Nemocnice Jindtichiv
Hradec. Zde se uskute¢nily rozhovory na Anesteziologicko-resuscitacnim oddéleni, kde
jsme ziskali ustni souhlas s realizaci také od vrchni sestry. VSechny oslovené respon-
dentky byly seznameny s dopiedu pfipravenymi otazkami a daly nam ustni souhlas se
zaznamem rozhovoru na diktafon. Byla dodrZena anonymita vSech respondentek. Ve
druhé nemocnici byla také podana Zadost o souhlas s realizaci vyzkumného Setfeni.
Z dvodu velké vzdalenosti probihala komunikace nejprve pies e-mail. Zadost o reali-
zaci vyzkumného Setfeni byla zaslana na Oddéleni organizace fizeni. Zde nase zadost

prosla schvalovacim Fizenim. Zadosti bylo vyhovéno, ale byla ddna podminka, Ze nebu-
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deme v bakalaiské praci uvadét nazev nemocnice. Bakalafska prace by poté musela
prochazet dalSim Setfenim a poté by byl teprve dan souhlas s jejim zvefejnénim. Proto
jsme upustili od uvadéni nazvu této nemocnice. Rozhovory s respondentkami probihaly
na Klinice détské anesteziologie a resuscitace. Byl nam dan Gstni souhlas s realizaci
rozhovorti od vrchni sestry oddéleni, protoze domluvené rozhovory probihaly béhem
pracovni doby, ve vyhrazené mistnosti na klinickém oddé€leni. VSechny oslovené re-
spondentky byly seznameny S piedem pripravenymi otizkami a ustné souhlasily
s nahravanim rozhovoru na diktafon, s dodrZzenim podminek anonymity. Rozhovory
byly doslovné piepsany i s lingvistickymi chybami v programu Microsoft Office Word
2007. Zpracovani odpovédi nasledné probihalo pomoci metody tuzka a papir. Tyto roz-
bory slouzily k vytvoteni kategorii a kodu. Z diivodu lepsi srozumitelnosti jsme vytvofi-
dent. Myslenkové mapy jsme vytvofili pomoci programu Microsoft Office Word 2007
SmartArt. V textu pod myslenkovymi mapami jsme uvedli odpovédi a citace respon-

dentuy.

3.2 Vyzkumny soubor

Vyzkumny soubor byl tvofen 6 (S1 — S6) pfedem vybranymi vSeobecnymi sestrami
(stfedoSkolsky a vysokoskolsky vzdélanymi), které mély zkuSenosti s oSetfovatelskou
péci o pacienty se spinalni svalovou atrofii. Vybér respondentek byl zamérny. Osloveny
byly v§eobecné sestry na vybranych klinickych pracovistich anesteziologie a resuscitace
dvou nemocnic. 3 vSeobecné sestry mély zkusenosti S oSetiovatelskou péci o pediatrické
pacienty a 3 vSeobecné sestry mély zkusSenosti s oSetfovatelskou péci o dospélé pacien-
ty. VSechny oslovené respondentky splnily dana kritéria, proto mohly byt veskeré od-

poveédi zafazeny do vyzkumného Setieni.
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4. VYSLEDKY KVALITATIVNIHO SETRENI

Vysledky kvalitativniho Setfeni jsme rozdélili do péti kategorii. Obsahuji odpovédi
respondentek, které maji zkuSenosti s oSetfovatelskou pé¢i o pacienty se spinalni
muskularni atrofii. Ve schématech jsou vypsany kody kategorii, doplnéné o odpovéedi

sester.

4.1 Zpracovani rozhovori se vSeobecnymi sestrami

K identifikaci respondentek jsme vytvofili tabulku (Tabulka 1), kde uvadime ¢islo
respondentek (S1 — S6), dale jejich vek, nejvyssi dosazené vzdélani, délku praxe

Vv letech a zda se stara o pediatrického nebo dospélého pacienta.

Tabulka 1 Identifikace vSeobecnych sester

Respondentka Nejvyssi Délka praxe Péce o
(VSeobecna Vék dosazené v letech pediatrické/
sestra) vzdélani dospélé

pacienty
S1 29 Bc. 3 Dospély pac.
S2 48 Bc., ARIP 7 Dospély pac.
S3 25 Bc. 2 Dospély pac.
S4 35 Dis, Bc. 5 Pediatricky p.
S5 27 Bc. 5 Pediatricky p.
S6 40 SZS, ARIP 9 Pediatricky p.
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Tabulka 1 slouzi k identifikaci v§eobecnych sester — respondentek. Respondentku 1,
S1, je ji 29 let. Nejvyssim dosazenym vzdélanim je vysoka Skola, titul Bc. Ma tiiletou
praxi na oddéleni a pecuje o dospélé pacienty. Respondentka 2, S2. Jeji vék je 48 let,
nejvyssim dosazenym vzdélanim je vysoka Skola, titul Bc. a ARIP. Na oddéleni pracuje
7 let a pecCuje o dospélé pacienty. Respondentka 3, S3. Je ji 25 let. Nejvyssim dosaze-
nym vzdélanim je vysoka Skola, titul Bc. Mé& dvouletou praxi na oddéleni a pecuje
o dospélé pacienty. Respondentka 4, S4, je ji 35 let. Vzdélani na vyssi odborné skole a
dale na vysoké skole, titul Bc. Na oddé€leni pracuje 5 let a peCuje o pediatrické pacienty.
Respondentka 5, S5. V¢k 27 let. Dosazené vzdélani na vysoké skole — Be. Ma pétiletou
praxi a vénuje se pediatrickym détem. Respondentka 6, S6. Veék 40 let. Nejvyssi dosa-
zené vzdélani Stredni zdravotnickéd Skola a ARIP. Na oddéleni pracuje 9 let a pecuje

0 pediatrické pacienty.
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Kategorie 1:Bariéry v komunikaci s pacienty s SMA

Kategorie Kody
™
Pediatricky
pacient
Bariery v
komunikaci s
pacienty s SMA
Dospely
pacient

Zdroj: tvorba vlastni
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Odpovédi

potieby dle viram
pacienta (84)

zadnamimika (54)

zadnynaznak
komunikace (S4)

samisinefeknou
(54)
(S
tracheostemie (S5,
56)

vék pacienta (55)

nevi, jak maji
kemunikevat (S5)
—

nenaudise mluvit
(56)

znemoznénimluvy
(s6)

tracheost

nenaudise mluvit

lanyla (51,52, 53)

nemoznost verbalni
komunikace {S1)

— 4
poruchy
nenverbalni

komunikace (51)
e

poruchy védomi
(51,52}

zdravotnistav {SL,
52}

psychicky stav {S2)

ochota
kemunikeovat (52}

problem artikulace
(s3)




V kategorii 1 se zabyvame bariérami v komunikaci s pacienty s SMA. Jako bariéru
v komunikaci s pediatrickym pacientem uvadi S4 rozpoznani potieby dle vyrazu pacien-
ta. ,,Nez toho pacienta tak nejak dukladnéji pozname, tak nevim zcela presné podle vy-
razu obliceje, co potrebuje.” (S4) Tyto déti komunikuji ve vétSiné ptipadl neverbalné,
je u nich dualezity o¢ni kontakt. O¢i nahoru znaci ano a o¢i dolu znaci ne (S5). S4 uvadi
neverbalni komunikaci pomoci obo¢i, kde zvednuti znamena ano a ne znaci pokrceni
nosu. V téchto ptipadech je vzdy potiebna komunikace za pomoci rodict, kteii své déti
znaji a dokdzou grimasy identifikovat a spravné vysvétlit (S4, S6). Je dulezité vyrazy
poznat, aby bylo zfejmé, co je a neni ditdti piijemné, uvadi S4. Zadna mimika a zadny
naznak komunikace je bariérou pro S4 . Respondentky S4 a S5 také uvadéji moznost
komunikace pomoci vitalnich funkci. Pti nepohodli se vyskytne vysoka srdeéni akce a
nasledny pokles saturace. Pro respondentky S5 a S6 je dalsi bariérou tracheostomicka
kanyla. Podle S5 je rozhodujici veék pacienta, od kterého tracheostomii ma. S4 zduraz-
nuje, ze si déti samy neteknou a vlastné nevédi, jak vibec maji komunikovat (S5).
S6 uvadi: ,,Pokud je to I. typ, tak ty se nikdy nenauci mluvit. Hned od malinka, kdy neu-
dychaji prvni infekt, se u nich zavadi tracheostomie a to jim znemozni mluvit.”

U dospélych pacientti se shoduji S1, S2, S3, ze vyznamnou bariérou je tracheosto-
mické kanyla. Dle S1 znemozinuje verbalni komunikaci. Tato bariéra se da kompenzo-
vat pomoci komunikaénich tabulek (S1, S2 i S3), sestavenych z celé abecedy, a pokud
pacient muze, jeho zdravotni stav (svalova sila) to dovoli, tak ukazuje sam. Nebo uka-
zuje personal a pacient reaguje (S2). Respondentky udavaji i moznost ptani napsat na
papir (S2,S3). S1 a S3 zminuji, ze pomickou muze byt také lehké odfouknuti manzety
tracheostomické kanyly, pacient je schopen na kratkou dobu verbaln¢ komunikovat
a muze fici, co potiebuje. Pro S1 je bariérou porucha nonverbalni komunikace. Pro re-
spondentky S1 a S2 jsou bariérami poruchy védomi a zdravotni stav pacienta. Pro S2 je
vyznamny i psychicky stav a ochota komunikovat. Podle S2 pacient ani nemusi mit
snahu komunikovat. S3 hovoii také o problémech artikulace, znemoziujici otvirani ust
a pfipadné odezirani ze rtu.

Respondentky S1, S2, S3, S5 a S6 shodly na bariéfe v podob¢ tracheostomické ka-
nyly.
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Kategorie 2: Potfeby pacientti s onemocnénim SMA

Kategorie Kody

Fyziologicke |
potieby |

Pediatri
cky
aclient

Socialni potieby ‘

Psychicke
potieby

Potieby Vyssi potieby ‘

pacientu s
onemocnénim

SMA

Fyziologicke
potieby

Dospely
pacient

Psychicke
potieby

-

Socialni potieby

Zdroj: tvorba vlastni
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Odpovédi

{ nemit bolest (S4) ‘

nemit hlad,

prijem potravy (S4.,
$5.56)

{ teplo (34) |

| zajisteni dychacich
cest (S5,86)

zlep&eni prijmu
kysliku (S5)

zlep&eni saturace '
(85)

lvylut‘:ov'éui (85,86)

1 pocitzizné (S6) |

{socialui pohoda (S4,’
S5,86)

psychickapohoda
(S4.55. 86)

{ nemaji (54, S6) ‘

strava (S1,S3) ]

J
| pitis3) |
{

vyprazdnovani (S1)

zajidténi zivotnich
tunkei (S2)

zajisténi dy chacich
cest (S2)

zabavenibéhem dne

4 nemit obavy (S1) |
'{ (S1)

komunikace (S2) ]

neuvadeji(S1,S2, ]
S3)




vvvvvv

ké potieby. Na prvnim misté je uvadeji shodné S4, S5 a S6. Nemit bolest uvadi S4.
Nemit hlad uvedly S4 a S6. S4 : ,, Co se tyka pocitu hladu, tepla to Zadna zpétna vazba
nenti, takze to Fict asi nemuzu a nevim.” Presto je teplo uvedeno jako potieba dle S4.
Dalsi fyziologickou potiebou je u pediatrickych pacientli zajisténi dychacich cest, coz
uvadeéji respondentky S5 a S6 a tim zlepSeni piijmu kysliku (S5) a zlepSeni saturace
(S5). Také je dulezité vylu¢ovani (S5 a S6). Naplnéni pocitu zizné udava pouze sestra
S6. Zminuje se, Ze jde o fyziologické naplnéni potieb a tou je samoziejma potieba napl-
néni hladu a zizn€. Naplnéni pocitu zizné nezminuje zadna jina sestra pecujici o pediat-
rické pacienty. Potfebu socialni pohody, tedy socialni potfebu zminuji S4, S5 i S6. S5
uvadi nejdiive potfebu socidlni a poté az psychickou. S6 srovnava potieby dle dilezitos-
ti nejdiive na biologické potieby, dale psychologické, k nimz ptidava i potieby socialni.
Na dilezitosti potteby psychické pohody se shoduji S4, S5 a S6. Podle S4 a S6 uz pedi-
atriCti pacienti vyssi potieby nemaji. S4: ,, 4 ty vyssi potieby uz si myslim, ze ani Zadné
nemaji. Tady uz neni kvalita Zivota.”

U dospélych pacienti se oslovené respondentky shoduji na fyziologickych potie-
bach. Stravé a tekutinach (S1 a S3). S3 uvadi vyraz ,,piti”. S2 ani jednu z téchto vySe
uvedenych potfeb neuvadi. Podle ni je dilezité zajisténi zivotnich funkci a zajisténi dy-
chacich cest. Tyto potieby naopak neuvadéji ani S1, ani S3. Pro S2 je samoziejmosti a
tim na prvnim misté biologicka stranka, zajisténi dulezitych zivotnich funkci. Poté az
nasleduje komunikace a péce o psychicky stav pacienta. Také (S2) je dulezité povidani
si S pacienty, na které je potieba najit si ¢as i posedét u luzka. Jak je tedy uvedeno, mezi
psychické potieby patii komunikace (S2). Pro S1 je potiebou nemit obavy a je dulezité
zabaveni béhem dne. Socialni potfeby nezminuje zadna dotazovana respondentka (S1,

S2, S3), ktera pecuje o dospélé pacienty.
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Kategorie 3: Osetfovatelska péce u pediatrickych pacienti s SMA

Kategorie Kody Odpovedi

— " otevieny | ————
odsav ani | systém (S4, po ‘,IE)_I acni
tracheostomické 85.96) masazi (S6)

kanyly (S4.S5, |

96 .( uzavieny 1 [ priinteltu J
= sy stém (S4) (S4.85)
(Mavaze (S4.
Daghaci ( ste?'i?ui kryti
cesty tracheostomie
55 |
kkontrolatlalku v
balonku
tracheostomie
S5
[ Prontooral |
S4
4 nstnivody | Stgg alsls&z,m
“pagavitove -
kontrola steficky (S4 Parodontax
povlakni I VAR 84,86 |
Dutina (84,85) voda. ¢aj, |
st cigteni nesladke
zubt, pasta 1ti (54, 55
+ kartacek
S4.585.86
. ™ | sed(s®)
Osetiovatelska PEG (34. [ bok (s4)
dintrickych 53,86) kontorola
pediatiickyce ~ontorola
pacientiis Vyava NGSS6(S4" vy zivy (S85)
SMA. [ ——
Per os (S6)
polstare
S4,.56
‘had (34, 56)
proti ] " poloha |
" dekubittm | postele (S4,
e polohovani (S4) S6
Imobilita (54.55.56) ) o \ /
proti vlastni
kontraktiram pomuicky
(S5.86)
PMEK (5S4, ]
S5.86
pleny (S4.
. $5.56)
mo¢
cevkovani |
S4.56
- epicystosto |
\R/prgzc(hlo— mie (S4)
Valu .
laxativa
(S4.85,86)
7 y kkly zma (S4.‘
stolice S6)

manualni
vybaveni

Zdroj: tvorba vlastni
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Na otazku tykajici se oSetfovatelské péce o dychaci cesty u pediatrickych pacientti
odpovidaji respondentky S4, S5 a S6 shodné, Ze velmi dilezita je péce o tracheostomic-
kou kanylu a to pravidelnym odsavanim. S4 odsavani provadi dle potfeby pacienta, kte-
ry si umi odkaslat, ma na to dostatek sil a je schopen si o odsati sam fict. S4 zduraznuje,
ze je vhodné zbytecné nedrazdit dychaci cesty a odsavat i po Sesti hodinach. Jinak se
sestry shoduji na postupu dle standardu po 3 hodinach. K odsavani pouzivaji S4, S5 a
S6 otevieny systém. S6 specifikuje pouzivani otevieného systému po vibracni masazi.
S4 a S5 zminuji pouzivani uzavieného systému a to pii bézném odsavani (S4) a pouze
pti velmi tézké infekci (S5). S4 hovoti o odsavani takto: ,, Pouzivame systém otevieny,
ale i zavreny. Ja mam pocit, Ze s tim uzavienym systémem neodsaji tak dikladné jako
S otevienym, kdy mam pocit, zZe se dostanu tak néjak dal. Ale myslim si, Ze je to sila zvy-
ku. Takze u infekcniho pacienta pouzivame uzavieny systém vidy. Castéji ale pouzivime
otevireny systém. Kdyz jde dité do domaci péce, ucime rodice pouzivat uzavieny systém,
protoze ten proplaci pojistovna. A ten mohou pouzit i napriklad pri vychazkach
s ditetem.” PéCi o dychaci cesty je také provadéna lavazovanim (S4, S6). Lavazovani je
indikovano v zavislosti na vzhledu a mnozstvi odsavané¢ho sekretu. Sestra S5 jako dule-
zZitou péci uvadi sterilni kryti tracheostomie a kontrolu tlaku v balonku tracheostomické
kanyly. Tuto osetfovatelskou pé¢i nezminuji S4 ani S6. V péci o dutinu Ustni je dalezita
kontrola a sledovani (S4 a S5), zda se netvoii v ustech povlaky, ¢i se nevyskytuje infek-
ce (soor). Po kontrole povlaki jsou k oSetfeni pouzivany tstni vody (S4, S5, S6), Paga-
vitové §téticky (S4 a S6) nebo voda ¢i jiné tekutiny, jako nesladky ¢aj a to co bézné piji
(S4, S5). Mezi nej¢astéji pouzivané ustni vody respondentky fadi Prontooral (S4), Sto-
pangin (S4 a S5) ¢i Parodontax (S4 a S6). Pokud nejsou v tstech znamky infekce, prefe-
ruji sestry (S4, S5, S6) klasické ¢isténi zubt a dutiny ustni. Ke kazdému ditéti musi byt
piistupovano individualné, protoze ne kazdé dité spolupracuje a je ochotno si nechat
sahnout do ust. VEtSinou je provadéna hygiena ustni dutiny podle toho, jak jsou zvyklé
z domova. Na otazku tykajici se vyzivy, odpovidaji S4, S5 a S6 shodné, Ze nejvice pou-
zivanou variantou je PEG. Déle S4 a S6 také uvadéji pouzivani NGS, ale ta je zavadéna
pouze na zacatku a na ptrechodnou dobu. S6: ,, Dokud je dité schopno polykat a doma to

rodice jesté zvladaji, byva to do doby, nez dité postihne néjaky infekt, pak to dite nema
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silu, dava se prechodné NGS.” S6 setfazuje tedy pouzivané varianty vyzivy a to na prv-
nim misté PEG, na pifechodnou dobu NGS a per os minimalné. Respondentky S4 a S6
shodné¢ uvadéji, ze jakmile ma pacient zavedenou tracheostomickou kanylu, tak je vzdy
zaveden PEG. Dulezitym pravidlem pfi krmeni je (S4) posazovani do sedu, aby krmeni
bylo pfirozené a nedélalo vyrazngjsi potize. U pacientti s pokrocilou skolidézou je nutné
sed pfizpusobit, aby byl pifijemny a pohodlny. Samoziejmosti je piihlizeni ke zvyklos-
tem z domaciho prostiedi. U krmeni do PEG je vyhodné&jsi krmeni na boku. U krmeni
do NGS je vhodnéjsi poloha v sed¢, stejné jako krmeni per 0s, z divodu piedchazeni
aspirace. S4 jako jedina respondentka zminuje dilezita pravidla pti krmeni: ,,Je dulezité
zkouset aspirovat stravu, abychom zjistili, jak ji toleruje a podle toho davkujeme stravu,
kdy je od lékare strava rozepsand. Kontrolujeme aspirovany obsah, jestli je natrdveny
nebo ne. Pokud je strava nenatravena, vidime, Ze to netoleruje, nenatrdavenou nedavdame
zpatky a o to se da méné té stravy. Kdyz je to natraveno, tak se to vraci, abychom mu
nebrali ty zaludecni stavy, a pak se pozoruje a dava se ta stejnd davka. Komunikujeme
samoziejmé s lékarem o tom, kolik se stravy toleruje ¢i netoleruje a je treba upravit
davku nebo ne.” a ,, ... samoziejmé stravu ohiejeme” Dal$im koédem je uvedena imobili-
ta. Otazkou je oSetfovatelska péce o imobilniho pacienta, kde vSechny respondentky
(S4, S5, S6) poukazuji na samoziejmost pravidelného polohovani. Podle respondentky
S4 je pravidelné polohovani dilezité, protoze jim lze pfedchazet otlakiim nebo rozvoji
dekubiti, ¢i ptipadnému rozvoji kontraktur (S5). U pacienti, ktefi jsou nachylnéjsi k
tvorbé otlakd, je provadéno polohovani po dvou hodinach (S4). Snahou je zapojovani
rodic¢a ditéte do pomoci pii polohovani. Dité je nejcastéji polohovano do pozice, ktera
mu vyhovuje, na kterou je zvyklé, jak uvadi S4: ,, U déti s velkymi skoliozami, v ramci
polohovani je necpeme do néjaké pozice, ktera je vwhodnd, ale nechavame je vV pozicich,
které jsou jim prijemné. Vdy se prihlizi k raddm rodicii. Tomu pacientovi to vyhovuje, i
kdyz pro nas to miize vypadat priserne. Mivaji i treba velké zaklony hlavy. Prizpiisobu-
jeme se my jim.” S6 zastava nazor, ze rehabilitovat pacientovo télo nema smysl,
z diivodu vzniku bolesti a tika: ,, Rodic nam rekne, jak je dité zvyklé. Nékteré déti jsou
zvyklé jen na jednom boku, tak ho na druhy bok nedavame. ... Rehabilitovat télicko ne-

ma smysl, ty deti to hlavné boli. Ty svaly je boli, takze je polohujeme jak je to dité zvyk-
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ly.” Uvadi také, ze v ptipad¢, kdy ma dité bolesti, je vhodné ménit polohu i po pul ho-
din¢. Rehabilitacni sestry provadi u pacientii pouze vibracni masaze plic, coz tvrdi S6.
S4 uvadi polohovani az po provedeni vibra¢ni masaze, odkaslani a nasledném odsati
sekretu. Jako pomucky k polohovani vyuzivaji sestry rizné polstare, molitanové hady a
vhodnou polohu postele. Vyse zminéné pomucky pouzivaji S4 a S6. Respondentky S5 a
S6 uvadi polohovaci pomucky, které si nosi rodice z domova a dit¢ je na né zvyklé.
Dal$im tématem je vyprazdnovani, které je rozd€leno na vyprazdiovani moce a vy-
prazdiiovani stolice. Déti s onemocnénim SMA trpi inkontinenci. Pokud je jejich stav
stabilizovany, mo¢i mali pacienti do plen, coz odpovédély vSechny respondentky (S4,
S5, S6). Pokud je ale stav zhorSeny, ¢i jsou déti uspané, je jim zavadén PMK. Na této
odpovédi se také shodly S4, S5 i S6. Po opétovném zlepSeni zdravotniho stavu se pie-
chazi zpét k pouzivani plen, ale Casté&ji, jak udava S4 a S6, k jednorazovému cévkovani
pacientll. Podle nazoru S4 je cévkovani pfizpusobeno bud’ sledované naplni moc¢ového
meéchyte a tvrdosti podbfisku, nebo radam a doporuc¢enim rodi¢i. Ti nejlépe znaji své
dité, a proto jsou schopni fici, jak Casta je frekvence cévkovani v domécim prostiedi a
jaka je norma v produkci moce. S6 uvadi cévkovani po 6 hodinach. S4 také pfipomina,
ze pokud u ditéte nastane varianta dlouhodobé permanentni mocové katetrizace, muize
byt ptistoupeno k provedeni epicystostomie., coz ale nebyva u déti tak ¢astou variantou.
Vsechny respondentky (S4, S5, S6) provadéji monitorovani diurézy a to bud’ vazenim
plen, kdy je zapisovana hmotnost, ¢i méfenim objemu moce. Sledovana je i stolice a to
jeji Cetnost 1 konzistence. Takto nemocné déti mnohem Castéji trpi zacpami, a jak uva-
déji S4, S5 a S6 jsou jim podavana laxativa (Lactulosa). Pouzivaji se také nalevy a ¢ip-
Ky (S4, S6). Problémem je také velmi tuha stolice - skybala. Pokud ji nelze vybavit po-
moci klyzma, je nejcastéjSim postupem manualni (digitalni) vybaveni stolice. Tento
vykon provadi 1ékar (S4, S5). S6 dodava, ze skybala fesi podanim hefmankového pro-

jimadla. Vybaveni skybala je provadéné maximaln¢ po tiech dnech (S4, S6).
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Kategorie 4: Osetiovatelska péce u dospélych pacienti s SMA

Kategorie Kody Odpovédi
oteviceny sy stém ‘
odsavani
" (S1)
tracheostomiclé — =
kanyly (S1,S2. 83) uzavieny systéim ‘
(S2.83)
g z asepticke prevazy
Dg;shtatn péceo (S1,52)
y tracheostomickou | s
kanylu (S1,S2) J pravidelna vymena
. S2
lavaze (S2) 62
inhalace (S2)
sterilni voda s nstni
vodou (851.53)
R ty ¢inky s borgly cerinem (S1, S3) ‘
ustni tyziologicky roztok (S3) I
péce dalezita - blize
neuvedla (S2)
nedodrzuje zadna
PEG (S1.82.83) | {pravidla (S1.52.53)|
| NGS (81.82.83) |
Osetifovatelska —— e '
Y T eros (S1,S2,83)
péde u Vyziva e |
dospélych NIS (S3)
pactentu s SMA/ parenteralni
vyziva(S2)
| had(81,82.83) |
4 polstare(S1, S2)
naklonpostele (S1. |
polohovani | S3)
(81,82, 83) { antidekubitarni ]
SiEEE=iE 2) matrace (S3)
Imobilita — { molitanoveé ctverce
stimulace (S2) $3)
promazavani
S3
| PMK(S1.52.83) |
-{ cystostomie(S3)
T —— Jlaxativa(SI,SZ)

Zdroj: tvorba vlastni

4 klyzma (S1,52)

manualni vy b aveni‘
(S1.82)

{injelceni leky (S2)

stolice

dostatecna
hy dratace(S1.S3)
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Osetrovatelska péce u dospélého pacienta zahrnuje péci o dychaci cesty, dutinu
ustni, vyzivu, pé¢i pfi imobilité a péci o vyprazdnovani. Dychaci cesty maji pacienti
nejcastéji zajiStény endotrachedlni a nebo tracheostomickou kanylou. Nutnosti je
zajisténi jejich pruchodnosti. Osetfovatelskou péci je odsavani tracheostomické kanyly
(S1, S2, S3). Nejcastéjsi metodou (S1) je odsavani otevienym systémem. S2 a S3
naopak upfediotiiuji odsavani pomoci uzavieného systému. Divodem je znenoznéni
kontaminace odsavacich cévek a tim pfenosu néjaké nakazy ¢i vzniku infekce (S2, S3).
Dalsimi uvedenymi metodami péce jsou lavaze dychacich cest a provadéni inhalacni
terapie (S2). S1 také uvadi potfebu péce 0 tracheostomickou kanylu provadénim
pravidelnych aseptickych ptfevazt stomatu. Nejvhodnéji jednou za 24 hodin, v ptipadé
potieby 1 Castgji, po 12 hodindch. Dle S2 je také potfebnd pravidelnd vyména
tracheostomickych kanyl. Osetfovatelskou péci o dutinu Ustni je dle S1 pravidelna
specialni péci 2 x denné. Je provadéna sterilni vodou smichanou s tstni vodou (S1, S3).
Dale S1 a S3 zminuji pouzivani ty¢inek s borglycerinem, které S3 je pojmenovala jako
vlhéené Stéticky s citronovou pfichuti. Moznosti je také pouziti Ctverecku géazy
namocenych ve fyziologického roztoku a vytirani dutiny ustni za pomoci peanu (S3).
Sestra S2 vyzvihuje dilezitost provadéni péce na nedilnou soucast osetfovatelské péce,
které zabraiuje rozSifovani nakaz dale do dychacich cest, branéni mnoZeni mikotickych
bakterii v ustech a pfispivaji k dobrému pocitu pacienta. S2 ale neuvedla blizsi
informace pomitickach. Dalsi otdzkou je zplsob vyZivy u pacientll s onemocnénim
SMA. S1, S2 i S3 se shoduji, Ze vzdy zalezi na zdravotnim stavu pacienta. Pokud je
toho pacient schopen, je preferovana vyziva per os (S1, S2 i S3). Pii zhorSeni
zdravotniho stavu je nutné u pacienta zavedeni NGS (S1, S2, S3). Do NGS je podavana
enterdlni vyziva z 1ékarny (S2). Podéavat enteralni vyzivu lze pomoci enterdlnich pump
a nebo samospadem (S3). Tato vyziva je davkovana a podavana dle ordinaci 1ékate a je
pfizplsobena potiebam pacienta, kdy je pfihlizeno k narokiim na energeticky piijem
nebo na zvySeny pfisun vldkniny (S2). Je potieba zminit i moznost zavedeni
parenteralni vyzivy, ale ta je vétSinou poddvana V prvnich dnech a pfi velmi vdZném
stavu pacienta (S2). S3 zminuje také moznost zavedeni NJS (nazojejunalni sondy).

U pacientli, kteti nemohou, nezvladaji jiz jist, nebo maji téz trvalou tracheostomickou

48



kanylu je nutné zhotoveni PEG. Strava do PEG je pfipravovana v jidelng, podavat lze
1 enteralni vyzivu z Iékarny a je podavana zanetovou stfikackou (S2). S1 a S2 shodné
udavaji, ze nepotiebuji dodrzovat zadna pravidla prevence aspirace. Duvodem je pro
S1 nafouknutd obturaéni manzeta tracheostomické kanyly, kterd vylucuje moznost
aspirace stravy . Nasledujici otazka je zaméfena na imobilitu u pacienti. Zde je
oSetfovatelska ¢innost zaméfena hlavné na polohovani pacienta a na tom se shoduji jak
S1, S2, tak i S3. S2 uvadi péci o pacienta jako nejen velice dulezitou, ale také obzvlasté
naro¢nou. M¢nit  polohy je vhodné dle potfeb pacienta. Nejbéznéjsi dobou je
polohovani po tfech hodinach (S3), dle S1 po 4 hodinach, Vv ptipad¢ potieby po
2 hodinach. Polohovani pacienti je provadéno dle S1, S2, S3 pomoci antidekubitarnich
pomtcek a to molitanovych nebo gumovych hadii, molitanovych ¢tverct (S3) a polstart
raznych velikosti (S1 a S2). Dvoumetrové valce (hadi) slouzi K vytvoteni tzv. hnizda
okolo pacienta (S2). Tato poloha ma piiznivy vliv na pohodu a pohodli pacienta
a napomdhaji k odleh¢eni predilekénich mist a tim brani rozvoji dekubitt.
Vypodkladany jsou rizné casti té€la, napf. kolena a kotniky (S2). Mezi uvedené
pomiucky patii také néklon postele, kdy je mozné uvést pacienta az téméf do vertikdlni
polohy (S1 a S3). Vhodnou soucasti lizka je antidekubitarni matrace (S3). Soucasti
oSetfovatelské péce je provadéni masazi a pouzivani metod bazalni stimulace pacientl
(S2). Soucasti je i promazavani téla, zad, hyzdi i nohou pacienti (S3). Otazka
vyprazdiiovani pacientd je rozdélena na vyprazdiiovani moce a vyprazdiovani stolice.
Dutlezitou prevenci ptfed komplikacemi je dodrzovani a podporovani dostatecné
hydratace (S1 a S3). Nutnosti je 24 hodinova monitorace piijmu a vydeje tekutin.
Sledovéano je mnozstvi moci za 1 hodinu, tzv. hodinové diuréza (S1, S2, S3). Nejcastéji
je u pacienti k odvodu mo¢i vyuzivan zavedeny PMK, ktery zminuji S1, S2 a také S3.
Nejsou totiz ve vétSiné piipadech schopni mocit sami, jejich zdravotni stav to
neumoznuje. S3 uvadi i moznost odvodu moce pies cystostomii (Epicystostomii).
| stolice je denné monitorovana a to jak Castost, tak konzistence. Pacienti trpi na zacpy
a lékar jim ve vétSin€ pripadi ordinuje laxativa (S1 a S2). Pokud ty nezabiraji, je
provadéno pacientim klyzma (S1, S2). LeZici pacienti jsou nachylni také k tvorbé

skybala, kdy je v tomto ptipadé nutné piistoupit k manualnimu vybaveni, které ordinuje
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a provadi lékar (S1, S2). S2 zmifuje | moznost pouziti injek¢énich I€kt, a to

Syntostigminu, coZ je vazano na ordinace 1ékare.
Kategorie 5: Povédomi sester o neziskovych organizacich zabyvajicich se SMA

Kategorie Kody Odpovedi

povedomi nemam (34,

56)
kontakty nemam a
nenabizim (84, 85, S6)
spolupraces DECH .
) . ZIVOTA (S4,85) |
Pediatricky pacient )
nabizikontaktna
servisniho technika
DUPV (34.86) |
p i‘odic‘:ek_ontakty zisliavajl.'
Povedonu sester o sami (54, 85, 56)
neziskovych — —
01‘ganizaci ch znam internetove stranky
/

zabyvajicich se (56)
SMA

povédominemam (S1,
$2.93)

pacientimaji dostatek
informaci sami - maji
[ . i ) kontakty (S1,82,53)

Dospély pacient

nabizime Agentury
domaci pece (ADP) (S1.
52.83)

—

I agentura poskytujici
DUPV (S1.83)

Zdroj: tvorba vlastni

Kategorie 5 se zabyva povédomim sester o neziskovych organizacich.
Respondentky pecujici o pediatrické pacienty, tedy S4 a S6 piiunavaji, ze povédomi
nemaji. Shodné udavaji (S4, S5, S6), ze kontakty nemaji, ani je nenabizeji. S4 a S6

uvadéji spolupraci s organizaci Dech zivota, kterd nabizi zaptj¢eni domaci umélé plicni
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ventilace (DUPV), jak udava S5. Respondentky S4 a S6 také aktivné nabizeji kontakt na
servisniho technika, ktery se stara o spravny provoz DUPV. VSechny respondentky
pecujici o pediatrické pacienty (S4, S5, S6) zminuji rodi¢e nemocnych déti jako osoby,
které si informace o onemocnéni a kontakty na rizné organizace ziskévaji sami.
Tyto informace uz hledaji v dob¢, kdy je u jejich ditéte tato nemoc diagnostikovana
(S4). S6 ptiznava, Ze internetové stranky, zabyvajici se onemocnénim SMA zna.
Na stejnou otazku odpovidaji i respondentky pecujici o dosp€lé pacienty. Také S1, S2 a
S3 se shoduji v odpovédich a uvadéji, ze o organizacich, zabyvajich se onemocnénim
SMA povédomi nemaji. Jako hlavni divod neznalosti uvedly vek pacientt a dobu, po
kterou uz svou nemoc maji. Jejich informace jsou dostate¢né a tyto kontakty uz
nevyzaduji, protoze je maji. Jediné kontakty, které aktivné nabizeji, jSou na agentury
domaci péce - ADP (S1, S2, S3). S1 a S3 poskytuji kontakty na agentury zajist'ujici
DUPV. Respondentky S1, S2, S3, S4, S5 a S6 shodné uvadéji, ze nemaji povédomi
0 neziskovych organizacich. Také shoduji v tom, ze aktivné kontakty rodinam

a pacientiim nenabizeji.
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5. DISKUZE

V bakalatské praci jsme se zabyvali specifiky oSetfovatelské péce u pacientll se
spinalni muskularni atrofii. Bakalaiska prace byla rozdélena na dvé ¢asti. V prvni ¢asti
jsme popisovali soucasny stav onemocnéni. Incidenci, identifikaci, zpisoby diagnostiky
a moznosti péce. V €asti empirické jsme pomoci kvalitativniho vyzkumu zjistovali, jaka
specifika osetfovatelské péce dotazované sestry pouzivaji. Diskuze je zaméiena na hod-
noceni vysledki kvalitativniho Setieni.

Prakticka cast bakalatrské prace byla zpracovana za pomoci empirického vyzkumu
a rozdelena do péti kategorii. Prvni kategorie byla zaméfena na bariéry v komunikaci, se
kterymi se vSeobecné sestry pti své praxi setkdvaji. Ve druhé kategorii jsme se zaméftili
potteby pediatrickych 1 dospélych pacientl. Tieti kategorie se zabyvala oSetfovatelskou
péci o pediatrické pacienty s onemocnénim SMA. OSetfovatelskou péci o dospélé paci-
enty s SMA jsme se zabyvali ve ¢tvrté kategorii a posledni kategorii (kategorii 5) jsme
zjistovali, jaké maji vSeobecné sestry povédomi o neziskovych organizacich, které se
zabyvaji péci o pacienty s SMA v domécim prostiedi.

V praktické casti bakalairské prace jsme stanovili tfi cile. Cilem 1.: Zmapovat speci-
fika oSetfovatelské péce u pediatrickych pacientdl se spinalni muskularni atrofii z pohle-
du vSeobecnych sester.  Specifika jsme zpracovéavali v kategoriich 1, 2 a 3.
Cilem 2. bylo: Zmapovat specifika oSetfovatelské péce u dospélych pacientl se spinalni
muskularni atrofii z pohledu vSeobecnych sester. Specifika péce jsme rozpracovavali
v kategoriich 1, 2 a 4. Cilem 3. bylo: Porovnani specifik oSetfovatelské péce u pediat-
rickych a dospélych pacientl se spinalni muskularni atrofii. Pfipadné rozdily budeme
hledat porovnanim kategorii 1, 2, 3 a 4. K dosazeni cili jsme si stanovili tfi vyzkumné
otazky, které ndm pomohou nalézt specifika v oSetfovatelské péci a budeme je moci
porovnat a zhodnotit rozdily.

V ramci prvni kategorie jsme zpracovali bariéry v komunikaci. PoslouZila nam
k tomu zodpovézena otazka Cislo 2. Venglafova a Mahrova (2006) uvadéji v knize Ko-
munikace pro zdravotni sestry, Ze obecnym pravidlem je, Ze neni mozné nekomuniko-

vat. Neaktivni 1 aktivni pacient, ml¢enlivost i slovni projev, to v§echno ma svilij vyznam,
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néco sdéluje. Vyznamné jsou piedevsim mentalni schopnosti pacienta. U déti je nejpod-
statnéjSim vyvoj jedince po kognitivni strance. Od narozeni se rozviji komunikacni
schopnosti. Nejdiive se utvaieji neverbalni projevy a poté verbalni. Zvladnuti komuni-
kace je ukolem naro¢nym a ma sva tskali. U nemocného se Casto stfida pobyt doma
s pobytem v nemocnici. Projevuje se ¢asto neptizniva skute¢nost a to, Ze nemocny pro-
ziva zhorSovani stavu. OcCekavani nepiijemného vyvolava depresivni stavy, uzkost.
S timto tvrzenim se ztotoziuji 1 S1 a S2. Také se podle Venglafové a Mahrové (2006)
u neékterych nemocnych se objevuje neochota komunikovat a prestavaji, ¢i vibec ne-
chtéji se zdravotniky komunikovat. Tuto bariéru v rozhovorech uvedla i S2. Podle Ven-
glarové, Mahrové (2006); Ridzone, Mazance (2010) ma sestra za kol nalézt pfijatelnou
a vhodnou metodu, jak komunikovat. U starSich déti a dospélych je vyuzivano pouziti
psané formy. Lze pouzit pocitac, tuzku, tabulku na psani. Také je mozno pouzit dalsi
formu pisemné komunikace a to tabulku s abecedou, na které nemocny ukazuje slova.
Vhodné jsou k poskytnuti kratkych sdéleni. K rychlému sdéleni miizeme pouzivat sig-
naly ofima a rukama (otevieni o¢i — NE, zavieni o¢i — ANO). Tyto formy komunikace
s pacienty uvedly S1, S2, S3, tedy vyuziti psané¢ formy a tabulky s abecedou. Sestry
pecujici o pediatrické pacienty také uvadeély signaly o¢ima a rukama (S4, S5 i S6). Lze
tedy usuzovat, Ze sestry vhodné formy komunikace znaji a vyuzivaji je. Venglaifova a
Mahrova (2006) uvadély nutnost brat v tivahu, jestli jde o postizeni od narozeni. Dulezi-
ty je také rozsah postiZeni, protoZe pii zavaznych formach ochrnuti svali dochazi
k vymizeni mimiky v obli¢eji a s tim souvisi i $patna ¢i viibec zadna artikulace. Tim je
komunikace ztizena a neni moznost doplnit sdéleni neverbalnimi komunika¢nimi prvky.
Na tomto se shodly S4, S5i S6. S4 a S5 a doplnily mozZnost komunikace ptes sledovani
vitalnich funkci pacientti. Respondentky S1, S2, S3, S4 a S5 také uvadély jako podstat-
nou bariéru v komunikaci tracheostomickou kanylu. Totéz uvadéla ve své disertacni
praci Kocova (2014) o komunikaci s pediatrickym pacientem. Dité pouze Septa, protoze
pfi tracheostomii nemtze pouzivat hlas. Dle mého zhodnoceni ziskanych odpovédi od
respondentek myslim, Ze sestry maji dostatecné informace o bariérach v komunikaci.
Shodné odpovidaly, Ze bariérou byva tracheostomicka kanyla. V ostatnich odpovédich k

bariérdm v komunikaci a pomickam, se kterymi se sestry setkdvaji, se nadzory respon-
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dentek lisi. U pediatrickych pacientti je potfebné se zaméfit na v€k vzniku onemocnéni,
na schopnost naucit se mluvit a na moznost ovladat mimické svaly. U dospélych pacien-
ta je Cast&jsi bariérou psychicky stav pacienta, aktualni zdravotni stav a poruchy never-
balni komunikace a problémy artikulace.

Dalsi kategorii jsou potfeby pacientd S onemocnénim SMA. K zodpovézeni nam
slouzila otazka 3. Potfeby jsme rozd¢lili na potieby pediatrickych pacientii a potteby
dospélych pacienti. U pediatrickych pacientti jsme potieby rozdélili na fyziologické,
socialni, psychické a potieby vyssi. Sikorova (2011) v publikaci Potieby ditéte
Vv oSetfovatelském procesu uvadi, Ze je potieba nahlizet na ¢lovéka jako na holistickou
bytost. Z hlediska holistického je mozné potieby rozdélovat (dle teoretické urovné)
na potieby biologické, socidlni, psychické a duchovni. Ale v rovin¢ praktické dochazi
ke vzajemnému prolinani potfeb. Filipti (2013) uvadi ve svém ¢lanku potiebu nemit
bolest a psychicky nestradat. Je podle ni dulezité dbat na psychickou pohodu a rozvoj
ditéte. Dobrou naladu ditéte zlepSuje pritomnost matky, vhodna komunikace, ohledupl-
né zachazeni a také zabaveni déti. Pokud se projevuje u ditéte dlouhodoby neklid, plac a
Spatné nalada, jsou dle ordinace lékate poddavana antidepresiva a zklidiujici 1éky. Po-
vSechny déti (zdravé 1 nemocné) vEtsi Cast potieb spolecnych, at’ jsou to psychické, tak i
télesné potieby. Tyto potieby by mély byt naplnény maximalné a odpovidat vyvojovym
stadiim ditéte. Mezi télesné potreby fadi ochranu, vyZivu (pfimétenou véku), teplo, pre-
venci ve zdravotni a zubni péci, odpo€inek a Cistotu. Mezi potieby psychické zatazuje
daslednost a lasku, divéru a bezpeci, ale i potieba jistoty a vlastni identity.
K biologickym potfebam dle Sikorové (2011) nalezi potieba potravy, naplnéni zaklad-
nich hygienickych potieb (tepla, Cistoty, obranyschopnost), naplnéni adekvatnich stimu-
14, které vedou k rozvijeni détského organismu a v optimalnim piipadé potieba zdravé-
ho vyvoje. Adekvatni stimuly nebyly viibec sestrami uvedeny. Dle Filipa (2013) je sti-
mulace deti zajiSténa zaveéSenim hracek, obrazki, které jsou sttidany, aby mélo dité stale
nové vjemy. U vétSich déti je to sledovani TV, pocitace a také individudlni ptedskolni a
Skolni vychovou. Podle Filipti (2013) u déti z divodu slabé svalové sily kleséa saturace

kyslikem nebo se nachazi v hrani¢nich hodnotach. Pievadi se ze spontanniho dychani na
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UPV a provadi se u nich tracheostomie. Co se tyka naplnéni fyziologickych potieb, vét-
Sina sester se shoduje s vyse uvedenymi potfebami. AvSak pouze S4 uvedla nemit bo-
lest, coz sestry S5 a S6 viibec nezminily. Taktéz to bylo u potieby tepla. To uvedla pou-
ze S4. Zajisténi dychacich cest uvedly S5 a S6 a dale S5 jesté uvedla zlepSeni piijmu
kysliku a zlepSeni saturace. Mizeme tedy konstatovat, ze ve svych odpovédich se sho-
duji s Filipt i se Sikorovou. Uvadéno bylo také naplnéni pocitu zizné a vylucovani (S5,
S6). To vsak neuvedla a nijak nedoplnila S4. VSechny oslovené sestry shodné definova-
ly potfeby od nejpotiebnéjsich k vyssim potfebam. Uvedly tedy na prvnim misté fyzio-
logické potieby, na druhém misté uvadely psychické (pouze S5 je uvedla na tietim mis-
t¢) a socialni potieby tieti. Sikorova (2011) uvadi ve své knize jesté potiebu spiritudlni.
Tu vSak neuvedla ani jedna z dotazovanych sester. Co se tyka socidlnich potieb, ty
uvedla bohuzel pouze jedna dotazovand sestra a to S5. Ostatni sestry socialni potiebu
vibec neuvedly. AvSak ani S5 socidlni potieby nijak blize nespecifikovala. Sikorova
(2011) je definuje jako potiebu lasky a bezpeci, potiebu akceptace (pfijeti) ditéte, potie-
bu vlastni identifikace a také potifebu piekondvat nastalé¢ zabrany a piekazky v zZivoté.
Dilezitost psychickych potieb uvedly také vsechny dotazované respondentky, ale opét
je ani jedna blize nespecifikovala. Z toho vyplyva, dle mého nazoru, ze ne vSechny do-
tazované sestry je dokdzou presné specifikovat. O vysSich potfebach nehovotily. S4 a
S6 uvedly, ze pediatricti pacienti zadné vyssi potieby nemaji. U dospélych pacientd,
podle Sikorové (2011), je motivace silnéjsi, a proto jsou i potfeby hierarchicky vyssi.
Dospély uspokojuje vyssi potieby bez ohledu na to, zda jsou uspokojeny potieby nizsi-
ho stupné. Samoziteyjmé 1 u dospélych je dulezité uspokojovani potieb télesnych, psy-
chickych, biologickych, socialnich a spiritualnich. Respondentka S1 uvadéla uspokojo-
vani biologickych potieb a to jidla, hygienickych potieb a vyprazdiiovani. Dale uvadéla
naplnéni psychickych potieb, jako mirnéni obav a zabaveni v prabéhu dne. O dalsich
potiebach nehovoftila. Z mého pohledu byly jeji znalosti o potiebach dospélych pacientt
nedostate¢né. Respondentka S2 jiz potieby definovala v SirSim smyslu, ale také nebyly
dostatecné popsané. Uvad¢la potiebu zajiSténi nejdiive biologickych potieb a psychické
stranky, kterou uvedla jako dtlezitou u tohoto onemocnéni. Dillezitost davala zajisténi

zivotnich funkci, az poté zaplnéni volného Casu tim, ze s pacientem povida a vénuje se
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mu. S3 uvedla pouze potieby biologické (strava, piti) a podpotfeni psychické stranky,
aby se pacient citil dobfe. Zadna z dotazovanych respondentek neuvedla socialni ani
spiritualni potieby. Takze bych z mého pohledu hodnotila znalost potteb dospélych pa-
cientli jako nedostatecnou. Srovname-li potfeby pediatrickych a dospélych pacientt, tak
fyziologické potieby se s vékem nelisi. Shodné jsou na tom 1 potieby psychické a soci-
alni. Pouze u dospélych pacientl jsou potiebné i vyssi potieby v zebticku potieb nez u
déti. Coz jsme ale zjistili pouze z dostupné literatury.

Kategorie tieti se zabyvala oSetfovatelskou péci u pediatrickych pacientii s SMA.
Tuto kategorii jsme sestavili z otazek 4, 5, 6, 7 a 8. K vyhodnoceni jsme pouZili odpo-
védi respondentek S4, S5, S6. Tyto respondentky (Sestry) maji zkuSenosti
S oSetfovatelskou péci o pediatrické pacienty. Otdzka 4. se zabyvala zpisobem péce
o dychaci cesty. Podle Filipt (2013) jsou pediatricti pacienti pfijimani k hospitalizaci
z diivodu respiracniho selhavani a je u nich vyzadovano napojeni na UPV. S tim souvisi
osetfovatelska péce o dychaci cesty. Kocova (2013) uvadi respira¢ni problémy jako
hlavni pfi¢inu zhorSovani zdravotniho stavu a nejastéjsi pfi¢inu amrti déti s SMA.
Podle Streitové, Zoubkové a Chwalkové (2012) je v péci zakladnim pozadavkem pro-
vadéni peclivé toalety dychacich cest. V publikaci Domaci uméla plicni ventilace je
zminéno, ze i ptes peclivé provadénou péci mize dojit k obstrukci dychacich cest. Ta je
kanyle. V tomto piipadé je vhodné zatku odstranit odsatim pomoci odsavaci cévky.
U odséavani je nutné dodrzet zasadu Setrnosti. Nutny je spravny postup, kdy je potiebné
dodrzet délku a frekvenci odsavani a tim predejit naslednym moznym komplikacim.
Cévka je zavadéna maximalné 2 — 3 cm pod dolni konec kanyly. Odsavani je provadéno
pfi pomalém vytahovani kanyly zcest dychacich, ale maximaln¢ po dobu
10 — 15 sekund. Pii zavadéni cévky nikdy neodsdvame, doslo by k poranéni sliznice
tracheobronchidlniho stromu a mohli bychom zptsobit krvaceni. Mezi dalSim odsava-
nim ma pacient odpocivat. DalSim zplisobem péce jsou lavaze. Ty jsou provadény bé-
hem nebo pfed samotnym odsdvanim. Okolo stény kanyly kapeme solny roztok nebo
sekretolytikum, fedénym s FR v mnozstvi 1 — 5 ml. LavaZzovani vyuZivame, pokud za-

sycha husty hlen a ucpava kanyly. Pti silném zahlenéni provadime nejprve odsati a pak
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lavazovani. S1 ve své odpovédi uvedla potiebu pravidelného odsavani a udrzovani vol-
nosti a priachodnosti dychacich cest. Odsavani je podle S4 provadéno po odkaslani, po-
kud ho pacient jesté zvlada. Hovoiila také o lavazovani, kdy podle ni zalezi na kvalité
dychani a vazkosti odsavanych hlent. Lze tedy dle mého soudit, ze S4 ma dobré infor-
mace o péci o dychaci cesty. S4 také uvedla, ze k odsavani vyuziva otevieny i uzavieny
systém. U infekéniho pacienta pouziva uzavieny systém vzdy. Dle Vytejckové et al.
(2013) je pouzivan uzavieny odsavaci systém, protoze neni potieba odpojovat pacienta
od ventilatoru, je Setrn€j$i a rychly. Otevieny systém je vyuzivany u pacientl, ktefi
nejsou napojeni na ventilator. S timto tvrzenim se neshoduji S4, S5 1 S6, které otevieny
systém pouzivaji Castéji neZ uzavieny. Na Castosti odsavani se sestry (S4, S5, S6)
shodly, uvedeny ¢as odsavani uvedly po 3 hodinach. S6 zdtraznila ¢ast&jsi odsavani pti
zahlenéni. S6 také uvedla odsavani po vibra¢ni masazi. P&¢i o tracheostomickou kanylu
zminila pouze sestra S5. Uvedla, ze pokud dochazi k obtékani, je nutné pouziti veétsi
kanyly. A neopomnéla pfipomenout pouziti desinfekce a sterilniho kryti. Také uvedla u
balénkové tracheostomie kontrolu tlaku v balonku, aby se zamezilo tvorbé otlaki.
V tomto se shoduje se Streitovou, Zoubkovou a Chwalkovou (2012), které zminuji jako
soucast péce pravidelnou kontrolu okoli tracheostomatu. Kize v okoli je ndchylna
k riziku infekce, macerace ¢i iritace. Kryjeme ji gazovym ¢tvercem, podlozeni kanyly je
z mulu nebo netkaného textilu, to také piSe v publikaci 1 Vytejckova et al. (2013). Po-
kud zhodnotime odpovédi o péci provadénou sestrami, mizeme konstatovat, ze ne
vSechny maji dostatek informaci, neshoduji se s odbornymi publikacemi. Specifika jsme
vSak v odpovédich nalezli.

Co se tyka péce o dutinu ustni pediatrickych pacientli, uvadéji Streitova, Zoubkova
a Chwalkova (2012), Ze je nezbytnou soucasti péce a to u pacientl s tracheostomii tak
bez ni. K mnoZeni bakterii v duting Gstni pfispiva 1 material, z n¢hoz je kanyla vyrobe-
na. Hygienu je vhodné provadét 3 — 4 denné. O frekvenci provadéni hygieny ust se ne-
zminila ani jedna dotazovana sestra (S4, S5, S6). Péce spociva ve vytirani ust desin-
fek¢énimi roztoky, anebo provadéni pravidelného ¢isténi zubl. Na téchto moZnostech se
shodly vsechny oslovené sestry (S4, S5, S6). S4 odpovédéla, ze pti piijmu provadi vytér

ke zjiSténi druhu kolonizace dutiny ustni. Pokud je zjiSt€na pozitivni kolonizace, je
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k 16¢bé pouzito vytirani ust desinfekci. Vytirani ustnimi vodami uvadéla i S5 a S6. Kla-
sické Cisténi zubtli pastou a kartackem uvedla pouze S6. Naopak se S4, S5 a S6 shodly
na CiSténi dutiny Ustni tim, co maji déti rady a na co jsou zvyklé u domova. Z odpoveédi
se d4 usuzovat, ze v otazce péce o Ustni dutinu maji sestry téméi shodné nazory. Metody
osetfovatelska péce, uvedené sestrami se shoduji s nazory a postupy v odborné literatu-
fe.

Na otazku vyzivy déti odpovidaly sestry shodné, Ze nejcastéji vyuzivanou moznos-
ti podavani stravy je PEG. Filipti (2013) ve svém c¢lanku uvedla, ze v€asné vytvoreni
gastrostomie, pro podavani enteralni vyzivy ve vhodném mnozstvi, 1ze predchéazet ne-
prospivani déti. Podle Streitové, Zoubkové a Chwalkové (2012) ma vytvoreni PEG vel-
ky vyznam, protoze prispiva k funkci stfev. Pozitivem je relativné snadna péce o vyzi-
vovou kanylu, kterou zvlada i nezdravotnik a to i v doméacim prostfedi. Pfesto musi pé-
¢e probihat prisn¢ asepticky. Podavani stravy do PEG uvedly vSechny oslovené sestry
(S4, S5 a S6) jako nejcastéjsi metodu. Tim potvrzuji slova uvedena Filipi (2013). Dle
Standardu péce o pacienty se spinalni svalovou atrofii (2014) je o vhodnosti jiného zpt-
sobu podani stravy nejvhodnéjsi uvazovat jiz pfi prvnich znamkach Spatného polykéni,
nebo duseni pfi podavani stravy per os. Vyzivu lze podat i pfes nazogastrickou (NGS)
sondu nebo nazojejunalni sondu (NJS). Tento zptsob podavavani je ale vhodny pouze
na pfechodnou dobu. Krmeni pomoci per os, nasledné NGS a piechod k vytvofeni PEG
uvedly pouze dvé ze tii dotazovanych sester. A to S4 a S6. Sestra S5 uvedla pouze po-
davani stravy ptes PEG. Z odpovédi miizeme usuzovat, Ze znalosti S5 ohledné¢ moZnosti
podavani stravy nejsou dostacujici. Oproti tomu S4 nam moznosti vyzivy velmi dobie
popsala a nezapomnéla se zminit o dulezitych zasadach. Uvedla, Ze je dllezité pacienta
ptred jidlem posazovat. Pokud neni sed mozny, uvedla polohu na boku. Tyto pravidla
popisuji autorky Streitova, Zoubkova a Chwalkova (2012) v postupech aplikace stravy
gastrickou sondou. Zasadou je zvednuti horni ¢asti lizka o 30 — 40°, u bolusového po-
dani dodrZeni asepse a pomalého podani a kone¢ny proplach hotkym ¢ajem nebo vhod-
néji vodou. To S4 uvedla také. Autorky uvadéji kontrolu rezidua v zaludku jednou za
4 hodiny nebo dle ordinace 1ékafe pii kontinualnim podani a pfi intermitentnim podani

vzdy pted podanim stravy nové. Také S4 se zameétila na davkovani stravy a kontrolu
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aspirovaného obsahu zaludku, jestli pacient stravu toleruje a dostate¢né natravi. Speci-
fika se nam tedy také podarilo nalézt.

Dalsi otazka se zabyvala zaméfenim na imobilniho pacienta, na techniky péce
a pomticky. Siskova (2012) v ¢lanku Nervosvalova onemocnéni v détském véku shrnuje
1é¢bu jako multidisciplinarni, zaméfenou na prevenci deformit, zajisténi mobility pomo-
ci fyzioterapie, rehabilitace, ortopedické a protetické 1€cby a uzivani kompenzacnich
pomiicek. Filipti (2013) vidi terapii ve vyuzivani rehabilitace, ktera oddaluje vznik sva-
lovych kontraktur. Ve Standardech péce o pacienty se spinalni svalovou atrofii (2014) je
uvedeno, ze kontraktury jsou zpusobeny svalovou slabosti, postupné vznikaji deformity
patefe a s tim souvisejici narust bolesti, osteopenie a tvorba zlomenin. Hlavnim cilem
1é¢by je péce o kontraktury (rehabilitace), kdy pravidelné napinani a zpeviiovani zacho-
vava ohebnost téla. S timto tvrzenim se ale neshoduji sestry S4 a S6. Ty ve svych odpo-
védich uvadély pravidelné polohovani, rehabilitaci spi§ neschvalovaly. S5 spolupracuje
s rehabilitatnimi pracovniky pouze pii provadéni vibra¢nich masazi. S6 uvedla rehabili-
tacni sestru, ale jak a v ¢em spolupracuji, to neuvedla. Sestra S6 uvadéla, Ze rehabilitace
télicka ditéte nemd smysl, protoze ditéti zptisobuje bolest. Proto je polohovano zpiiso-
bem, jak je zvyklé z domova. Uvedla zménu polohy i v ptl hodinovych intervalech. S4
uvedla polohovani dle potieb ditéte (bolesti) a dodala, Ze v ptipadé vyskytu velké skoli-
ozy ,,necpe” dit€¢ do polohy kterd by byla vyhodna pro persondl, ale je polohované
do pozic, které jsou pro dit€ piijemné. Podle Vacuskové et al. (2009) jsou ke zmirnéni
intenzivniho tlaku na rizné plochy téla vyuzivany pomtcky k prevenci, vyrobené
Z riznych materiald. Volba pomiicek zavisi na lokalizaci utlacované¢ho mista a také na
moznostech pohybu hospitalizovanych déti. Podkladéna jsou bud’ rtizné mista, ale i celé
télo. S touto informaci se ztotoziuji S4, S5 a také S6. Jako polohovaci pomucky jmeno-
valy polstare, molitanové hady a také polohovatelné postele.

Nasledujici otazkou byl zplisob péfe o vyprazdiovani a to jak moce, tak stolice.
Dle Sikorové (2011) je fazeno vyprazdiiovani k biologickym potiebdm c¢loveka. Vy-
prazdnovani je dulezité k navozeni pocitu spokojenosti. Frekvence a charakter vyprazd-
novani je ovlivnéna vékem ditéte, stravou a pfijmem tekutin, chorobou, Grovni aktivity

a pohybu, také ale socidlné-kulturnimi Ciniteli. Podle Sikorové (2011) oSetfovatelska

59



péce o vyprazdiiovani zaujima napravna i preventivni opatfeni vedouci K vyprazdnovani
stolice, ktera je formovana, bez zacpy ¢i prijmu. Sestra zajisti tekutiny v dostate¢ném
mnozstvi a podava dle potfeby lékafem ordinované Iéky. S4 a S5 uvadély provadéni
zdznamu Cetnosti stolice. Totéz uvadi Vytejckova et al. (2013) v Osetiovatelskych po-
stupech v péci o nemocné 11, a to, ze zdznam do dokumentace je provadény po zjisténi
stavu pacienta a je doplnovany s ohledem na zdravotni stav. Coz jsou zmény ve vy-
prazdiovani tykajici se konzistence, frekvence, mnozstvi, tvaru, zdpachu, barvy a pfi-
mési. Sestra S4 uvadéla jako pficinu zacpy u pediatrickych pacienti utlumeni pacienta,
které vede i1 k tlumu peristaltiky stfev a zamezeni odchodu stolice. Uvadéla, ze v téchto
ptipadech jsou, dle ordinace lékafe, poddvana laxativa a provadeji se masaze biiska.
Podavani laxativ uvadély i S5 a S6. S4 a S6 uvadély jesté podavani pén a nalevi. Stejny
zpusob 1écby zacpy uvadéla 1 Vytejckova et al. (2013) a to laxativa, ktera podporuji
tlusté stfevo v aktivité, dale Cipky, projimava klyzmata, ale i ¢aje a minerdlni vody.
Vsechny tfi sestry pecujici o déti uvadély také manudlni vybaveni a to v pripadé¢ pretr-
vavajicich problémi a vytvofeni skybala. Tuto metodu vyprazdiovdni popisuje i
Vytejckova et al. (2013) a to pfi nevyprdzdnéni anu po aplikaci klyzmatu ¢i projimadel.
Skybala popisuje jako specenou ,,kouli” stolice, ktera se vytvaii pii dlouhotrvajici za-
cpe, pii které se stolice stale zahust'uje a nemocny ji neni schopen vytlacit kone¢nikem
a vyprazdnit se. Takto formovanou stolici nelze dostupnymi metodami (klyzmaty)
zmé&kcit a proto je nutné, aby lékat provedl digitalni rozruSeni tvrd€ stolice na mensi
kusy a podpofil u pacienta vyprazdiiovaci reflex. K vyprazditovani moce byva nejcastéji
vyuzivany PMK, pokud je pacient schopen mocit, pouzivany jsou pleny. Tyto dvé me-
tody uvedly shodné sestry S4, S5 a S6. Déti byvaji témét vzdy inkontinentni. S6 odpo-
védéla, ze nékteré si umi pfi pocitu na moceni i fict. Snahou sester byva trénink moco-
vého méchyte, pokud se vyprazdnéni moce nepodafi, pfistupuji sestry K jednorazovému
cévkovani, to uvedly S4 a S6. S4 jesté navic uvedla epicystostomii. K jejimu zavedeni
je pfistupovano, pokud pretrvava u pacienta dlouhodobé retence moci.

Ve ¢tvrté kategorii jsme se zamé&fili na hodnoceni oSetfovatelské péce u dospélych
pacientli s SMA. Kategorii jsme opét rozdélili na 5 podkategorii. Ke zpracovani jsme

pouzili odpovédi na otazky 4, 5, 6, 7, 8. Ke zhodnoceni oSetfovatelské¢ péce nam po-
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slouzili odpovédi od respondentek (sester) S1, S2, S3. Tyto sestry mély zkuSenosti
S péci o dosp€lé pacienty. Sestry nam shodné¢, jako u pediatrickych pacienti, odpovidaly
na otazky ohledné¢ péce o dychaci cesty, dutinu Gstni, vyzivu, imobilitu a vyprazdinova-
ni. Otazka 4. byla zaméfena na péci o dychaci cesty. VSechny dotazované sestry (S1,
S2, S3) uvadely, ze na svém oddéleni maji pacienty, ktefi maji zavedenou tracheosto-
mickou kanylu. Sestra S2 uvedla i pouzivani endotrachealni kanyly. OSetiovatelskou
péci je odsavani z dychacich cest. Sestry S2 a S3 uvedly pouzivani uzaviené¢ho systému
odsavani, pouze sestra S1 uvedla opak. Jako jedina uvedla uzivani oteviené¢ho systému
odsavani. O vhodnosti uzivani otevien¢ho nebo uzavieného systému ve své publikaci
zminuji Vytej¢kova et al. (2013). Uvadéji, ze pacient s tracheostomii je schopen spon-
tanniho dychani nebo je napojen na ventilator. Pacienta napojené¢ho na ventilator je
mozné odsat otevienym systémem (jednordzovymi odsdvacimi kanylami) nebo systé-
mem uzavienym. U pacienta, ktery neni zavisly na dychacim pfistroji je pouzivany sys-
tém jednorazového odsavani (otevieny systém). Da se tedy zhodnotit, ze uvedené sys-
témy odsavani, jak odpoveédély respondentky, jsou vhodné. Respondentky S1 a S2
uvedly i nutnou péci o tracheostomickou kanylu. S1 uvedla provadéni aseptickych pie-
vazi, provadénych po 12 hodinach, ale maximalné po 24 hodinach. Tato péce je uvede-
na 1 Vytej¢kovou et al. (2013), a to jako pravidelné¢ hodnoceni pohledem a udrzovani
okoli tracheostomie v suchu a Cistoté. Také podkladani nastfiZenymi mulovymi ¢tverci
¢i ¢tverci specialné k podkladani upravenymi, které vymeéiujeme 1 x za 24 hodin a po-
kud je potieba, tak Cast€ji. Pouze respondentka S2 uvadéla kromé pravidelného odsava-
ni a vymény kanyly také potiebu lavaZe dychacich cest a provadéni inhalaéni terapie,
aby mohl pacient Iépe odkaslavat. ProtoZe, jak uvadi Vytej¢kova, et al. (2013), inhalace
je vdechovani latek, vhodnych k 1é€bé, které fedi hlen v dychacich cestach.

Dalsi otazkou, na kterou respondentky odpovidaly, byla oSetfovatelska péce o duti-
nu Gstni. Na tuto otdzku odpovidaly vSechny sestry velmi stroze. Uvedly pouze, ze pou-
zivaji sterilni vody s Ustni vodou, ty¢inky s Borglycerinem (citronové vlhcené stéticky)
a ¢tverce s fyziologickym roztokem. Sestra S2 uvedla péci o dutinu ustni jako dileZitou,
aby zabranila Sifeni ndkazy do dychacich cest a také, aby mél pacient pfijemny pocit

v ustech. Neuvedla vSak Zadné pomucky ani roztoky, které pii péci pouziva. Streitova,
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Zoubkovéa a Chwalkova (2012) uvadéji, ze u pacientl s tracheostomii je samocistici
funkce dutiny ustni nedostatecna, coz podporuje i pouzity material kanyl. Proto péce
spociva ve vytirani nebo kloktani (pokud je toho pacient schopny) roztoku z bylin nebo
ustnich vod a pokud je potfeba, tak i vytiranim desinfekénimi roztoky (Borglycerin).
Vhodné je také klasické cisténi zubli. Tuto moznost ale neuvedla ani jedna
Z dotazovanych sester. Podle odpovédi mizeme hodnotit znalosti jako nedostate¢né, ale
k nalezeni specifik dostacujici.

Nasledujici otazkou bylo zajisténi vyzivy. Ptali jsme se, jakou metodu nejcastéji na
oddéleni pouzivaji a zda dodrzuji n¢jaka pravidla pii krmeni. Shodné S1, S2 a S3 uved-
ly, Ze zalezi vzdy na aktualnim stavu pacienta. Pfipustily, ze se setkavaji se v§emi zpu-
soby podavani stravy (vyzivy). Pokud je toho pacient schopen, je volen zpiisob podani
per 0s, na tom se shodly vSechny dotazané (S1, S2, S3). Jak je ale uvedeno ve Standar-
dech péce o pacienty se spinalni svalovou atrofii (2014) je u téchto pacientii oslabena
sila kousani a dochazi ke zvySené tnavé zvykacich svali. Muze zde nastat i zvySené
riziko aspirace a tim ohrozeni pacientova zivota. Pokud nastane u pacienta zhorSeni
zdravotniho stavu, ¢i u né¢j musi byt zavedena tracheostomie, je pfistupovano ke zpiiso-
bu podavani stravy pfes NGS. Vytejckova, et al. (2013) uvadi jako indikaci k zavedeni
enteralni vyzivy neschopnost piijmu potravy per os po dobu del§i nez 3 dny. Je také
nutné vzit v uvahu konkrétni moznosti a potieby pacienta a je rozhodovano o podani
enteralni, ale 1 parenteralni vyZzivy. Tuto variantu podani vyzivy uvedla sestra S2. Sonda
gastricka byva ve vétSiné piipadl zavedena nosnimi prichody a proto je oznafena jako
NGS (nazogastrickd sonda) a parenterdlni vyzivou oznacujeme podavani roztoki
K vyzivé nitrozilni cestou, kdy je vynechany gastrointestinalni trakt (GIT) (Vytejckova
et al., 2013). S3 uvedla také vyuZiti nazojejunalni sondy (NJS). Tuto metodu popsala
Vytejckova et al. (2013) jako zavedeni vyzivové sondy s ten¢im prusvitem, ktera je za-
vedena az za Treitzovu fasu, kde jiz nebyva vyskyt zpétné peristaltiky. Gastrické sondy
Kk enteralnimu vyziveni pacienta slouzi ke kratkodobému podani, maximalné do doby
6 tydnti. Ale jako nejcCastéji vyuzivanou technikou dlouhodobého podani stravy zlstdva
PEG. Na tom se shodly vSechny respondentky (S1, S2, S3). Jak uvadi Ridzon, Mazanec

(2010) je zavedeni PEG vhodné;jsi, pfinaSi mensi komplikace a z dlouhodobého hledis-
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ka inosnéjsi nez NGS. Co se tykalo otdzky dodrzovani pravidel, respondentky S1 a S3
uvedly, ze Zadna zvlastni pravidla nedodrzuji. Sestra S2 popsala, jakou stravu podava
do NGS a jakou do PEG. Jina pravidla neuvedla. Co se tyka zpisobu podavani stravy,
maji sestry dostatek informaci, ale co se tykd védomosti o pravidlech pfi podavani stra-
vy, ty bych hodnotila jako ne pfili§ dostatecné a neshodujici se s odbornou publikaci.
Opét ndm ale ziskané informace poslouzily k definovani specifik osetiovatelské péce u
dospélych pacienti.

Dalsi otazkou byl zptsob péce o imobilniho pacienta s onemocnénim SMA, techni-
ky polohovani a pomtcky. Oslovené sestry S1, S2, S3 uvedly polohovani dle potieb
pacienta. Uvadély zménu polohy po 3 hodinach (S3), ale i po 4 hodinach, Castéji po
2 hodinach (S1). Slezédkova (2014) v OSetiovatelstvi v neurologii uvadi polohovani jako
jeden z prvnich oSetfovatelsko-rehabilitacnich vykont, provadénych za Gcelem zmirng-
ni bolesti, uvolnéni spasticity a podpofeni relaxace sval. Polohu je potieba ménit po
2 — 3 hodinach ve dne a v noci po 3 — 4 hodinach. K polohovani sestry pouzivaly anti-
dekubitarni pomtcky: polstare (S1, S2), molitanové hady (S1, S2, S3), antidekubitarni
matrace (S3). To uvadéji i Ridzon a Mazanec (2010). S1 a S3 uvedly i naklon postele.
Sestra S2 vysvétlila uziti pomicek k podkladani kolen, kotnikd i celého pacienta, aby
nedochazelo k dekubitim. Dalsi dilezitou péci bylo udrzovani pacienta v Cistoté (S2),
provadéni maséazi (S2, S3) a provadéni bazalni stimulace (S2). Na tuto otdzku odpovida-
ly sestry také celkem stru¢né. Poskytovanou péci n&jak vice nerozvadély.

Posledni otazkou k této kategorii byla péfe o vyprazdiovani moce a stolice u
dospélych pacienti. U vyprazdiiovani moce uvadély sestry nejcastéjsi zvedeni PMK
(S1, S2, S3), dle S3 jiz béhem piijmu. Sestra S3 uvedla i odvadéni moce pomoci cysto-
tomie. Zavedeny PMK uvedly i Streitova, Zoubkova, Chwalkova (2012); Vytejckova,
et al. (2013) jako zajisténi mocovych cest u pacientll s nervosvalovymi onemoCnénimi.
Zaveden je bud’ na piechodnou dobu, nebo se stdva trvalym feSenim stavu pomoci
Foleyova katétru. Vyuziti epicystostomie (cystotomie) uvadi i Vytejckova, et al. (2013).
Jedna se o katetrizaci moc¢ového méchyie pres bfisni sténu, jez zabezpecuje vyssi kom-
fort pacienta. Dilezité je sledovani bilance tekutin (piijem a vydej tekutin — diuréza) a

na tom se shodly vSechny sestry. U vyluCovani stolice byla pfedevSim sledovana Castost
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- pravidelnost (S1, S2, S3). Pokud je pacient ohrozen zacpou, coz byva cCastou obtizi u
imobilnich pacientd (Vytejckova, et al., 2013), jsou mu podavana laxativa (S1, S2),
klyzmata (S1, S2) a v ptipad¢ potieby, pokud se tvofi skybala, i manualni vybaveni (S1,
S2). Sestra S2 uvedla i podani injekéniho 1éku Syntostygminu, dle ordinace lékate.
Vytejckova, et al. (2013) uvedla také vhodnou 1é€bu pomoci ¢ajii, mléénych koktejla,
mineralnich vod (Saratice, Zaje¢ickd mineralni voda), &ipky (glycerin) a projimava kly-
zmata (klyzma kapénkové, mikroklyzma). Specifika byla tedy také nalezena.

Pata kategorie byla zaméfena na povédomi sester o neziskovych organizacich.
Zajimalo nas, jaké organizace ¢i obCanska sdruzeni zabyvajici se onemocnénim SMA
sestry znaji. Také nds zajimalo, jestli n¢které z kontaktli na tyto organizace sestry aktiv-
né pacientim a jejich rodinam nabizeji. Ke zpracovani této kategorie nam poslouzili
odpovédi na otazku €. 9. Na otazku nam odpovédély vSechny dotazané sestry (S1, S2,
S3, S4, S5, S6). Ve svém c¢lanku Nervosvalova onemocnéni détského véku uvadéla
MUDr. Dana Siskova (2012) obéanska sdruzeni, ktera nabizeji pomoc pacientiim, jejich
rodinam 1 lékafim a pecujicim osobam o pacienty s nervosvalovym onemocnénim. Pa-
cienti jsou sdruzovani podle diagnéz nemoci. Velkou pomoci je poskytovani podpory
v dobé, kdy byla rodiné ¢i pacientovi sdélena diagndza. Podpora spociva ve vzajemném
sdileni zkuSenosti s péci, v socialni podpofe ¢i jednani s ufady. Pro pacienty s SMA je
v CR sdruzeni poskytujici podporu Kolpingova rodina Sme&no nebo Parent Project (pro
pacienty s neuropatiemi). Tyto organizace zaroven spolupracuji s organizacemi se stej-
nym zaméfenim v zahrani¢i a vyménuji si zkuSenosti. Zakladany jsou registry, které
shromazd’uji pacienty s danym onemocnénim. Pacienti maji poté Sanci ucastnit se kli-
nickych studii a dostavaji informace o nové provadénych vyzkumech (Standardy péce o
pacienty se spinalni svalovou atrofii, 2015). S4 uvedla, Ze o téchto organizacich pové-
domi nemad. Jako diivod uvedla jiz ziskané povédomi rodicl, ktefi si uz potfebné infor-
mace o nemoci ziskali sami. Nevidi tedy divod je nabizet. Uvedla vSak spolupraci
s organizaci Dech Zivota (2015), ktera nabizi pomoc v otazkach DUPV. Piedevsim zda-
raznila kontakt na servisniho technika DUPV. Shodn¢ odpovédély i sestry S5 a S6.
Organizaci Dech zivota zminila 1 sestra S5. Pouze sestra S6 odpovédéla, Ze zna interne-

tové stranky, ale blize uz je nespecifikovala. Sestry (S1, S2, S3) pecujici o dospélé paci-

64



enty také shodn€ odpovédély, ze povédomi nemaji. Jako diivod uvadély znalosti pacien-
t o své nemoci. Jedinou uvedenou organizaci byla Agentura domaci péce, kterad zajis-
tuje DUPV. Vyse uvedené organizace uvedené Siskovou (2012) neuvedla ani jedna

Z dotazovanych sester.
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6. ZAVER

V bakalaiské praci jsme se zabyvali zhodnocenim a poznanim specifik
Vv poskytovani oSetiovatelské péce pacientim s onemocnénim SMA. Ti se také setkavaji
I S riznymi potiebami, pro né dilezitymi. Proto jsme je zde béhem vyzkumného Setieni
také zatadili. Potieby izce souvisi s poskytovanim oSetfovatelské péce, proto nam piislo
dilezité je také zminit.

Vyzkumné Setfeni u sester pecujicich o déti ndm dokazalo, ze je dilezité, v kterém
véku u ditéte onemocnéni propukne. Déti se vétSinou nenauci mluvit a mivaji problémy
i s mimikou obli¢eje. Je nutné rozpoznat vyrazy, nalady, ale i potfeby z monitorovani
vitalnich funkci. U potieb prevladaly fyziologické funkce a zajisténi zakladnich potieb
(mirnéni bolesti, zajisténi vyzivy, zlepseni dychani a vylucovani). Byly zminény také
dilezité socialni a psychické potieby. Vyssi potieby uz déti s SMA podle sester nemaji.
V tom se neshodovaly s poznatky odborné literatury. V oSetfovatelské péci bylo zdu-
raznéno odsavani z tracheostomické kanyly, kontrolovani stavu dutiny Gstni, vyziva
pres PEG, pravidelné polohovani a vyprazdiovani nejcastéji pomoci PMK a nebo mo-
¢eni do plen. Pfi zacpé sestry zdiraznily podavani laxativ, ale 1 manualni vybaveni sto-
lice. Myslim, ze je vhodné zminit v odborné literatufe uvadénou pravidelnou rehabilita-
ci. Sestry se ale shodly, Ze rehabilitovani nema vyznam, déti to velmi boli a je vhodné
nechat je v poloze, na kterou jsou zvykl¢, pouze jim ulevit polohovanim ¢asti téla.

Vyzkumné Setfeni u sester peCujicich o pacienty dospélé nam objasnilo, Ze nejcas-
t&j$i bariérou je stav védomi, psychicky stav a porucha verbalni a neverbalni komunika-
ce. Mezi potiebami pacientl byly uvedeny potieby fyziologické (stravu, piti a zabezpe-
¢eni dilezitych zivotnich funkci) a nasledné psychické potieby. Socialni ani spiritualni
potieby sestry viibec neuvedly. Vyvstava otazka, zda sestry maji dostate¢né informace o
naplnovani potieb bio-psycho-socialnich. V oSetfovatelské péci sestry uvadély péci o
tracheostomickou kanylu a odsavani. U oSetfovani dutiny ustni sestry uvedly pomiicky
Kk péci (astni vody a ty¢inky s borglycerinem). U vyzivy uvedly per 0s, poté zavedeni
NGS nebo NJS a nejcastéjsi zptisob podani stravy pres PEG. U imobilniho pacienta

uvedly polohovani, bazalni stimulaci a promazavani téla pacienta. U vyprazdiovani
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moce uvedly PMK, i epicystostomii. Shodly se na podavani laxativ, klyzmat a také ma-
nualnim vybaveni stolice pfi zacp¢€.

Vysledky Setieni nam ukazaly, ze jsou rozdily v oSetfovatelské péci poskytované
détem a poskytované dospélym. Nejpodstatnéjsimi jsou rozdily v bariérach. U déti je to
vek a u dospélych spise stav védomi, ochota a moznost komunikovat. | v uspokojovani
potieb jsme nalezli rozdily. U dospélych touhu v plnéni i vysSich potieb, kdezto u déti
spi$ naplnéni fyziologickych a socialnich potieb. V oSetfovatelské péc¢i jsme podstatné
rozdily nenalezli. Pouze v péci o imobilniho pacienta. Sestry u déti uvedly nevhodnost
rehabilitace kvuli bolesti svali a to sestry pecujici o dospélé neuvadély.

Na otazku tykajici se organizaci vSechny shodné ptiznaly, ze povédomi nemaji.

V zavéru bych také rdda zminila, Ze dostupna literatura je velmi malo zamétena na
oSetfovatelskou péc¢i poskytovanou nemocnym s SMA. Vétsina dostupnych publikaci je
prevazné medicinského zaméfeni a ¢lanky v odbornych periodikach se zabyvaji nemoci
V souvislosti se socidlnim zabezpeCenim. Proto si myslim, ze prace by mohla byt
alespon ¢asteCnym piinosem ke zlepSeni informovanosti sester, které zkusenosti s

nemoci SMA nemaji a také jako zdroj informaci pro vetejnost.
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8. PRILOHY

8.1 Seznam priloh

Ptiloha 1 — Povinné udaje na zadance k laboratornimu vysetieni
Ptiloha 2 — Rehabilitatni metody
Ptiloha 3 — Pouzité otazky k rozhovortim se sestrami

Ptiloha 4 — Ptepis rozhovort se sestrami
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Priloha 1 Povinné tidaje na zaddance k laboratornimu vysetfeni

Na $titku zkumavky musi byt uvedeny identifika¢ni udaje pacienta:
e Jméno a pfijmeni
e Rodné ¢islo pacienta
e Nazev odd¢leni
Povinné udaje na zadance:
e Jméno a pfijmeni pacienta
e Rodné ¢islo (datum narozeni, Cislo pojisténce)
e Identifika¢ni &islo zdravotnického pracovisté — ICZ 1ékafe, razitko
e Diagnodza
e VysSetfovany materidl, druh vzorku
e Pozadovani vySetieni
e Informace i pacientovi — pohlavi, vék, pfipadna ATB, ¢i jiné 1éky
e Datum a ¢as odbéru

e Identifikace pracovnika, ktery odebral vzorek

Zdroj: Centrum lékaiské genetiky, Laboratorni ptirucka (2013)
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Piiloha 2 Rehabilitacni metody

Vojtova metoda

Tato metoda je nedilnou soucasti terapie a hlavné diagnostiky pohybovych poruch
pfevazné u déti. Vzory pohybu, tedy fizeni motoriky ma na starosti CNS (centralni ner-
vovy systém). Vojtova metoda ovlivituje fidici slozku motoriky v CNS a je vysoce
ucinnou rehabilitaci. Na kvalitu pohybu ma vyraznéjsi vliv funkéni stav CNS nikoli
poskozena neuronova tkan v mozku. V metod¢ jsou vyuzivany modely reflexniho pla-
zeni, prvni pozice a reflexniho otaceni. Aktivacni zony vyvolavaji z CNS svalové sou-
hry. Stejné svalové souhry miizeme pozorovat u malych déti ve véku do jednoho roku,
u nichz probiha motoricky vyvoj. Uspéch 1é¢by je ovlivnén tim, jak &asto je provadéna.
V domacim prostiedi je nutné cviceni 4x denn€. Je nutné a piinosné, aby rehabilitani
1é¢bu provadeéli rodice ditéte. Cviceni s matkou je pro dité méné stresujici. Dilezita je
u rehabilitace vysoka presnost cviki, které provadi fyzioterapeut a zaroven vSechny
potifebné cviky uc¢i doprovod ditéte. Spravna instruktdZ matky je velice zasadni pro dalsi
uspésnost rehabilitace. Vojtovi metody se vyuziva v rehabilitaci u pacientd v ortopedii,
neurologii a chirurgii. Metoda je vhodna jak u détskych pacientd, tak i u dospélych.
U pacientl s SMA zkvalitiiuje dychani, protoze aktivuje brénici a pomocné dychaci
svaly. Plsobi proti skolidze. Plsobi jako prevence pfed vznikem kontraktur a deformit
nohou. Diky metod¢ je zlepSené vyprazdiiovani a polykani a dale postaveni téla i vniti-

nich organd. (Trojan, Druga, Pfeiffer, VVotava, 2005; Dovalilova, 2015)

Metoda manzeli Bobathovych

Zakladem metody je ovlivnéni pohybovych obtizi u ditéte, které zplisobuje patolo-
gicky tonusovy reflex. Dité jej nemulze prekonat z divodu poruchy CNS, ta vSak neni
morfologického razu. Normdalni motorika muze byt rozvijena, pokud se podafi tyto
reflexy utlumit, avSak jen do urc¢ité miry. I u této metody je diilezitd spoluprace rodici,
ale na rozdil od Vojtovi metody je nutna vétsi spoluprace ditéte. Metoda se zabyva kon-

trolou téla a rovnovaznymi reakcemi. (Trojan, Druga, Pfeiffer, Votava, 2005)
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Reflexni metoda mi¢kovani

Mickovanim se da pozitivné ovlivnit ¢innost vnitinich organt. Klesa napéti hlad-
kych i pti€né pruhovanych svalli. Tato metoda uziva akupresurni a akupunkturni body.
Stidaji se tu techniky komprese tkéni s uvolnénim, relaxaci svali. Vyuziva se napft. pii
nemoci dychacich cest, zanétlivych onemocnénich plic, hrtanu a pradusek nebo pfi
zanétu obli¢ejovych dutin. Ptiznivé je, Ze u pacienti s SMA vede metoda k snaz§imu
nadechu. Relaxace bfiSnich, hrudnich a krénich svala je pfinosnd. Pokud je dodrzena
spravna technika, je pfevedeno hrudni dychani na bfisni. Vysledkem je prohloubeni
dechu a snizeni dechové frekvence. Vysledné se zvysi vitalni kapacita plic, nastane
relaxace hrudnich svalii a tim je zlepSeno i drzeni téla. Metoda je pfijemna a ucinna.

(Dovalilova, 2015)

Zdroj:

DOVALILOVA, Alena. Rehabilitace u SMA. [online] [cit. 2015-06-20]. Dostupné z:
http://www.dumrodin.cz/res/data/035/003768.pdf.

TROJAN, Stanislav, Rastislav DRUGA a Jan PFEIFFER, et al. 2005. Fyziologie a lé-
Cebna rehabilitace motoriky ¢lovéka. 3. dopl. vyd., Praha: Grada. ISBN 80-247-1296-2.
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Priloha 3 Pouzité otazky k rozhovortim se sestrami

1. Jak casto se setkavate s pediatrickymi/dospélymi pacienty s SMA na odd¢€leni?

(V rozmezi 1 roku)

2. S jakymi bariérami v komunikaci se nejcastéji setkavate u pediatric-
kych/dospélych pacientl s SMA pii hospitalizaci? Prosim vyjmenujte je od nejcastéj-

Sich po méné casté.

3. Jak byste definoval/a potieby pediatrickych/dospélych pacientti s onemocnénim

SMA? Setad’te je podle dulezitosti. Od nejvice dulezitych sestupné.

4. Jakym zpiisobem pecujete o dychaci cesty u pediatrického/dospélého pacienta

s SMA? Vyjmenujte od nejcastéji pouzivané metody po méné pouzivanou.

5. Jakym zplisobem pecujete o dutinu Gstni u pediatrickych/dospélych pacientt

s SMA?

6. Jakym zptisobem je na Vasem odd¢€leni zajisténa vyziva pediatrickych/dospélych
pacienti se SMA? (Per os, NGS sonda, PEG aj.) Vyjmenujte od nejcastéji pouzivanych.
Popiste pravidla pii krmeni, pokud né&jaka dodrzujete.

7. Jakym zplisobem pecujete o imobilniho pediatrického/dospélého pacienta s one-
mocnénim SMA? Vyjmenujete nejcastéji uzivané techniky/metody. Jaké pomucky pou-

Zivate nejcasteji?

8. Jakym zplisobem pecuje o vyprazdiiovani pediatrickych/dospélych pacienti
s SMA? Vyjmenujte piiklady od nejvice vyuzivanych?

9. Méte povédomi o neziskovych organizacich, které se zabyvaji onemocnénim
SMA? Prosim vyjmenujte organizace, které znate? Nabizite aktivné kontakty na tyto

organizace rodi¢tim? Pokud ano/ne — proc?
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Priloha 4 Ptepis rozhovori se sestrami

Respondent 1
Respondentce je 29 let. Vystudovala Stiedni zdravotnickou skolu v Jindfichové

Hradci. Na stiedni $kolu navazovala studiem na Jihoeské univerzité v Ceskych Budé-
jovicich, obor VSeobecna sestra, kde uspesné dokoncila bakalaiské studium. Na aneste-
ziologicko-resuscita¢nim oddéleni (ARO) pracuje 3 roky. Diive pracovala na neurolo-

gickém oddéleni téze nemocnice. Na ARO pecuje o dospélé pacienty.

Otazka 1
Jak Casto se setkavate s pediatrickymi/dospélymi pacienty s SMA na oddéleni?

(V rozmezi 1 roku)

Setkavame se tak s jednim az dvéma pacienty za rok.

Otazka 2
Sjakymi bariérami v komunikaci se nejcastéji setkavate u pediatric-
kych/dospélych pacientii s SMA pri hospitalizaci? Prosim vyjmenujte je od nej¢as-

téjSich po méné casté.

Nejcastéjsi bariérou v komunikaci je pro nés na oddéleni tracheostomicka kanyla.
Znemoznuje verbalni komunikaci. Dale potom poruchy nonverbalni komunikace paci-
entll a nakonec poruchy védomi. Z pomuicek to bude nejcastéji komunikacni tabulka.
Je to celd abeceda, kde pacient bud’ je schopen ukazovat, ukadZe prstem pismena, ktera
chce pouzit. Piipadné odezirame ze rti. Nebo kdyz se nemizeme domluvit a pacient je
schopen byt chvili bez fizené plicni ventilace, tak miZzeme odfouknout manZetu trache-

ostomické kanyly a pacient miize verbalné fict, co potiebuje.
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Otazka 3
Jak byste definoval/a potieby pediatrickych/dospélych  pacienti

s onemocnénim SMA? Serad’te je podle dileZitosti. Od nejvice dileZitych sestupné.

Na naSem odd¢leni uspokojujeme biologické potieby, jako je jidlo, vyprazdiovani,
hygienicka péce. Nasledné potom psychické potieby, stran né¢jaké obavy nebo zabaveni

béhem dne (¢teni, sledovani néjakych filmi, televize, poslouchani radia).

Otazka 4
Jakym zptsobem pecujete o dychaci cesty u pediatrického/dospélého pacienta

s SMA? Vyjmenujte od nejcastéji pouzivané metody po méné pouZzivanou.

Nejcastéjsi metodou je odsavani z dychacich cest pomoci otevieného systému
odsavani. Potom pecujeme o tracheostomickou kanylu aseptickymi pfevazy jednou za

24 hodin, n€kdy i za 12 hodin. ZaleZi na stavu stomatu.

Otdzka 5
Jakym zpisobem pecujete o dutinu ustni u pediatrickych/dospélych pacienti s

SMA?

Délame 2 x denné specidlni péci o dutinu ustni. PouZivame sterilni vodu s Gstni vo-

dou. Pouzivame ty¢inky s borglycerinem.

Otazka 6
Jakym zpusobem je na VaSem oddéleni zajiSténa vyZiva pediatric-
kych/dospélych pacienti se SMA? (Per os, NGS sonda, PEG aj.) Vyjmenujte od

nejcastéji pouzivanych. PopiSte pravidla pri krmeni, pokud néjaka dodrzujete.

Tady zalezi na stavu pacienta. Pokud je chopen polykat a je schopen pfijimat potra-

vu per os, tak pfijima potravu per os. Pokud uz toto mozné neni, tak je krmen bud’
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nazogastrickou sondou nebo se zhotovuje PEG. Pravidla... na nase oddéleni se dostava-
ji pacienti jiz s tracheostomickou kanylou, proto nepotiebuji dodrzovat tak striktné pra-
vidla prevence aspirace, jelikoz ta pii nafouknuté obtura¢ni manzeté je prakticky vylou-

¢ena.

Otazka 7
Jakym zpilsobem pecujete o imobilniho pediatrického/dospélého pacienta
sonemocnénim SMA? Vyjmenujete nejcastéji uzivané techniky/metody. Jaké

pomicky pouzZivate nejcastéji?

Takze pacienty polohujeme dle potieby. VétSinou nejpozdéji po 4 hodinach, spise
po 2 hodinach. Z pomticek pouzivame riizné molitanové hady, politate. Casto pouziva-
me i mozny naklon postele, které se daji polohovat az do vertikalni polohy. Tak muze-

me pacienty témé&f posadit.

Otazka 8
Jakym zpilsobem pecuje o vyprazdiovani pediatrickych/dospélych pacienti

s SMA? Vyjmenujte piiklady od nejvice vyuZivanych?

V prvni fadé dbame na dostate¢nou hydrataci pacienta. Dostate¢ny piijem jim pfi-
méfené stravy. A v neposledni fadé medikament6zné. Pacienti dostavaji laxativa dle
ordinace I¢kate. VEtSinou vSichni pacienti u nids maji zavedeny permanentni mocovy
katétr. Mé&fi se hodinova diuréza. U stolice sledujeme Castost. Pokud laxativa nezabiraji,

provadi se klyzma. Pokud ma pacient skybala, pak provadime manudlni vybaveni.

Otazka 9
Mate povédomi o neziskovych organizacich, které se zabyvaji onemocnénim
SMA? Prosim vyjmenujte organizace, které znate? Nabizite aktivné kontakty na

tyto organizace rodi¢im? Pokud ano/ne — pro¢?
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Povédomi o téchto organizacich nemam, jelikoz k ndm se dostavaji pacienti dospé-
1i, ktefi uz maji o svém onemocnéni povédomi. Maji dostatek informaci. Kontakty také
maji. SpiSe se zaméfujeme na agentury domaci péce a na agentury poskytujici domaci

umélou plicni ventilaci.
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Respondent 2
Respondentce je 48 let. Vystudovala Stfedni zdravotnickou $kolu v Ceskych Budé-

jovicich. Nejdiive pracovala v ordinaci praktického lékaie. Poté nastoupila na mateft-
skou dovolenou. Po matetské dovolené nastoupila na Chirurgické oddéleni, kde praco-
vala 10 let. Poté byla ptfefazena na oddéleni ARO, kde pracuje doposud. V prubéhu za-
méstnani si respondentka zvySovala své vzdélani na JCU v Ceskych Budg&jovicich, kde
uspesné absolvovala bakaléafské studium v oboru Vseobecna sestra. Zameéstnavatelem ji
bylo umoznéno také vzdélani na brnénském NCO NZO na ARIP o dospélé. Nyni je

vrchni sestrou na ARO oddéleni. Respondentka pecuje o dospélé pacienty.

Otazka 1
Jak Casto se setkavate s pediatrickymi/dospélymi pacienty s SMA na oddéleni?

(V rozmezi 1 roku)

Je to tak jeden pacient do roka.

Otazka 2
S jakymi bariérami v komunikaci se nejcastéji setkavate u pediatric-
kych/dospélych pacientii s SMA pri hospitalizaci? Prosim vyjmenujte je od nej¢as-

téjSich po méné casté.

Bariéry v komunikaci se odviji od stavu toho klienta. Pokud ti klienti jeSté nejsou
napojeni na ventilator, mame je tady a nejsou napojeni. Tak je to jednak stav jejich
védomi a jednak je to jejich psychicky stav, kdy je to o tom, jak ten klient s ndma chce
komunikovat nebo ne. Pak jsou tu jiz pacienti, kteti maji zajiStény dychaci cesty, jsou tu
s tracheostomickou kanylou. Pak je tam samoziejmé komunikaéni bariéra takova, ze ten
klient s nami nemluvi, i kdyZ se snazi. On nds vnima, rozumi naSim otdzkam, my se
snazime bud’ odezirat, nebo tady mame tabulky s pismeny. Pokud mu to jeho stav dovo-
li, tak nam ty pismenka ukazuje, kdyZ to jeho stav nedovoli, ukazujem pismenka my.

Pokud muZe psat, tak ndm on sam napise, co chce.

81



Otazka 3
Jak byste definoval/a potieby pediatrickych/dospélych  pacienti

s onemocnénim SMA? Serad’te je podle diileZitosti. Od nejvice diileZitych sestupné.

Ja si myslim, Zze ten pacient musi byt zajistén nejen po biologické strance, ale
samoziejme 1 po strance psychické, ktera je také velice diilezita u jeho onemocnéni.
Samoziejmé, ze vyhrava biologicka stranka, protoze pokud je tfeba zajistit dilezité
zivotni funkce, tak pak je tfeba nejdiive zajistit. Pak teda se miizeme bavit o né&jaké
komunikaci a o né¢jakém psychickém stavu. Pokud to umoznuje a dychaci cesty jsou
zajistény, tak samoziejmé ta komunikace a ta psychicka stranka toho klienta je velice
dialezita. Je tfeba si umét najit na n¢j ¢as, promluvit s nim, popovidat si s nim, chvilku

u té postele zastat.

Otazka 4
Jakym zpiisobem pecujete o dychaci cesty u pediatrického/dospélého pacienta

s SMA? Vyjmenujte od nejéastéji pouzivané metody po méné pouZivanou.

Pokud se bavime o pacientech, ktefi uz maji zajisténé dychaci cesty, tak jsou to
dychaci cesty zajisténé bud’ endotrachealni ¢i tracheostomickou kanylou. Je potieba,
aby tyto kanyly byly jednak priichodné, aby byla zajisténa jejich pravidelna vymeéna,
aby se délali, pokud je potfeba lavaze dychacich cest, aby se d¢lali inhala¢ni terapie,
aby ten klient mohl vykaslavat, aby byl pravideln¢ odsavan, aby byl odsavan uzavie-

nym sanim, aby byla znemoZnéna moZnost kontaminace a pfenosu nékteré nakazy.
Otazka 5

Jakym zpiisobem pecujete o dutinu tstni u pediatrickych/dospélych pacienti
s SMA?

82



I péce o dutinu Ustni je samoziejmé velice dilezita a je to z toho diivodu, abychom
jednak nerozsitovali né¢jaké nakazy do dychacich cest, aby ti klienti méli dobry pocit
Vv téch ustech, aby se tam nemnozili mikotické bakterie, aby nedochéazelo k nékterym

chorobam.

Otazka 6
Jakym zpusobem je na VaSem oddéleni zajisténa vyZiva pediatric-
kych/dospélych pacienti se SMA? (Per os, NGS sonda, PEG aj.) Vyjmenujte od

nejcastéji pouzivanych. PopiSte pravidla pri krmeni, pokud néjaka dodrzujete.

Setkavame se tady v podstaté se vSemi zplsoby, at’ je to per os, NGS, PEG.
Setkdvame se, pokud v prvnich dnech neni mozno i s parenteralni vyzivou. Per os tyhle-
ty klienty krmime, snazime se jim davat stravu, ktera v podstaté ne zajist'uje, ale u které
by dochazelo co nejmén¢ k tomu, aby vdechnul ¢asti této stravy. Do NGS objednavame
vyzivu enteralni z 1€kérny, v podstaté se fidime ordinaci lékare. Pokud je potieba, aby ta
vyziva byla vice energetickd, poptipadé aby méla vlakninu. A do PEG nam pfipravuji
stravu Vv jideln¢, ktera se podava zanetovou stiikackou. Je tam mozno podavat i enteralni

vyzivu, kterd je objednavana z 1ékarny.

Otazka 7
Jakym zptsobem pecujete o imobilniho pediatrického/dospélého pacienta
s onemocnénim SMA? Vyjmenujete nejcastéji uZivané techniky/metody. Jaké

pomiicky pouzZivate nejcastéji?

Péce o imobilniho pacienta je nejen velice dulezitd, ale i velice naro¢na. Je dillezité,
aby tento klient byl bez dekubitli. PouZivame antidekubitarni pomicky. Jsou to vétSinou
polstare, kterymi toho klienta vypodlozime, nebo jsou to potom takzvani hadi, jsou to
dvoumetrové dlouhé valce, se kteryma se snazime udélat okolo toho klienta hnizdo,
nebo vypodlozit nékteré casti téla, jako jsou kolena, kotniky, aby nedochézelo

k dekubitim. Dale je potieba se postarat o pacientovo vyprazdiovani. VétSinou maji
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PMK. Daéle je dulezitd péce o stolici, aby ten klient byl v Cistote, aby nebyl opoceny,
aby nedochazelo k dekubitim. Dilezité jsou samoziejme¢ i masaze téchto klienta.
Na naSem oddéleni je nyni spousta sester vysSkoleno v bazalni stimulaci, takze 1 pouzi-

vame metody bazalni stimulace.

Otazka 8
Jakym zptlsobem pecuje o vyprazdiovani pediatrickych/dospélych pacienti

s SMA? Vyjmenujte priklady od nejvice vyuzivanych?

O vyprazdiovani pecujeme. Pacienti maji prevazné PMK. Dulezita je péce o stolici.
Samoziejmé, ze tohle vyprazdiiovani se sleduje. Sleduje se bilance tekutin za 24 hodin,
takZe vime, kolik ten klient vymocil, kolik vymoc¢il za jednu hodinu, protoZe sledujeme
hodinovou diurézu. Dale se kazdy den sleduje, jestli m¢l ten klient stolici. Pokud by ji
nemél, pouzivaji se riizna laxativa, poptipad¢ injek¢ni 1€ky jako je Syntostigmin, ale to
je vzdy dle ordinace lékate. Pak jsou to samoziejmé i klyzmata, nebo pokud je potieba

1 manualni vybaveni stolice. Ale to je vSechno dle ordinace 1¢kafe.

Otazka 9
Maite povédomi o neziskovych organizacich, které se zabyvaji onemocnénim
SMA? Prosim vyjmenujte organizace, které znate? Nabizite aktivné kontakty na

tyto organizace rodi¢im? Pokud ano/ne — pro¢?

Povédomi moc neméam. Ti pacienti o své nemoci jiz védi. Spi§ jde o to, jaka je
domluva s rodinou klienta. Jestli se o n&j chtéji starat nebo jestli teda nemaji tu moznost,
nechci fict, Ze nechtéji, ale ne kazda ta rodina ma moznost se o toho klienta postarat.
Takze pak nabizime nékteré tyto organizace, které se o tyto klienty staraji. Myslim to
vSecko zalezi na domluvé, jestli vyuzit bud’ néjaky tento ustav nebo doméci péci nebo

néco takového.
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Respondent 3

Respondentce je 25 let. Vystudovala Stiedni zdravotnickou Skolu v Jindfichové
Hradci a plynule navazala na bakalafské studium na JCU v Ceskych Budgjovicich.
Po uspésném zakonceni studia zaCala pracovat na ARO. Zde pracuje necelé 2 roky.

Prace zde se ji libi a je zde spokojena. Pecuje o dospélé pacienty.

Otazka 1
Jak casto se setkavate s pediatrickymi/dospélymi pacienty s SMA na oddéleni?

(V rozmezi 1 roku)

U nés v nemocnici tak jeden az dva lidi za rok.

Otazka 2

Sjakymi bariérami v komunikaci se nejcastéji setkavate u pediatric-
kych/dospélych pacientii s SMA pFi hospitalizaci? Prosim vyjmenujte je od nej¢as-
téjSich po méné casté.

Tak nej€astéjsi je problém s tracheostomii a problém artikulace pacienta. Pouziva-
me vlastn¢ tabulky s pismenky, ze doty¢ny ¢lovek bud’ ukazuje. Nebo mame, pokud
jsou schopni, tuzku a papir a piSou heslovité, co cht&ji. Nutime je pofadné vyrazné
otvirat Usta, abychom jim rozuméli, co vlastné chtéji fict. A nékdy se da 1 pouzit, Ze se

odpusti balonek od tracheostomicky kanyly, ze to ten ¢lovek vyslovi.

Otazka 3
Jak byste definoval/a  potieby pediatrickych/dospélych  pacienti

s onemocnénim SMA? Serad’te je podle dileZitosti. Od nejvice dileZitych sestupné.
Nejdulezitéjsi jsou zajistit postupné biologické potieby toho pacienta. Je diilezita

jeho strava, piti a 1 podpofit tu psychiku jejich, aby se citili dobfe v ramci ty jejich

nemoci.
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Otazka 4
Jakym zpusobem pecujete o dychaci cesty u pediatrického/dospélého pacienta

s SMA? Vyjmenujte od nejéastéji pouzivané metody po méné pouzivanou.

Vyuzivame uzaviené odsavani, ze se zabranuje vzniku infekce, aby ten Clovék
nem¢l jesté vEtsi problémy, nez ma. A nékdy teda, kdyZ to nejde, se odsava i odsavaci-
mi cévkami z dutiny ustni, aby fakt dokazali polykat ty sliny a vSechno, aby se citili

dobfe.

Otazka 5
Jakym zpiisobem pecujete o dutinu ustni u pediatrickych/dospélych pacienti s

SMA?

Tak snazime se mit dostatek Ustnich vod. A jinak pouzivame, kdyz nejsou ustni
vody, tak jenom, fyziologicky roztok a ¢tvereCkama a peanem ¢istime tu dutinu ustni.

A mame ty vlhéeny $téticky citronovy.

Otazka 6
Jakym zpusobem je na VaSem oddéleni zajiSténa vyZiva pediatric-
kych/dospélych pacienti se SMA? (Per os, NGS sonda, PEG aj.) Vyjmenujte od

nejcastéji pouzivanych. Popiste pravidla p¥i krmeni, pokud néjaka dodrZujete.

Tak zaleZi to na stavu pacienta. KdyZ je pacient pii védomi tak se preferuje per os,
kdyz maji tu tracheostomickou kanylu, ale je to NGS, protoze ty lidi nemaji dostatek
sily polykat a ono se jim i nechce, kdyz to boli, 1 po ty tracheostomicky kanyle. Takze
mame NGS vyzivy. Bud’' se ddvaji pfes enteradlni pumpu. Nebo jenom spadové. Nebo
pak maji NJS (nazojejundlni sondu), do které se davaji vyzivy. A pokud uz vibec
nemohou jist, tak maji ten PEG. Ty pravidla asi Zadny nedodrzujeme. Teda podle oSet-

fovatelskych standarda.
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Otazka 7
Jakym zpilsobem pecujete o imobilniho pediatrického/dospélého pacienta
s onemocnénim SMA? Vyjmenujete nejcastéji uZivané techniky/metody. Jaké

pomiicky pouzZivate nejcastéji?

Tak urcité preferujeme Casté polohovani po téch tfech hodinadch. Promazavani téla,
zad 1 hyzdi i nohou. Pak mame polohovatelny postele, ze se ¢lovék da dat do vhodné
polohy. A jako pomucky pouzivame rtizné ty molitanové ¢tverce nebo gumovy hady

S plnényma polystyrenovyma kulickami. A samoziejmé antidekubitdrni matrace.

Otazka 8
Jakym zpilsobem pecuje o vyprazdiovani pediatrickych/dospélych pacienti

s SMA? Vyjmenujte priklady od nejvice vyuzivanych?

Tak nejcastéjsi PMK, davdme vlastné kazdému pacientovi uz pii piijmu. Nékdy
maji pacienti cystostomii. Hlidame hodinovou diurézu, pravidelny piijem a vydej teku-
tin. Na stolici mame tabulky a hliddme si to. Snazime se o dostate¢nou hydrataci, aby ta

stolice byla pravidelna.

Otazka 9
Mate povédomi o neziskovych organizacich, které se zabyvaji onemocnénim
SMA? Prosim vyjmenujte organizace, které znate? Nabizite aktivné kontakty na

tyto organizace rodi¢im? Pokud ano/ne — pro¢?

My je aktivné nenabizime a nemam ani povédomi. Jediny co vim, tak se nabizi do-
maci péce, které nabizi domadci plicni ventilatory, Ze ten ¢lov€k ho mize mit doma.
Jelikoz u nas uz se jedna o dospé€lé jedince, tak ta rodina a vSichni uz jsou seznameni se
v8§im, co jde a co jim muze byt poskytnuto a nemuze. Takze my nabizime tak maximal-

né ty agentury domaci péce.
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Respondent 4
Respondentce je 35 let. Studovala Stiedni zdravotnickou Skolu v Brné. Po jejim

dokonceni navazala na studium Vyssi odborné Skoly zdravotnické v Brn€. Po jejim
zakonceni nastoupila na Détské oddéleni. Po dvou letech nastoupila na matetskou dovo-
lenou, béhem niz studovala na Masarykové univerzité — Lékarské fakulté, obor Vseo-
becna sestra. Po ukonceni matetské dovolené nastoupila na Kliniku détské anesteziolo-

gie a resuscitace. PeCuje o pediatrické pacienty.

Otdzka 1
Jak cCasto se setkavate s pediatrickymi/dospélymi pacienty s SMA na oddéleni?

(V rozmezi 1 roku)

No strasné ¢asto. Setkavam se s tak s 1 az 2 détskymi pacienty za tyden. To jsou jen
ti hospitalizovani. U nas na oddéleni se provadi i vymény tracheostomickych kanyl
u détskych pacientl. To je tak u 4 az 5 pacientl tydné. Takze tak asi 100 pacientt ro¢né,

ale vétsina z nich jsou zde opakovang, pti zhorSeni stavu. Pfesné se to fict neda.

Otazka 2
S jakymi bariérami v komunikaci se nejcastéji setkavate u pediatric-
kych/dospélych pacientii s SMA pFi hospitalizaci? Prosim vyjmenujte je od nejéas-

téjSich po méné casté.

Bariéry v komunikaci jsou. NeZ toho pacienta tak né¢jak dikladnéji pozname, tak
nevim zcela presné podle vyrazu obliceje, co potfebuje. Jinak komunikuji i normélné
verbaln€. Musime poznat vyrazy, abychom védé€li, co je mu piijemné ¢i nepiijemné.
Tady je velice dulezité, aby nadm to prelozili rodice. Takze maminka upozorni.
Me¢li jsme tu 1 hol¢icku a ta komunikovala pies oboci (zvednuti ano) a pokréeni nosu ne.
U pacientl zalezi, jak jsou vyvinuté kognitivni funkce. Nékteti nemaji tieba vibec zad-

nou mimiku, neni u nich vidét zddny ndznak komunikace, ne vzdy je poznat, co je pro
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né komfortni ¢i nekomfortni. Dtlezité jsou rady téch rodict. D4 se to odhadnout i podle

srdecni akce. Pii nekomfortu je vysokd. Oni sami si nefeknou.

Otazka 3
Jak  byste definoval/a  potieby pediatrickych/dospélych  pacienti

s onemocnénim SMA? Serad’te je podle dileZitosti. Od nejvice dileZitych sestupné.

Nejvetsi potfeba je nemit tu bolest, protoze ne vSechny déti jsou fixované na rodice.
Zalezi, v jakém jsou stadiu a pokrocilosti. Nejdiive tedy bolest a potom je néjaka soci-
alni potieby, potieba jistoty. Co se tyka pocitu hladu, tepla to Zadna zpétna vazba neni,
takZe to fict asi nemiizu a nevim. A ty vyssi potfeby uz si myslim, Ze ani z&dné nemaji.
Tady uZ neni kvalita Zivota. Dilezité je i, aby se jim dobfe dychalo, volné dychalo.

Takze napted budou ty fyzikalni, fyzicky a pak jsou teprve ty socialni.

Otazka 4
Jakym zpiisobem pecujete o dychaci cesty u pediatrického/dospélého pacienta

s SMA? Vyjmenujte od nejcastéji pouzivané metody po méné pouZivanou.

U dychacich cest musi byt samoziejmé ta volnost, prichodnost, to znamena pravi-
delné odsavani, ale dle potfeby. Kdyz jsou pacienti a zejména se setkavam u maminek
z domaci péce, tak nemusi ani odsavat, kdyz si odkasle a jsou to pacienti, ktefi komuni-
kuji s téma rodi¢ema. To se rodice ptaji: ,,Potfebujes odsat?” a oni si feknou, takze
maminka fiké4, Ze opravdu az po Sesti hodindch odsavé, zbytecné nedrazdi. My to
respektujeme. U nas jinak pravidelné piiblizné po tfech hodinach odsavame. Nekdy
zélezi na tom mnozstvi, co odsavame a na té kvalité¢. N&kdy se lavazuje, n€kdy se nela-
vazuje, to je podle toho, co se odsava. No a jinak kontrolu mame sledovanim saturace,
kvality dychani. Celkové vidite, kdy by pacient néjak zatahoval, nebo n¢jak odkaslaval,
takZe jaka je ta klinika, tak podle toho. Péce spociva tedy v udrzovani té prichodnosti,
spravné vazkosti téch hlenti. Pouzivame systém otevieny, ale i zavieny. J& mam pocit,

Ze s tim uzavienym systémem neodsaji tak dikladné jako s otevienym, kdy mam pocit,
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ze se dostanu tak né&jak dal. Ale myslim si, ze je to sila zvyku. Takze u infekéniho paci-
enta pouzivame uzavieny systém vzdy. Cast&ji ale pouzivame otevieny systém. Kdyz
jde dit€¢ do domaci péce, u¢ime rodiCe pouzivat uzavieny systém, protoze ten proplaci

pojistovna. A ten mohou pouzit i naptiklad pfi vychazkach s ditétem.

Otdazka 5
Jakym zpiisobem pecujete o dutinu tstni u pediatrickych/dospélych pacientu

s SMA?

Zalezi na pacientovi. Usta se samoziejmé pravidelné kontroluji a kdyby se tam
délali néjaké povlaky, tak se pouzivd néjaké farmakum, pouzivd se Prontooral.
Pii pfijmu se délaji vytéry, abychom ve&déli, jaka je kolonizace toho pacienta bakterial-
nima kmenama. Vytira se nos, krk a vytie se rektum. Kdyz se najde né&jaka kolonizace,
tak vytira Prontooralem. Jinak pfirozené, zalezi na péci, kdyz je bézna, tak se upousti od
desinfekci. Lepsi je voda, ¢aj, anebo to, co dit& pije. Cajem samoziejmé neslazenym.
Pouzivame i Pagavitové §téticky s citrusovou ptichuti, to maji déti rady. Pokud je potte-
ba pouzivame Stopangin, Parodontax,ale chutové to neni tak dobry. Zalezi, kdyz potie-
bujete vypucovat zuby, jestli dité spolupracuje, protoze né kazdy si necha do pusy
sahnout. Ke kazdému ditéti pfistupujeme individuélné. Diive jsme pouzivali i Borglyce-

rin, ale dnes ho pouZivame velmi malo, jen pokud ty usta hodné vysychaji.

Otazka 6
Jakym zpusobem je na VaSem oddéleni zajiSténa vyZiva pediatric-
kych/dospélych pacientii se SMA? (Per os, NGS sonda, PEG aj.) Vyjmenujte od

nejcéastéji pouzivanych. Popiste pravidla pi¥i krmeni, pokud néjaka dodrZujete.

U nés casto PEG. Zac¢iname NGS, pokud nemaji PEG, ale pokud vime, ze bude
potieba uméla vyziva dlouhodobé, pak se ptistupuje k zavedeni PEG. Pravidly jsou sa-
moziejme pacienta zvedat, aby to bylo ptirozené. U déti s velkou skolidzou ptizpusobu-

jeme sed. Ptame se i rodicu, v jaké poloze jsou zvykli. Pfi krmeni do PEG krmime na
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boku. Pokud do sondy, je lepsi poloha jako per os, takze v sedé, aby nedochazelo
k aspiraci. Je dulezité zkouSet aspirovat stravu, abychom zjistili, jak ji toleruje a podle
toho davkujeme stravu, kdy je od Iékaie strava rozepsand. Kontrolujeme aspirovany
obsah, jestli je natraveny nebo ne. Pokud je strava nenatravena, vidime, Ze to netoleruje,
nenatravenou neddvame zpatky a o to se da méné¢ té stravy. Kdyz je to natraveno, tak se
to vraci, abychom mu nebrali ty zaludecni §t'avy, a pak se pozoruje a dava se ta stejna
davka. Komunikujeme samoziejmeé s Iékafem o tom, kolik se stravy toleruje ¢i netoleru-
je a je tieba upravit davku nebo ne.

U stravy samoziejme stravu ohiejeme, pfipravime si ji. Strava se podava i kontinu-
alng, takze pouzivame enteralni pumpy. Je to opét podle ordinace 1ékare. Na noc se déla
pfestavka, a strava je proplachovana kojeneckou vodou, abychom nezniéili PEG. Caj

nepouzivame.

Otazka 7
Jakym zpilisobem pecujete o imobilniho pediatrického/dospélého pacienta
s onemocnénim SMA? Vyjmenujete nejcastéji uzivané techniky/metody. Jaké po-

miucky pouZivate nejcastéji?

U imobilniho pacienta musi byt samoziejmé pravidelné polohovani, abychom pted-
chazeli n¢jakym otlakiim nebo dekubitim. U nas je bézna praxe pacienta po tfech hodi-
nach méfit, bilancovat, polohovat. Takze s tim polohovanim se o ného pecuje vlastné
celkové. Promazava se a zpolohovava se. U pacienta, ktery ma vétsi sklon k otlakim,
tak tam se chodi Castéji. Po dvou hodinach je potfeba. Snazime se do toho zapojovat
i rodice. U déti s velkymi skolidzami, v rdmci polohovéni je necpeme do né&jaké pozice,
ktera je vyhodna, ale nechavame je v pozicich, které jsou jim piijemné. VZdy se piihlizi
k radam rodi¢u. Tomu pacientovi to vyhovuje, i kdyz pro nas to mize vypadat ptiSerné.
Mivaji i tfeba velké zéklony hlavy. Pfizpiisobujeme se my jim. Vypodkladame polSta-

fema. Polohujeme postele, tieba i do polosedu. Pak je vidét zklidnéni.
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Objednavame i rehabilitacni sestficky, provadi u déti vibra¢ni maséze na uvolnéni
hlent a snadn¢jsi odkaslani, poté se odsava a pak teprve polohuje. U nékoho dochazi
jednou denné¢, u n¢koho 1 dvakrat.

Pokud uz se nékde vytvori zarudnuti, pouzivame vlhké hojeni ran. Z pomicek pou-

zivame polstare, hady, polohovani postele.

Otazka 8
Jakym zptlsobem pecuje o vyprazdinovani pediatrickych/dospélych pacienti

s SMA? Vyjmenujte priklady od nejvice vyuzivanych?

U pacientii monitorujeme stolici i mo¢. Mnoho pacientli je u nas zacévkovanych.
Pokud neni potifeba cévkovat, tak samoziejmé moci do plinek. Pleny se po kontrole vazi
a zapisuje se hmotnost. Co se tyka moce, sleduje se naplih mocového méchyte. Pokud
nejde samo vyprazdnéni napi. po aplikaci chladného na podbfisek ¢i pusténi vody, tak
se jednorazové cévkuje. Zalezi na stavu védomi pacienta. Opét se fidime rodici, kdy nas
tteba upozorni, Ze dit¢ normalné moci malo, tfeba i jen jednou denné. Ale i tak sleduje-
me moc¢ovy méchyt, pokud by bylo biisko zatvrdlé, tak cévkujeme. Pokud ma dité katé-
tr dlouhodobg, pak ptistupujeme k epicystostomii, to byva u téch téti ale malo.

U stolice zaznamenavame cCetnost stolice. Pfi utlumeni pacienta byva peristaltika
utlumena a stolice moc neodchazi. Lékat kontroluje biisko pacienta. Pokud citi skybala,
tak se podava Lactulosa, masiruje se biisko, aby se odchodu stolice napomohlo. Pouzi-
vaji se 1 nalevy. Pouzivame pény. Pokud nejde jinak, je potfeba manudlni vybaveni,
maximalné jednou za 3 dny. Pokud je naopak fidka stolice v diisledku antibiotické 1éc¢-

by, je podavan Hylak. Musi se fadné oSetfovat klize, aby nedoslo k jejimu poSkozeni.

Otazka 9
Mate povédomi o neziskovych organizacich, které se zabyvaji onemocnénim
SMA? Prosim vyjmenujte organizace, které znate? Nabizite aktivné kontakty na

tyto organizace rodi¢im? Pokud ano/ne — pro¢?

92



O téchto organizacich moc povédomi nemdm. My spiSe spolupracujeme
s organizaci Dech Zivota. Rodice vétSinou tyto kontakty ziskévaji sami uz v dobé¢, kdy
ziskéavaji informaci o nemoci. Sama kontakty nemam, takze je nenabizim. Davame pre-

devsim kontakty na servisniho technika k DUPV.
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Respondent 5

Respondentce je 27 let. Vystudovala Stfedni zdravotnickou $kolu v Brné. Na studi-
um navazala na Masarykoveé univerzit¢ — Lékarské fakulté, obor VSeobecna sestra.
Po Gspésném zakonceni bakalatského studia nastoupila na Kliniku détské anesteziologie
a resuscitace. Nyni pokracuje v magisterském studiu v oboru Intenzivni péce, kombino-

vanym studiem. Pecuje o pediatrické pacienty.

Otazka 1
Jak cCasto se setkavate s pediatrickymi/dospélymi pacienty s SMA na oddéleni?

(V rozmezi 1 roku)

Hospitalizovani jsou u nés tak 1 az 2 pacienti za tyden. Ambulantné, na vyménu
tracheostomie tak 4 az 5 za tyden. U ambulantnich je na zvazeni dle stavu, jestli je

hospitalizujeme.

Otazka 2
Sjakymi bariérami v komunikaci se nejcastéji setkavate u pediatric-
kych/dospélych pacientii s SMA pri hospitalizaci? Prosim vyjmenujte je od nej¢as-

téjSich po méné casté.

Kdyz jsou tracheostomovani, tak zalezi na veku, jestli je to Gpln€¢ od narozeni.
Tam je problém s né¢jakou komunikaci, protoZe oni vlastné nevi, jak maji komunikovat.
U nich to byva jen neverbalné. Je to vétSinou n&jaky o€ni kontakt. Vime, Ze o¢i nahoru
je ano, o¢i dolu je ne. Pokud tam jesté zbyva néjaka mimika, tak se déti projevuji grima-
sami. Nebo je to poznat na monitoru, kdy jde saturace dolii. Dokazou to ovladnout, pii

nepohodli. Pokud jim neni néco pfijemné, je to tedy poznat pies tyto vitalni funkce.
Otazka 3

Jak byste definoval/a potieby pediatrickych/dospélych  pacienti

s onemocnénim SMA? Serad’te je podle dileZitosti. Od nejvice dileZitych sestupné.
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saturace. Od toho se vSe odviji. Problém je s pfijimanim potravy. Zavadi se jim PEG.
Pokud jsou v infektu, dochazi k intoleranci stravy, kdy se to projevuje velkym reziduem
stravy, kdy to nesnaseji. I kdyz maji PEG, projevuje se nechutenstvi. Dalsi potieba je

vylucovani. A poté socialni a psychicka pohoda.

Otazka 4
Jakym zpusobem pecujete o dychaci cesty u pediatrického/dospélého pacienta

s SMA? Vyjmenujte od nejéastéji pouzZivané metody po méné pouZivanou.

Pouzivame nejcCastéji otevieny sytém odsévani. I kdyZ jsou v infektu, nepouzivame
uzavieny systém. Vyjimkou by byl n¢jaky velmi tézky infekt, ale moc uzavieny systém
nepouzivame. Odsavame tak po 3 hodinach. Musime steriln¢ oSetfovat misto tracheos-
tomie. Pouzivime na zacatku, hned jak se to vysije, sterilni kryti se stfibrem, nebo
netkana textilie. OSetieni je klasicky desinfekci. Pokud tracheostomie obtéka, pouziva-
me veEtsi Cislo kanyly a desinfekci a sterilni kryti. Pokud je balonkové tracheostomie,

kontrolujeme tlak v balonku, aby nedochazelo k otlakiim.

Otazka 5
Jakym zpiisobem pecujete o dutinu ustni u pediatrickych/dospélych pacienti
s SMA?

Kontroluje se, zda neni v dutin€ ustni néjaky infekt, soor. Gencianova violet’ se jiZ
nepouziva, madme prosttedky z lI€karny. Tantum verde, Stopangin a fedime je vodou.
Osetifujeme hlavné tim, co maji déti rady. Takze vodou, ¢ajem. Hlavné zalezi na stavu

dutiny Gstni.
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Otazka 6
Jakym zpusobem je na VaSem oddéleni zajisténa vyZiva pediatric-
kych/dospélych pacienti se SMA? (Per os, NGS sonda, PEG aj.) Vyjmenujte od

nejcastéji pouzivanych. PopiSte pravidla pri krmeni, pokud néjaka dodrzZujete.

Nejcastéji je PEG. Do PEG pouzivame piipravené piipravky z l€karny. Vse se
prizpusobuje potiebam ditéte. Konzultuje se vyziva i nutri¢nim terapeutem a podle toho
se podava strava. Konzilium rozhodne, jestli dit€¢ potfebuje zvlastni stravu a v jakych

vyzivovych hodnotach.

Otazka 7
Jakym zpilisobem pecujete o imobilniho pediatrického/dospélého pacienta
s onemocnénim SMA? Vyjmenujete nejcastéji uzivané techniky/metody. Jaké po-

miucky pouZivate nejcastéji?

Spolupracujeme s rehabilitatnima pracovnikama. Kontrolujeme pifipadné rozvoje

kontraktur. Pouzivame pii polohovani pomticky, na kter¢ je dit€¢ zvyklé z domova.

Otazka 8

Jakym zpilisobem pecuje o vyprazdnovani pediatrickych/dospélych pacienti
s SMA? Vyjmenujte priklady od nejvice vyuzivanych?

Déti, ktefi onemocnéli v raném détstvi, je nejcastéjsi inkontinence. Pokud jsou
u nas, byvaji nejcastéji zacévkovani. Po zlepSeni stavu se cévka rusi a prechazeji na
pleny. Méti se diuréza, vazi se pleny.

Stolici fe§ime podanim kazdodenné Lactulosy. Hlidame pocet stolic. Kdy byl napo-
sledy. V ptipad¢ potizi se stolici, skybala, je nutné digitalni vybaveni stolice. To provadi

1ékar.
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Otazka 9
Mite povédomi o neziskovych organizacich, které se zabyvaji onemocnénim
SMA? Prosim vyjmenujte organizace, které znate? Nabizite aktivné kontakty na

tyto organizace rodi¢im? Pokud ano/ne — pro¢?
Rodi¢e sami aktivné komunikuji s organizacemi, které sdruzuji déti s timto

onemocnénim. U nds nabizime kontakt na Dech zivota, ktery zajistuje DUPV. Jiné

kontakty nenabizime.
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Respondent 6

Respondentce je 40 let. Studovala na Stfedni zdravotnické Skole v Brné. Poté
nastoupila na Kliniku détské onkologie. Zde pracovala 4 roky. Asi 5 let pracovala
u praktického lékafe pro déti a dorost, odtud nastoupila na matefskou dovolenou.
Po ukonceni matetské dovolené byla piefazena na Klinické oddé€leni anesteziologie
a resuscitace. Béhem zaméstnani ji bylo umoznéno zvysSeni kvalifikace v péci o détské

pacienty na brnénském NCO NZO v ARIP o déti. PecCuje o pediatrické pacienty.

Otadzka 1
Jak cCasto se setkavate s pediatrickymi/dospélymi pacienty s SMA na oddéleni?

(V rozmezi 1 roku)

U nas se to pocita spis tydné a to jsou 1 az 2. Hodné téch déti jsou tu opakované
hospitalizovany. Pii nové diagnostikovanych jsou tu ty déti pak minimalné rok hospita-

lizovany v kuse, nez mizou jit domu.

Otazka 2
S jakymi bariérami v komunikaci se nejcastéji setkavate u pediatric-
kych/dospélych pacientii s SMA pFi hospitalizaci? Prosim vyjmenujte je od nej¢as-

téjSich po méné casté.

U déti je dilezity, kdy u nich onemocnéni propukne. Pokud je to L. typ, tak ty se
nikdy nenauci mluvit. Hned od malinka, kdy neudychaji prvni infekt, se u nich zavadi
tracheostomie a to jim znemozni mluvit. Ty komunikuji spi§ mimikou, zaleZzi, jak se to
nau¢i. VétSinou rodiCe upozorni, jakym zplisobem komunikuji. Byva to spiS teda
mimika a ofima. U déti starSich, ktefi maji tracheostomii az od pozdé&jsiho véku, ty
nékdy zvladaji mluvit. Jinak komunikuji, kdyZ uz nemaji silu, naptiklad ptes ¢idla na

prstu. KdyZz ho sundaji, néco potiebujou.

98



Otazka 3
Jak byste definoval/a potieby pediatrickych/dospélych  pacienti

s onemocnénim SMA? Serad’te je podle dileZitosti. Od nejvice dileZitych sestupné.

vvvvvv

Takze se mluvi spi$ o potfebe naplnéni fyziologickych potreb ditéte. To je teda i potfeba
hladu a zizné¢. Proto se jim déla PEG, protoze byvaji kachektiCti a nemaji silu.
Zajistujeme u déti vyprazdinovani moce a stolice. Asi bych to srovnala nejdiive biolo-
gické potieby, pak psychologické a s tim souvisi socidlni. To je spojeno s rodi¢i. Vyssi

potfeby uz nemaji.

Otazka 4
Jakym zptsobem pecujete o dychaci cesty u pediatrického/dospélého pacienta

s SMA? Vyjmenujte od nejcastéji pouzivané metody po méné pouzivanou.

V prvni fadé musime dbat na prichodnost dychacich cest. To zajistujeme odsava-
nim. U nas se odsava tak po 3 hodinach. Kdyz jsou déti zahlenény, tak 1 Castéji.
Ale jinak zbytecné dychaci cesty nedrazdime. Odsava se taky po vibracni masazi, to se
jim hleny hezky uvolni. Podle vzhledu odsatého sekretu pak délame lavaze. Pouzivame
nejcastéji otevieny systém odsavani. Lépe se s nim odsaje. Doma ale pouZivaji rodiny

spi§ uzavieny systém. Ten my taky pouzivame, ale asi ne tak casto.

Otazka 5
Jakym zpisobem pecujete o dutinu ustni u pediatrickych/dospélych pacienti s

SMA?
Pro nejmensi mame Pagavitovy Stéticky, napustény desinfek¢nima latkama,

S riznyma ptichutéma. Kdo ma zuby, normalné vycistime zuby. Tady je ta péce, jako

kdyby to dité bylo normdlni. A pokud maji n¢jaky infekt, protoze tyhle déti jsou tedy
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hodné¢ osidleny, tedy chronicky, tak jim davame Parodontax, nebo Neocit gel. Ty jsou
proti bakteriim, virim a kvasinkam. Po zaléCeni se pfechazi zpét k pastam a kartacku.

Na co jsou zvykli doma, to jim davame.

Otazka 6
Jakym zpusobem je na Vasem oddéleni zajisténa vyZiva pediatric-
kych/dospélych pacienti se SMA? (Per os, NGS sonda, PEG aj.) Vyjmenujte od

nejcastéji pouzivanych. Popiste pravidla pri krmeni, pokud néjaka dodrzujete.

Nejcastéjsim zptisobem je u nas PEG. Dokud je dit¢ schopno polykat a doma to
rodice jesté zvladaji, byva to do doby, nez dité€ postihne néjaky infekt, pak to dit€¢ nema
silu, davé se prechodné NGS. Pak se musi pfejit na tracheostomii a zavadi se PEG.
Byva tu i per os, ale vzdy jen na chvili, ten stav se pak zhorSuje velmi rychle. Jak je
tracheostomie, tak je PEG. U déti nejlepsi, pak nehrozi kachexie. Takze PEG, ptechod-

né NGS, per os minimalné.

Otazka 7
Jakym zpisobem pecujete o imobilniho pediatrického/dospélého pacienta
s onemocnénim SMA? Vyjmenujete nejcastéji uzZivané techniky/metody. Jaké po-

miucky pouZivate nejéastéji?

Bud’ nam dité uz s pomuickami pfijde. Rodi¢ nam fekne, jak je dit€¢ zvykly. Nekteré
déti jsou zvyklé jen na jednom boku, tak ho na druhy bok neddvame. Chodi k ndm re-
habilita¢ni sestry, ty objednavame hned pfi piijmu ditéte. Maji vibraéni masaze na plice,
aby se jim pomohlo k odhlenéni, uvolnilo se to, aby si odkaslali. Rehabilitovat télicko
nema smysl, ty déti to hlavné boli. Ty svaly je boli, takze je polohujeme jak to dité
zvykly. Pokud to dité boli, musi se polohovat klidn€ i po ptl hodiné. Déti maji takovy
gidlo a jsou schopny si ho sundat a nas to upozorni. Rikame jim: ,Jak nebude§ mit

¢idlo, néco potiebujes.” Vychdzime t€ém détem vstiic, jak chtéji lezet, tak je davame,
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nenutime je. Takze pomucky, ty si nosi rodice, jinak my méame hady, polstaie, poloho-

vaci postele.

Otazka 8
Jakym zpilisobem pecuje o vyprazdiovani pediatrickych/dospélych pacientii

s SMA? Vyjmenujte priklady od nejvice vyuzivanych?

Déti hodné trpi na zacpu. Napriklad u diagnézy Werdnig — Hoffman, kdyz ty déti
zatlaci, tak jdou vétSinou do zéstavy, Spatné to snasi, nemaji silu a hrozn¢ je to boli. Od
malicka maji rozepsany Lactulosy. Pokud nejdou dyl nez 3 dny a déla se uz skybala, tak
se davaji ¢ipky a ndlev. Davame i hefmankové projimadlo, to davame tak jednou za
tyden. Ty déti jsou na to zvykly, Ze s tim nemaji problém a délaji jim to doma i rodice.
Co se tyka moceni. Ty déti jsou inkontinentni, i kdyz nékteti ne. Tyhle déti jsou schop-
né si fict. Jinak déti maji plinky. Snazime se u déti trénovat mocovy méchyi.
V nejzazs§im piipad¢€, nebo kdyZ jsou uspani, zavadime PMK. U déti se preferuje spis

cévkovani, kdyz uz nemaji silu. To je tak jednou za 6 hodin.

Otazka 9
Maite povédomi o neziskovych organizacich, které se zabyvaji onemocnénim
SMA? Prosim vyjmenujte organizace, které znate? Nabizite aktivné kontakty na

tyto organizace rodi¢im? Pokud ano/ne — pro¢?

Davame kontakty vétSinou spi$ na technika, ktery je pfes domaci ventilatory. Zafi-
zujeme jim kontakty na dodavatele pomucek. Jiné kontakty neznam a nedavam je. Ani
o téch spolecnostech nevim. Znam internetové stranky. Ale ty rodi€e jsou vétSinou sami

0 sobé aktivni.
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