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Abstrakt v CJ: Cilem piehledové bakaldiské prace je piedlozit aktualni dohledané
publikované poznatky o oSetfovatelské pé€i u pacienta s amyotrofickou lateralni skler6zou
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psychické problémy, nutricni a respiracni obtize.

Piedlozené poznatky byly Gerpany z databazi BMC, EBSCO, Google Scholar a PubMed

a z odbornych ¢eskych a zahrani¢nich periodik.



Abstrakt v AJ: The aim of the overview bachelor thesis is to present current published findings
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the patient with ALS. This care is not bounded by the 6-month period and must be started in
time to avoid unnecessary delays between diagnosis setup and a transition to palliative care.
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various countries, including the Czech Republic. The second partial goal of the thesis presents
information on selected nursing problems related to palliative care for the patient with the
progressive stage of ALS and their solutions. The main nursing problems are fatigue, weakness,
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Uvod

Neurodegenerativni onemocnéni piedstavuje pro pacienty a zdravotnické systémy enormni
klinickou a ekonomickou zatéz. Jednim z téchto devastujicich onemocnéni je i amyotroficka
lateralni skler6za (Westeneng et al., 2018, s. 423-433). Toto onemocnéni se ¢asto objevi nahle
a zmeéni zivot pacienta i jeho rodiné (Botkova, Buzgova, 2010, s. 124). Amyotroficka lateralni
skler6za (dale jen ALS) je definovdna jako fatdlni, progresivni, neurodegenerativni
onemocnéni, které vznikd z neznamych pficin a nelze vylécit. Nemoc ovliviiuje mozkové
a miSni motorické neurony a je klinicky charakterizovana progresivni svalovou slabosti vedouci
ke ztraté schopnosti pohybu, polykani, mluveni a dychéani. U vétSiny pacientli dochazi k umrti
mezi 3. a 5. rokem od stanoveni diagndzy, kdy vSak symptomatickd 1é¢ba muize prabch
onemocnéni zmeénit (Ushikubo, 2018, s. 182-186). ALS je vzacné onemocnéni, které ma dle
recentnich studii v Evropé incidenci pfiblizné 2,16/100 000 obyvatel za rok a prevalenci
6/100 000 obyvatel. Asi u 5-10 % piipadi se jedna o familiarni formu a u zbylych 90-95 %
predstavuje toto onemocnéni formu sporadickou (VIckova, 2016, s. 362-365). ALS ma sice
nizkou prevalenci, ale vysokou multidisciplinarni potiebu. Je to zplisobeno nejen rychlosti
progrese onemocnéni, ale také ¢asto se ménicimi pozadavky pacientti a jejich pecovateldl, které
pfedstavuji znacné problémy pii zajistovani Usp&$né koordinace péce (Dickie, 2011, s. 356).
Management pé€e o pacienty s ALS je v soucasné dobé& zalozen na multidisciplindrnim pfistupu
s vyznamnym zapojenim paliativni mediciny (VI¢kova, 2016, s. 364). Pii poskytovani kvalitni
paliativni péce je vhodné, aby lékat poucil pacienta i jeho blizké o alternativnich moznostech
paliativni 1écby zahrnujici farmakologické tlumeni potencionalni duSnosti, zvladani bolesti
a také negativnich psychickych projevii. Samoziejmosti je i empaticky pristup v oSetfovatelské
péci poskytovany kompetentnimi zdravotnickymi pracovniky s dostatenymi praktickymi
zkuSenostmi v oboru. Cinnost oSetfovatelského tymu koordinuje vSeobecna sestra, ktera
aktivné vyhledava aktualni potfeby pacienta a poméha mu pfi jejich feSeni (Kala, MikSova,

2012, s. 630-632).

Hlavnim cilem pifehledové bakalarské prace je predlozit aktualni dohledané publikované
poznatky, tykajici se poskytovani osetfovatelské pée u pacienta s amyotrofickou lateralni

skler6zou se zamétenim na paliativni péci.

Pro tvorbu prehledové bakalaiské prace byly stanoveny tyto dil¢i cile:
Cil1
Sumarizovat aktualni dohledané publikované poznatky o principech poskytovani paliativni

péce u pacienta S amyotrofickou lateralni sklerézou.
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Cil 2

Sumarizovat aktualni dohledané publikované poznatky 0 Vybranych oSetfovatelskych

problémech U pacienta s progredujicim staddiem amyotrofické lateralni sklerézy.
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2 Principy poskytovani paliativni péce u pacienta s amyotrofickou

lateralni skler6zou

Prvni kapitola popisuje principy, jakymi je poskytovana paliativni péce u pacienta s ALS,
kdy je kladen dlraz na multidisciplinarni pfistup k této péci, a také zptisoby, které se vyuzivaji
v riznych zemich véetné CR.

Paliativni péce je ptistup, ktery se zamétuje na zlepSeni kvality zivota u pacientl s vaznymi
nebo pokrocilymi zdravotnimi stavy a je vhodna v jakémkoliv stddiu onemocnéni, veetné
diagndzy. Neurologické stavy maji sklony mit vysokou zatéz symptomi, variabilni pribéhy
onemocnéni a Spatné prognozy, které postihuji nejen pacienty, ale i jejich rodiny a pecovatele.
Pacienti s riznymi neurologickymi onemocnénimi, jako je amyotroficka laterdlni skleroza
(ALS) a dalsi, maji specifické potieby, které Ize fesit kombinaci obecné a specializované
paliativni péce (Robinson, Holloway, 2017, s. 1592).

Optimalni fizeni pée o pacienta s ALS by mélo pfijmout multidisciplindrni piistup
zahrnujici odborné znalosti v oblasti neurologie, specializované oSetiovatelské péce, respiracni
mediciny, fyzioterapie, neuropsychologie a paliativni péce. Tento pfistup poskytuje odbornou
multidisciplinarni péc¢i, ktera na zakladé spoluprace a efektivni komunikace mezi jednotlivymi
oblastmi zlepSuje jak preziti, tak kvalitu zivota pacientii v progredujicim stadiu ALS (Connolly,
Galvin, Hardiman, 2015, s. 436; Bede et al., 2011, s. 413). Hogden et al. (2017, s. 207) ve svém
prehledu uvadeji, Ze pro poskytovani vysoce kvalitni péce je kromé spoluprace
a interdisciplinarni komunikace v riznych zdravotnickych oborech zapotiebi také propojeni
mezi specializovanymi multidisciplindarnimi klinikami pro pacienty s ALS, komunitnimi
sluZzbami, praktickym lékafem (nebo rodinnym lékafem) a sluzbami paliativni péce. Connolly,
Galvin, Hardiman (2015, s. 436) dale dodavaji, ze spravné fizeni této péce vyzaduje strategii,
ktera integruje nemocni¢ni multidisciplinarni péci spolu s komunitnimi intervencemi.
Specializovana klinika zabyvajici se ALS ptredstavuje pfistup ke klinickému managementu,
klinické praxi a poskytovani komplexni zdravotni péfe. Tento pfistup k odbornému
multidisciplindrnimu fizeni by mél byt standardem pro vSechny pacienty s ALS. Efektivni
poskytovani multidisciplinarni péfe vyZaduje bezproblémovou spolupréaci, koordinaci
a prechod mezi mnoha odborniky v oblasti zdravotni péce v ramci jednotlivych disciplin a také
v dalsi fad¢ zdravotnickych sluzeb a odvétvi (Hogden et al., 2017, s. 207). Zapojeni paliativni
péce do multidisciplinarniho tymu pomaha zlepsit kvalitu Zivota pacienta, kontrolu pfiznaka

a zatéz pecovatele (Soriani, Desnuelle, 2017, s. 297).
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Dle definice je tedy vétSina poskytované péce pacientim s ALS péci paliativni (Danel-
Brunaud et al., 2017, s. 300). Hogden et al. (2017, s. 208) udavaji, ze je vhodné zahajit tuto péci
jiz od diagnostiky ALS, protoZe zbyte¢na prodleva mezi prvnimi pfiznaky a diagnézou vede
k tomu, Ze je mnoho pacientl téZce postizeno jiz v dob¢, kdy jsou diagnostikovani. Pozadavky
na péci pacienti a jejich rodin se mohou meénit a kolisat. Paliativni pée mtize byt poskytovana
ve spojeni se standardni péci nebo prostiednictvim specializovanych sluzeb zahrnujicich
hospicovou péci, lazkové oddéleni paliativni péce, specializované ambulance paliativni péce
a domaci paliativni péci (Boersma et al., 2014, s. 561). Zapojeni tymil specialistl mtize byt
epizodické, vyskytujici se v dobé zmény, krize nebo rozhodovani - naptiklad pti diagndze, pti
diskuzi o perkutanni endoskopické gastrostomii, ventilaéni podpofe nebo pii zméné
v kognitivnich funkcich pacienta, které mohou mit vliv na nafasovani nebo vhodnost
rozhodnuti na konci Zivota. Nasledujici Obrazek 1 popisuje uplatnéni paliativnich intervenci
do systému péce o pacienta s ALS. Bod A predstavuje tradicni model, kdy dochazi k pozdnimu
zapojeni specializovanych paliativnich sluzeb. Bod B znazoriiuje model v€asného a rostouciho
zapojeni specializovanych paliativnich sluzeb. A bod C prezentuje model dynamického

zapojeni paliativnich sluzeb na zakladé spoustécich faktorti (Hogden et al., 2017, s. 208).

A

Obrazek 1 Uplatnéni paliativni péCe v péci o pacienta s ALS a dalSich neurologickych

onemocnéni (Hogden et al., 2017, s. 208)
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Dle Bede et al. (2011, s. 415) mezinarodni paliativni modely zamétujici se na ALS
vychazeji z evidence-based practice. Tyto modely sjednocuji uspésné regionalni iniciativy
spolecné s oblastmi, které vyzaduji dalsi vyzkum. Prestoze piistup k paliativnim sluzbam,
obvyklym doporucenim a koordinacim péfe se v jednotlivych zemich znacné lisi, lze
identifikovat spole¢né principy a témata.

Ve Francii je zdkon o paliativni péci z roku 1999, ktery zarucuje pravo na odpovidajici
pristup k paliativni a podplirné péci pro kazdého pacienta, ktery to vyzaduje. Pokyny
francouzské spole¢nosti pro paliativni péce, nazvané "PALLIA-10 scale", pomahaji 1ékaitim
rozhodnout, zda pacienti mohou nebo nemohou mit prospéch ze specializované paliativni péce.

PALLIA-10 scale se sklada z 10 bodu:

Pacient, ktery v souc¢asné dobé¢ trpi nevylécitelnou chorobou.

Existujici negativni prognostické faktory.

Onemocnéni, které postupuje rychle.

Pacienti nebo pecovatelé, kteii pozadali o paliativni nebo podpiirnou péci.

Ptiznaky, které ptetrvavaji 1 ptes lé€bu prvni linie.

Nachylnost k psychickym zménam, které byly zjistény u pacientll nebo oSetrovatelil.

Néachylnost k socidlnim zménam, které byly zjistény u pacientii nebo pecovatel.

O N o gk~ wDd e

Pacienti a / nebo peCovatelé maji potize s porozuménim informaci o nemoci a / nebo
prognoze.

9. Pléan péce je zpochybnén n€kterymi Cleny zdravotnického tymu.

10. Lékat ma pochybnosti napt. ohledn¢ vhodného pfistupu k odmitnuti 1écby, omezeni

nebo zruSeni 1é¢by, pozadavkim na eutandzii, konfliktim hodnot.

Pokud ma pacient pozitivni alespon 3 a vice z danych tvrzeni, je tfeba u néj zvazit prestup
ke specialistovi na paliativni péci (Danel-Brunaud et al., 2017, s. 304). Dale je ve Francii
od unora 2016 novy zakon, ktery rozSifuje prava pacientil na konci Zivota. Za prvé zakon
nabéada vsechny jednotlivce, aby pfedbézné stanovili smérnice, které musi povinné dodrzovat
vSichni poskytovatelé zdravotni péce. A za druhé zakon posiluje postaveni paliativni péce tim,
ze podporuje integraci této péfe v ramci podplirné péce. Kromé toho novy zakon jasné
stanovuje, ze hydratacni a uméla vyziva jsou nyni klasifikovany jako 1écba, ne jako podplirna
péce. A proto mohou byt tyto postupy vyfazeny z planu péce jiz pfi rozhodovani o omezeni
1é¢by (Soriani, Desnuelle, 2017, s. 297). Kromé toho je povolena i "hluboké a kontinualni
sedace, ktera zptusobuje pozménéné védomi udrzované az do smrti", spojené s analgetizaci

a preruSenim veskeré Zivot zachranujici 1écby. Sedace miiZze byt provedena na Zadost pacienta
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a pii splnéni dvou podminek. Jestlize pacienti maji zdvazné a nevylécCitelné onemocnéni,
kratkodobou prognézu a nesnesitelné utrpeni. A také v piipade, Ze pacienti trpi vaznym
a nevylécitelnym onemocnénim, které s nejvétsi pravdépodobnosti zptisobuje nesnesitelnou

bolest, a zadost pacienta o zastaveni 1écby, coz pifinasi kratkodobou progndzu tmrti.

Pokud jde o pacienty, kteti nejsou schopni vyjadfit svou viili, novy zékon povoluje 1ékaftim,
aby provedli hlubokou sedaci a koncovy utlum za ucelem zmirnéni utrpeni, pokud doslo

k ukonéeni udrzujici terapii (Danel-Brunaud et al., 2017, s. 304).

V Nizozemsku byl zvetejnén protokol pro rehabilita¢ni 1é¢bu pacientd s ALS. Tento
protokol poskytoval optimalni a pfiméfeny plan péce pro pacienty s ALS a byl vyuzivan
specialisty v rehabilitaéni medicin€ a jejich 1é¢ebnym tymem. Principy fizeni tohoto protokolu
se skladaji ze 4 ¢asti: Autonomie pacienta s ALS, 1ékarské informace by mély byt poskytnuty
vCas, aby mohly byt rozhodujici, specialista v rehabilitacni medicin€ by mél zajistit v terminalni
fazi optimalni symptomatickou rehabilitaéni péci a je potieba opakované diskutovat
o predbéznych zdravotnich smérnicich. Koordinace péce je jasn€ definovana v riznych fazich
ALS. Protokol rozdé€luje nemoc na diagnostickou, rehabilitacni a termindlni fazi a urcuje
koordinatora péce pro kazdou z fazi. Ve fazi diagnostiky je koordinitorem péce neurolog,
ve fazi rehabilitace je koordinatorem poradce v rehabilitacni medicing, zatimco prakticky 1ékat
je hlavnim koordinatorem péfe ve fazi termindlni. V prospektivni nizozemské studii byli
pacienti léeni multidisciplinarnimi tymy se zaméfenim na ALS a méli vyrazné€ lepsi kvalitu

Zivota po psychické strance nezZ pacienti, kteti dostavali vSeobecnou péci.

Ve Spojeném kralovstvi v roce 2004 National Council for Palliative Care zfidila skupinu
pro politiku v oblasti neurologickych stavi, kterda hodnotila piiklady dobré praxe
a identifikovala efektivni modely sluzeb. Byly zjistény nedostatky v koordinaci péce mezi
riznymi sluzbami, kdy dochazelo k ptekryvani jejich ¢innosti, a byla vytvofena cesta k péci
o pacienta. Tato cesta popisuje specifické ukazatele pro postupovani péce a zavadi koncept
neuro-paliativni rehabilitace. Na zakladé téchto zjisténi vydali Royal College of Physicians,
National Council for Palliative Care a British Society of Rehabilitation Medicine narodni
smérnici o hranicich mezi neurologii, rehabilitaci a paliativni péci. Neddvno se podatilo Motor
Neurone Disease Association vytvorit program "Rok péce", ktery je urcen pro pacienty s ALS
a jejich pecovatele. Tento program popisuje specifickou péc¢i a sluzby, které mohou byt

vyzadovany pii progresi daného onemocnéni (Bede et al., 2011, s. 415).

15



Soucasny systém v USA je vysoce decentralizovany a neexistuji Zadné narodni pokyny.
Paliativni péce neni vnitrostatné nebo regionalné koordinovand, spise se sklada z kombinace
ruznych sluzeb, které se liSi podle lokality. U pacienti v komunité, ktefi nejsou soucasti
multidisciplinarnich klinik zabyvajicimi se ALS, je dostupnost specializované paliativni péce
Casto omezend. Hospicové sluzby jsou organizovany mistn¢, dostavaji financni prostredky
ze systému Medicare! a jsou zaméfeny na péci v koneéné fazi zivota. Paliativni péée probiha
v domécnosti pacienta a piiblizné¢ 20 % pacientl pfijiméd hospicové sluzby v nemocni¢nim
hospicovém zafizeni (National Hospice and Palliative Care Organisation, 2009). Agentury
domaci péce poskytuji kratkodobou pé¢i v domove pacienta, ktery musi spliiovat specifické
pozadavky pro zptisobilost. Dlouhodoba péce v domacnosti je obvykle kontrolovana na urovni

statu, ale je podavana lokalné.

Pokyny pro ALS vydané German Neurological Society vyslovné naznacuji véasné
ptestoupeni paliativni péci (Bede et al., 2011, s. 415). V praxi v8ak pé¢i o pacienty s ALS
obvykle fidi jejich prakti¢ti neurologové a rodinni Iékafi. Pfistup k paliativni péci a hospicovym
sluZbam nastava pozd¢ v prubéhu nemoci, pokud vitbec. Sit’ neuromuskularnich center ve vSech
hlavnich méstech nabizi terciarni péci, ale ne vSichni pacienti jsou odkazovani na tato centra.
Ackoli byla v nedavné dob¢ zavedena celoevropska sit’ specializovanych paliativnich tymut
domaci péce, existuje omezena spoluprace mezi centry ALS a tymy pro paliativni pé&i. Uloha
praktického lékafe v termindlnich stadiich onemocnéni zlstavd nedostate¢né rozvinuta

(Kahnlein et al., 2009, s. 96-97).

V Irsku neexistuje zavedena narodni cesta péce a neexistuji ani jasn¢ definované spoustéce
pro aktivaci sluzeb paliativni péfe u pacientd s ALS. Jedind multidisciplinarni klinika,
zahrnujici paliativni péci poskytuje sluzby az 80 % populace ALS. Sluzby pro pacienty s ALS
jsou koordinovany primarné nemocni¢nimi neurology s pfimym odkazem na komunitni sluzby
paliativni péde. Rizeni v pozdgjsich stadiich onemocnéni probihd ve spolupraci

specializovanych nemocni¢nich sluzeb, sluzeb komunitni pééi a Se zapojenim praktického

1ékafe, jehoZ kooperace je omezena (Bede et al., 2011, s. 415-416).

Dle Borasio (2013, s. 292-295) v roce 2008 Evropska asociace pro paliativni pé¢i zacala
diskutovat o rozvoji paliativni pée u pacienti s neurologickym onemocnénim, piestoze
progresivni neurologickd onemocnéni nepatii mezi nejcastéjsi pri¢iny umrti. Dle evropskych

statistik se imrtnost na neurologické onemocnéni zvysuje. V CR umrtnost na tato onemocnéni

! Narodni program zdravotniho pojisténi v USA
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tvoii ptiblizné 2 % z celkové umrtnosti (Buzgova et al., 2018, s. 18). Dale i Evropska akademie
pro neurologii nedavno zvefejnila konsenzudlni smérnice pro integraci paliativni
a neurologické péée u pacientii S progresivnim neurologickym onemocnénim. Tyto pokyny
spole¢né se smérnicemi Evropské federace neurologickych spole¢nosti doporucuji, aby byl
paliativni pfistup zaclenén do planu péce o pacienta od doby diagnozy s cilem maximalizovat
kvalitu zivota pacientli a rodiny. Tento cil by mél vést ke zmirnéni pfiznakd, poskytovani
emocionalni, psychologické a duchovni podpory, odstranéni pickazek branicich klidné smrti
a podpoie rodiny po umrti pacienta (Connolly, Galvin, Hardiman, 2015, s. 435). Buzgova
etal. (2018, s. 18) upozormuji na fakt, ze zatim neni pfili§ mnoho védeckych dikazl o propojeni
konceptu neurologické a paliativni péce. A z tohoto divodu byla zahajena odborna diskuze
o moznostech poskytovani paliativni péée pacientim s neurologickym onemocnénim v CR

v rAmci feSeného projektu Agentury pro zdravotnicky vyzkum Ministerstva zdravotnictvi CR.
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3 Vybrané oSetirovatelské problémy u pacienta s progredujicim

stadiem amyotrofické lateralni sklerozy

Druha kapitola ptedklada informace tykajici se vybranych oSetfovatelskych problému

v souvislosti s paliativni péc¢i u pacientii s progredujicim stddiem ALS a jejich mozna feSeni.

Paliativni péce u pacienti s ALS muze zaviset bud’ na prognoéze v pocatecnim nebo
termindlnim stddiu ALS, nebo na potiebach zjisténych pii komplexnim hodnoceni pacienta
a jeho rodiny a také slozitosti téchto potieb (Vargas, 2014, s.1 ). Komplexni potieby téchto
pacientll jsou idedln¢ fizeny holistickym pfistupem k péci, ktery se zamétfuje na fyzicke,
psychologické, socidlni a duchovni aspekty péce ve snaze snizit utrpeni (Robinson, Holloway,
2017, s. 1592). Optimalni piistup k paliativni péci se opira o tii dulezité etické principy:
autonomii, diistojnost a kvalitu zivota. Vzhledem k tomu, Ze se vhodna doporuceni k piestupu
na paliativni péci u pacienti s ALS v riznych zemich liSi. VEasné zahdjeni paliativnich
intervenci ddva pacientim dostatek ¢asu k navadzani vztahu s pracovniky paliativni péce a feSeni
zdravotnich problémi vedoucich k ukonceni Zivota. (Soriani, Desnuelle, 2017, s. 288—299).
V terminalnim stadiu u pacientti s ALS vyvstavaji dva hlavni problémy, a to zajisténi dostate¢né
a komfortni vyzivy a zabranéni uduseni pacienta. V pritbéhu progrese ALS se musi feSit kromé
respiracni insuficience a problému s vyzivou také dalsi zavazné obtize vyzadujici znalosti
paliativni mediciny. Mezi tyto problémy patii inava, slabost, imobilita, nesobéstacnost, izkost,
deprese, dysartrie, bolest, svalové kiece a spasticita (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 23). Vzhledem
k tomu, Ze se progrese onemocnéni liSi od pacienta k pacientovi, je dilezité diskutovat
o komplexnich aspektech péce a o tom, jak se kazdy pacient rozhodne postupovat v urcité fazi
onemocnéni (Long et al., 2019, s. 6). Rozhodovaci procesy obecné zahrnuji preference pacientti
v 1écb€ symptomi v pozdnich stadiich jako nutricni a respirani podporu, véetné zavedeni
perkutanni endoskopické gastrostomie, neinvazivni plicni ventilace a invazivni mechanické
ventilace (Connolly, Galvin, Hardiman, 2015, s. 435). Tato rozhodnuti o pé¢i a ukoncéeni Zivota
nejsou nikdy pfimocara, jejich feSeni je vZdy na miru pfizpisobeno pacientovi a musi zahrnovat
spolupraci s multidisciplinarnim tymem (Oliver, Turner, 2010, s. 339-343). Je nezbytné tato
pacientova rozhodnuti vzdy zaznamenat do dokumentace, optimaln¢ formou pozitivniho
¢i negativniho reverzu (VIckova, 2016, s. 365; Kala, MikSova, 2012, s. 630-632). Je také
dualezité, aby si zdravotnici uvédomili, jakym zpiisobem bude tato diskuze ovlivnéna z hlediska
jejich osobnich postoji, zkuSenosti, kulturou a problému v jejich profesnim a osobnim Zzivoté.

Cilem zdravotniki by mé¢lo byt reagovat na potieby pacienta a rodiny, byt uptimny, citlivy
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a empaticky. Jejich komunikace s pacientem a rodinou by méla byt srozumitelnd, piima

a s neustalou rovnovahou nad¢je s realismem (Oliver, Turner, 2010, s. 339-343).
Unava, slabost, imobilita, nesobé&staénost

Unava je vét§inou prvnim b&znym projevem u osob s ALS. Védci odhaduji, Ze unava
postihuje 44 % az 86 % vsech pacienti s ALS. Unava je vic neZ jen pocit Ginavy, byla totiz
popséna jako pocit GipIného vy&erpani, které ma za nasledek naprosty nedostatek energie. Unava
u pacient s ALS muze byt jak generalizovand, tak svalové specifickd (Houseman, Kelley,
2015, s. 121). U pacienti s ALS mize mit inava multifaktoridlni piivod. MiiZe byt zplisobena
poruchami spanku, nespavosti, no¢nimi potiZemi jako je nykturie a svalové kiece, dale vlivem
stavu vyzivy, slabosti, snizenou vitalni kapacitou plic, celkovym funk¢énim stavem organismu
pacienta, depresi a 1¢ky véetné Riluzolu, které mohou hrat potencialni roli (Jackson et al., 2015,
S. 895). Houseman, Kelley (2015, s. 121) uvadéji, Ze by se vSeobecnd sestra méla nejprve
pokusit zjistit pravdépodobnou pfi¢inu nebo pii¢iny vzniku Gnavy a poté fesit kazdou z téchto
moznych pficin. Lécba tnavy by méla zahrnovat Setrnéj$i zachazeni s energii pacienta vedouci
k co nejveétsi uspofe této energie. VSeobecné sestry mohou edukovat pacienty o tom, jak
by spravné meli Setfit svoji energii, kterou poté mohou vyuzit kromé& béznych kazdodennich
aktivit 1 na ty aktivity, které jsou pro pacienta dilezité, jako napt. prochazka. Pfi této edukaci
je kladen diiraz na pouZzivani "zdravého rozumu" pfi rozhodovani o pohybu, ktery bude pacient
vykonavat. V souvislosti s tinavou je naruSend i pohyblivost pacienta, kdy pfi progresi ALS
u pacienti dochdzi ke zhorSovani svalové slabosti a spolu s ni se postupné zhorSuje
1 sobéstacnost. Na zafatku onemocnéni maji pacienti nejcastéji potize s jemnou motorikou
(osobni hygiena, oblékani), dale se pak také hor$i mobilita a v pokrocilém stadiu nemoci je jiz
pacient nesobéstaény ve vSech oblastech - doméci préce, pfiprava a pozivani jidla, pohyb
po dom¢, piesuny na riznd vysetieni, polohovani, hygiena, vyprazdinovani (Ridzon, Mazanec,
2010, s. 24). Z divodu omezeni v kazdodennich ¢innostech je vhodné pacientovi doporucit
rizné bezbariérové Upravy bytu jako napft. elektricky transportni zveddk, schodolez, zvedaci
ploSiny a rampy pro invalidni voziky. Patfi zde 1 dalsi jednoduché upravy, jako premisténi
loZnice pacienta do prvniho patra, odstranéni riznych kobereCki nebo materiali kryjicich
kluzkou podlahu. Mezi dal§i uzitecné vybaveni patii kompenza¢ni pomilcky k ulehceni
bézného zivota jako napf. riizné nastavce, hole, choditka, hacky na zapindni knoflikii, pomocnik
na oblékani a svlékani ponozek, zidle ve sprSe, sedacka na vanu, pomocna madla, pojizdné
toaletni kieslo, podlozni misa, antidekubitni matrace, polohovaci postel a komody typu "tii

v jednom" (Houseman, Kelley, 2015, s. 121, Karam et al., 2014, s. 90). Je také nutné myslet
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na predpis téchto kompenzacnich pomicek s predstihem a véas konzultovat moznost jejich
potieby s pacientem a rodinou. Pii pofizovani drazSich pomtcek je totiz nezbytné povoleni
od pojistovny, pokud zadame o jejich uhradu. Dale je 1 vyhodné kontaktovat ergoterapeuta,
ktery muze dat pacientovi a jeho rodin¢ navod na feSeni mnoha obtizi tykajicich se béznych
dennich ukonii. Bezbariérové tipravy domacnosti bohuzel nehradi pojistovny, ale je mozné
zazadat o financni pfispévek na socidlnich odborech na obvodnim wfadé v misté bydlisté
pacienta (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 24). Mnoho pacienti s ALS se zajimd, zda by mohlo
posilovaci cviceni zlepSit svoji svalovou slabost. V literatufe zatim nejsou uvedeny
jednoznacné dikazy o vyhodach tohoto cviceni u pacientd s ALS (Houseman, Kelley, 2015,
s. 121).Ridzon, Mazanec (2010, s. 24) dodavaji, ze rehabilitace zamétujici se na silu a hybnost
svalll je velmi vyznamna hlavné z psychického hlediska a nelze od ni o¢ekavat vyrazné zmény
k lepSimu. SlouZzi spiSe k udrZzovani kondice a tréninku jest¢ fungujicich svald, a to zvlaste
v ranych stadiich onemocnéni. Je vhodné doporucit pravidelné trénovani kondice pacientd na
rotopedu, nebo motomedu. Houseman, Kelley (2015, s. 121) uvadégji, Ze je u pacientt S ALS
potteba kazdodenniho protahovani a cviceni zamétujiciho se na zvySeni rozsahu pohybu. Tato
cvi¢eni mohou vést ke sniZeni bolesti a k zvySovani nebo udrZeni funkce zatim fungujicich
svalli. Krom¢ toho tato cviceni hraji vyznamnou roli v prevenci kontraktur, adhezivnich
kapsulitid (zmrzlych ramen), hluboké Zilni trombdzy a plicni embolie. VSeobecné sestry
ve spolupraci s fyzioterapeuty a ergoterapeuty, mohou naucit pacienty a jejich blizké, jak
spravné provadet tato cviceni. V souvislosti s imobilitou a nesobéstacnosti pacientl je vhodné
zminit i socidlni péci. PéCe o pacienta s ALS je nesmirn€ narocna jak po strance casove, fyzické,
psychicke, tak 1 ekonomicke, kdy se o tyto pacienty v pozd¢€jsi fazi nemoci staraji prevazné
jejich ptibuzni, a to neptetrzit€ 24 hodin denné. A proto je potfeba vas pozadat o piispévek
na péci na socidlnich odborech okresnich ufadii a rovnéz i o prikaz ZTP v pocatecnim stadiu
nemoci pro potfebu pfesund. Pokud rodina péci o pacienta jiz nezvlada, je vhodné zajistit
vypomoc od agentur domaci péce nebo umistit pacienta do ustavni péce zahrnujici nemocni¢ni
péci, 1écebnu dlouhodobé nemocnych, socidlni liizka nebo hospicovou péci (Ridzon, Mazanec,
2010, s. 24).

Bolest, svalové krece, spasticita

Bolest je dalSim pfiznakem spojenym s ALS. Vyskyt bolesti se pohybuje od 23,9 %
azdo 73 % u pacientii s ALS. Vzhledem k tomu, Ze ALS neovliviiuje senzorické nervy, pacienti
mohou vnimat jak piijemné, tak bolestivé podnéty v Céstech téla, které jiz nemohou ovladat

vuli (Houseman, Kelley, 2015, s. 121). Bolest neni ¢asto povazovéana za hlavni soucast ALS,
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ale vétSina pacientil proziva vyznamnou bolest v pribéhu onemocnéni, kdy mize ucinna lécba
vyrazng zlepsit kvalitu zivota pacienta (Mayadev et al., 2008, s. 626-627). Jackson et al. (2015,
s.897) i Houseman, Kelley (2015, s. 121 — 122) uvadgji, ze vlivem progredujici ALS bolestivost
mnohdy souvisi s imobilizaci, omezenym rozsahem pohybu v kloubech, spasticitou
a svalovymi kiecemi. Karam et al. (2014, s. 89) a Mayadev et al. (2008, s. 626-627) dodavaji,
ze nejcastéji bolesti vznikaji v disledku nehybnosti, ktera mize zptisobit adhezivni kapsulitidu,
mechanickou bolest zad, dekubity a ziidka i1 neuropatické bolesti. Zdrojem bolesti byva také
hroutici se posturalni systém (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 25). Vlivem atrofie a slabosti svalu,
muze dojit k posturalni nerovnovaze, ktera se dale projevuje bolesti svali a kloubti. Timto
zptisobem organismus pacienta kompenzuje vzniklé obtize (Blackhall, 2012, s. 311). Pted
zahajenim lécby bolesti je nutné, aby vSeobecné sestry nejprve zhodnotily zdroj bolesti
u pacienta s ALS a nasledné navrhly vhodné intervence. U problémi souvisejicich s celkovou
nehybnosti je dulezité, aby peCovatelé dbali na pravidelné polohovani pacienta, kdy pfii
polohovani mohou vyuzit napt. polstare, podlozky a rtizna polstrovani (Houseman, Kelley,
2015, s. 121-122). I malé nepohodli se muze zhorsit, pokud ma pacient potize s komunikaci
a nezvladne své potieby sdélit pecovateli. A to zejména v piipad€, kdy se nemize pohybovat
a obracet v liazku sam (Blackhall, 2012, s. 311). V souvislosti s nefarmakologickou 1é¢bou
bolesti Ridzon a Mazanec (2010, s. 25) doporucuji fixacni popruhy pro posed, kréni limce a pro
dlouhodobé lezici k prevenci bolesti z dekubitli, nebo stereotypnich poloh mohou Iékati
predepsat polohovaci postel s antidekubitalni matraci. Brettschneider, Kurent, Ludolph (2013,
S. 5-6) ve svém systematickém piehledu uvadéji, ze udaje tykajici se Uc€innosti riznych
analgetik u 1€¢by bolesti pacienti s ALS byly vzacné. Nékolik dostupnych studii naznacuje,
Ze nesteroidni antirevmatika a analgetika nebo kombinace obou mohou byt u¢inné pii mirné
bolesti v ¢asnych stadiich onemocnéni. Nicméné pokud se tato terapie ukaze jako nedostatecna,
jsou opioidy ucinnou a dobfte tolerovanou alternativou, kterd krome bolesti miize zmirnit i dalsi

ptiznaky, jako je dusnost a tizkost.

Kromé nehybnosti mohou byt zdrojem bolesti také svalové kiece a spasticita, a to hlavné
v zévislosti na stupni postiZeni hornich nebo dolnich motorickych neuronii. Svalové kiece se
projevuji typickou bolesti, ktera se miize vyskytnout u vsech svalovych skupin (Houseman,
Kelley, 2015, s. 121-122). Tyto nahlé, nedobrovolné, trvalé svalové kontrakce mohou
vzniknout v klidu a mohou probudit pacienta ze spanku (Lonergan et al., 2014, s. 398).
Andersen et al. (2012, s. 368) v EFNS smérnicich uvadéji, ze 1é¢ba jako je masaz, télesné

cviceni nebo hydroterapie ve vyhtivanych bazénech byly pouzivéany, ale u pacientii s ALS zatim
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nebyly provedeny zadné kontrolované studie s timto zaméfenim. Ke zmirnéni svalovych kieci
je vhodné uzivani magnezia a antiepileptik (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 25). Dle studie
Houseman, Kelley (2015, s. 121-122) zatim neexistuje zadna schvalena farmakologicka 1é¢ba
kieci vychazejici z praxe zalozené na dukazech u pacienti s ALS. UziteCnym typem 1éCby miize
byt antikonvulzivni 1éc¢ba, jako je napt. vyuziti 1€k obsahujicich karbamazepin, diazepam,
fenytoin nebo verapamil. Spasticita je dal§im Castym problémem u pacientii s ALS, zejména
u téch ptipadt, kdy pievlada postizeni hornich motorickych neuront (Karam et al., 2014,
s. 88-89). Houseman, Kelley (2015, s. 121-122) uvadéji, Ze spasticka bolest je popisovana jako
uzkost, ztuhlost a "vytahovani" svall. Tato bolest miize omezit mobilitu a funkci téla pacienta
(Jackson et al., 2015, s. 897-898). Spasticita mize zasahovat do volného pohybu, ktery
ovliviiuje chiizi a zpasobuje pady, nahlé zaskuby v koncetindich a kontraktury.
Z nefarmakologickych zpiisobii zmirflovani spasticity mize byt vyuzivano cviceni na zvétSeni
rozsahu pohybu, protahovani a fyzikalni terapie (Karam et al., 2014, s. 88-89). Jackson et al.
(2015, s. 897-898) uvad¢ji, ze hydroterapie, kryoterapie, teplo a ultrazvuk byly u pacientl
s ALS pouZzivany 1 navzdory nedostatku kontrolovanych studii. Studie se zamétenim na lécbu
spasticity u pacientti s ALS jsou totiz omezené. Mezi bézné 1éky k 1é¢bé spasticity se pouzivaji
myorelaxancia jako baclofen, tizanidin, benzodiazepiny a dantrolen. Jednim z problému pii
pouzivani téchto 1ékti u pacientti s ALS je to, ze mohou potencialné zhorsit slabost, kterd by
mohla negativné ovlivnit svalovou funkénost. Houseman, Kelley (2015, s. 121-122) i Karam
et al. (2014, s. 88-89) ve svych studiich zminuji, Ze zatim neexistuji zadné klinické studie,
vychazejici z praxe zalozené na dikazech, které porovnavaji ucinnost riznych myorelaxancii

u pacientii s ALS.
Psychické problémy, izkost, deprese

Potize s diagnostikou deprese u pacientti s chronickymi zdravotnimi stavy jsou dobie
znamy. Mnoho bé&Znych stupnic pro hodnoceni deprese (napf. Beckova sebeposuzovaci
stupnice deprese a Hamiltonova Skdala deprese) zahrnuje somatické markery deprese. Nastroje
spoléhajici na tyto pfiznaky mohou piecenovat vyskyt deprese u pacientd s ALS, u nichz je
nespavost, unava, nechutenstvi a ubytek hmotnosti soucasti jejich zédkladniho onemocnéni.
Muze se také stat, ze 1ékati podceni depresi ve vife, ze depresivni nalada je nevyhnutelnou
reakci na diagnézu pacientova onemocnéni (Blackhall, 2012, s. 312-313). Lze predpokladat,
ze jisty dopad na jejich vznik maji u pacienti zhorSujici se symptomy a vétSi povédomi
0 nemoci. Z tohoto diivodu se u vétSiny pacient zpocatku objevuje strach z prabéhu nemoci,

z imobility, ze zavislosti a ze smrti (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 24). Vzhledem k témto potizim
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neni prekvapujici, ze z hlediska prevalence deprese u pacientti s ALS bylo zjisténo velké
rozmezi mezi vyslednymi hodnotami studii, které se pohybovaly od 2 % az do 75 %

(Houseman, Kelley, 2015, s. 125).

Carvalho et al. (2016, s. 1-5) provedli systematicky piehled hodnotici symptomy deprese
a uzkosti u pacient s ALS. Tento piehled si kladl za cil identifikovat prevalenci téchto poruch
nalad Vv dosud publikované literatufe. Autofi uvadeji, ze nejrozSifencjSimi nastroji pro
hodnoceni deprese a tizkosti v dohledané literatuie byla Beckova sebehodnotici skéla deprese
(BDI) dale HADS (Hospital Anxiety and Depression Scale), SCID (Structured Clinical
Interview for DSM) a DSM-IV (Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders — ¢tvrta
verze). Dvanacti - polozkova ALS Depression Inventory (ADI-12), ktera je nastrojem specialné
ur¢enym pro detekci symptomi deprese u pacient s ALS, byla pouZita pouze ve trech studiich.
Autofi se domnivaji, ze nedostatecné vyuzivani tohoto hodnoticiho néstroje miize mit
souvislost s jeho validitou v jinych zemich. Vysledky piehledu ukazaly pievahu ¢lankd
hodnoticich depresi, pfi¢emz pouze 7 z 18 &lank zkoumalo tzkost. Clanky, které hodnotily
uzkostné poruchy, zaznamenaly mirny nértst téchto poruch. Naproti tomu se objevily velké
rozdily ve vysledcich tykajicich se depresivnich poruch, od mirné deprese az po neptitomnost
symptomu. Studie naznaCovaly, ze u pacientii S ALS by méla byt vySetiena jak deprese, tak
uzkost, protoze mohou vykazovat podobné symptomy. Studie také ukazaly, ze faktory jako vek,
lécba Riluzolem, ¢as od nastupu ptiznaki k diagnoze, trvani onemocnéni a télesné postiZeni

pfimo nekoreluji s depresi nebo tizkosti.

Autofi Ozanne, Strang, Persson (2010, s. 283-291) ve vysledcich své deskriptivni studie
poukazovali na potifebu podpory ze strany zdravotnickych pracovniki, jako jsou vSeobecné
sestry, 1ékafti a socialni pracovnici. Tato podpora by méla byt dostupna jak pro pacienty, tak pro
jejich ptibuzné, brzy po diagndze 1 v priibéhu onemocnéni, aby se snizilo riziko zhorSené kvality
Zivota, uzkosti a deprese. Ridzoii a Mazanec (2010, s. 24) ve své studii uvadéli, Zze zhorSujici
se psychicky stav pacienta s ALS lze ¢astecné zvladnout intenzivni a otevienou komunikaci,
ktera se zameétuje na problémy pacienta i jeho rodiny. V ramci téchto diskuzi je vhodné zapojeni
klinického psychologa, ktery ma zkuSenosti s chronickymi a infaustnimi stavy. Z pohledu
vSeobecné sestry je dlilezité vzdélavat pacienty a jejich blizké v oblastech zvladani symptomu
a procesu umirdni. Pti edukaci by v§eobecna sestra méla nabidnout moznost podptirné terapie,
ktera zahrnuje feSeni existencidlnich otazek a obav. Pacient by své duchovni potfeby mél fesit
s prislusnym duchovnim nebo nébozenskym poradcem, kterého si sam zvoli (Houseman,

Kelley, 2015, s. 125). Jak zapojeni klinického psychologa, tak konzultace s duchovnim je
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pomérné malo dostupné v bézné obvodni praxi. Kontaktovat ji ale 1ze v rdmci hospicové péce
(Ridzon, Mazanec, 2010, s. 24). K 1é¢b¢ deprese a uizkosti se krom¢ kognitivné behavioralni
terapie, kterou provadi psycholog, vyuzivaji také farmakologické intervence (Jackson et al.,
2015, s. 900-901). Dle EFNS smérnic (Andersen et al., 2012, s. 369) se u pacienti s ALS
s depresi a iizkosti k 1é¢be vyuziva pouze empirické podavani antidepresiv a anxyolitik, protoze

zatim nebyly provedeny zadné systematické studie s timto zaméfenim.
Dysfagie, nutri¢ni péce, dysartrie

Dysfagie je jednim z nejcastéjSich symptomi ALS, protoze progresivni degenerace
motorickych neuronti zpisobuje snizeni sily a atrofii svalti ovliviiujicich polykani (Luchesi,
Silveira, 2018, s. 2). Dysfagie vétSinou zalina obtizemi s polykanim tekutin u pacientd
s faryngedlni slabosti a obtizemi pii zvykani u pacientll s oslabenymi svaly dutiny ustni
(Houseman, Kelley, 2015, s. 123). Zména v polykani ptimo ovliviiuje funkci ptijmu potravy,
ktera je vedle biologické potieby také urcitou formou socialni interakce, pohody a osobniho
potéSeni pacienta. Znalost nézorii pacientl a jejich ochota ohledné stravovacich navykti mize
pozitivné ovlivnit péci multidisciplinarniho tymu (Luchesi, Silveira, 2018, s. 2). Pro pacienta
s dysfagii je nezbytné posouzeni logopedem a konzultace s nutricnim terapeutem. Logoped urci
o strategiich bezpe¢ného polykani. Nasledné nutriéni terapeut doporuc¢i seznam vhodnych
potravin, aby byl zachovan kaloricky pfijem a aby se zabranilo ubytku hmotnosti pacienta.
Logoped spole¢n€ s nutrinim terapeutem navrhne pacientovi s dysfagii rizné zplsoby
konzumace a konzistence stravy. Dle navrhli by pacient mél do fidkych tekutin pfimichéavat
zahust'ovadlo a pit pfirodni nektarové $tavy, vyhnout se potravinam se smisenou konzistenci,
které obsahuji jak pevné, tak tekuté slozky, napt. zeleninové polévce. Vyvarovat se suchym,
rozdrcenym potravindm nebo potravindm obsahujici malé kousky, jako je ryze. M¢l by jist
mekéi stravu, jako napf. bramborovou kasi, jogurt, ovesnou kasi, ryby, nasekané kufte,
nevyhybat se potravindm s vy$$im kalorickym pifijmem, jako je plnotu¢né mléko, syry, omacky.
A béznou stravu dopliiovat nutricnimi napoji. M¢l by jist mensi porce jidla Castéji za den.
Po edukaci logopedem by pacienti s dysfagii a jejich pecovatelé mé¢li znat kromé vhodné
konzumace a konzistence stravy také strategie bezpe¢ného polykani. Které zahrnuji nasledujici
pozadavky. Pouzivani polstatku pod bradu pii polykani, které vSak neni vzdy uzite¢né pro
vSechny pacienty s ALS s dysfagii. Vyhybat se rozptylovani pii jidle, napt. konverzaci nebo
sledovanim televize. PIn¢ se soustfedit na bezpecné strategie polykani. Podavat 1€ky po jednom

na lZici s presnidavkou ¢i jogurtem, anebo pokud je to mozné, mohou byt nékteré Iéky podavany
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v rozdrceném stavu. Pecovatelé by se méli naucit Heimlichliv manévr a pouzit ho v ptipadé
prvni pomoci, pokud by doslo k aspiraci. Je také dulezité pravideln¢ kontrolovat hmotnost
pacienta a piipadnou ztratu oznamit lékafi (Houseman, Kelley, 2015, s. 123-124). Ztrata
hmotnosti u pacientii s ALS muize krom¢ dysfagie nastat také z divodu svalové atrofie,
nechutenstvi v souvislosti s depresi. Navic kalorické potifeby pacienta s ALS mohou byt
podcenovany z divodu zvySené prace slabych svali a vys$§im vydejem energie spojenym Se
svalovymi kieCemi a spastickou (Jackson et al., 2015, s. 896-897). Karam et al. (2014,
s. 87-88) ve svém pichledu uvadéji, ze body mass index (BMI) mensi nez 18,5 kg/m2u pacientti
s ALS je spojen s krat$i dobou preziti. Jackson et al. (2015, s. 896-897) dodavaji, ze pacienti
s BMI Kklasifikaci mirné obezity méli lepsi prognézu ALS nez pacienti, u kterych dochézelo
k rychlym zméndm BMI v pritbéhu onemocnéni. Proto je udrzeni zdravé vahy a splnéni kalorii
vyzvou, zejména u pacientll s ALS s poruchou polykani, ktefi potfebuji pomoc s krmenim
(Karam et al., 2014, s. 87-88). Z tohoto divodu by mély byt s pacientem komplexné
prodiskutovany alternativni cesty vyzivy (Luchesi, Silveira, 2018, s. 2). Je dulezité, aby tyto
informace byly pacientovi poskytnuty jiz v diskusich se zamétenim na kalorické suplementace
a rozhodovani o gastrostomii (Houseman, Kelley, 2015, s. 123-124). Pokud tedy dojde
u pacienta s ALS k nedostatecnému perordlnimu piijmu, je potieba kontaktovat nutri¢ni
poradny internich odd¢€leni a sjednat zavedeni perkutanni endoskopické gastrostomie (PEG)
a sondové vyzivy (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 24). Je vhodné, aby zavedeni sondové vyzivy
bylo provedeno diive, nez dojde k ohrozeni dychani vlivem poklesu vitalni kapacity plic pod
50 % nebo ke ztrat¢ hmotnosti o 10 % (Karam et al., 2014, s. 87-88). Zavedeni PEG sondy je
vhodnéjsi, z dlouhodobého hlediska tinosnéj$i a ma mensi riziko vzniku komplikaci nez
pouzivani nasogastrické sondy. Aplikace PEG a sondové vyzivy vede ke zlepSeni komfortu
pacienta i jeho pecCovatelli, zvySeni hmotnosti, zlepSeni hydratace, kondice, psychiky a také
muze prodlouzit Zivot (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 24). Navzdory tomu se néktefi pacienti
s ALS na konci Zivota mohou rozhodnout zastavit podavani sondové vyzivy, aby urychlili smrt.
Toto rozhodnuti miize byt provedeno ve spolupraci s hospicovym tymem, za ucelem dosazeni
maximalniho mozného komfortu pacienta (Houseman, Kelley, 2015, s. 123-124). PEG, krom¢
jinych paliativnich opatfeni, miize byt pacienty vnimana jako jeden z hlavnich ukazatel
zhorSovani stavu nebo postupovani onemocnéni. Jelikoz je PEG invazivnim postupem, mtize
u pacientll vyvolat zvlaste silné pocity ztraty kontroly nad vlastnim télem. Pacient také mtze
svilj dosavadni stav zacit vnimat rezignované z diivodu pocinajiciho pfijimani ,,umelé podpory
(Oliver, Turner, 2010, s. 339-343). Kalorické potieby a tolerance stravy se mohou na konci

zivota znacn¢ zmensSit a nemély by byt vynucovany na tkor pacientova pohodli. Komplikace
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zahrnuji Casnou sytost, reflux, Spatné vyprazdinovani zaludku, zacpu nebo prijem. Proto
by mély byt v§echny tyto pfiznaky zohlednény hospicovym tymem (Houseman, Kelley, 2015,
S. 123-124). Jak jiz bylo vyse uvedeno, vlivem slabosti svalli krku a ist mohou pacienti s ALS
mit potize s polykdnim a mimo to i potize s mluvenim (Davis, Lou, 2011, s. 470). Kromé
obtizného mluveni mize mit pacient problém s nizkou intenzitou hlasu v disledku respira¢ni
insuficience, kdy je pacientovi hiife rozumét (Houseman, Kelley, 2015, s. 123-124). Schopnost
pacienta komunikovat s ptateli, rodinou a pecovateli z velké Casti ovliviiuje kvalitu jeho Zivota.
V¢asné rozpoznani prvnich projevii dysartrie mize pacientovi poskytnout ¢as, kdy se nauci
spravné pouzivat pomucky, které zlepsuji komunikaci (Davis, Lou, 2011, s. 470). Pro pacienty
s poruchou feci jsou nezbytné augmentativni a alternativni komunikacni zatizeni. Tato zatizeni
mohou nejen zlepsit kvalitu Zivota, ale také umoznit pacientovi pokracovat ve vyjadfovani
svych potieb, pokud u n¢j jiz doSlo ke ztraté feci. Pomoci téchto zafizeni muze pacient
adekvatné komunikovat s pecovateli i blizkymi a pokra¢ovat v fizeni vlastni 1ékatrské péce

(Karam et al., 2014, s. 87-88).

Hobson, McDermott (2016, s. 526-538) vypracovali piehled, ktery se zaméfuje
na soucasné pristupy k symptomatické a podplirné péci u pacientti s ALS a popisuji soucasné
pokyny a strategie, které by se mély vyuzivat v multidisciplindrni péci o tyto pacienty. Autofi
poukazuji na fakt, ze pro vétSinu lécebnych postupli provadénych u pacientd s ALS zatim
neexistuji silné ditkkazy, a proto jsou vhodna doporuceni z velké Casti zalozena na konsensu
nebo znaleckém posudku. Jedna z ¢asti tohoto prehledu se zabyva komunika¢nimi pomutckami,
kdy autofi uvadi, ze zafizeni pro augmentativni asistenéni komunikaci zvysuji kvalitu Zivota
pacienti a miZe snizit zatéZ pecovatele. Pfistup ke specializovanym komunikacnim
prostiedkiim je u jednotlivych pacientl riizny. Vybér a podpora spravného vybaveni, které
spliiuje potieby pacienta, vyzaduje odborné znalosti. N&ktefi pacienti preferuji jednoduché
systémy, jako jsou psaci desky, mikrofony nebo miizky na o€i. Jini davaji piednost
komplexné&jSim feSenim, jako jsou rtizné aplikace pro pfevod textu na fec, rozpoznavani hlasu
a softwary pro sledovani o¢i. Tyto zpisoby komunikace miiZze pouzivat kazdy pacient, ktery
ma doma standardni pocita¢ nebo tablet. Houseman, Kelley, (2015, s. 123-124) dodavaji, ze
pro pacienty, ktefi trpi nizkou intenzitou hlasu v disledku respiracni insuficience, existuji riizna
opatfeni, které mohou efektivné zlepsit komunikaci. Pecovatelé si musi byt védomi, Ze pacient
nedokaze mluvit nahlas, a proto by méli pfi komunikaci stat pted nim. Je uzite¢né mit v blizkosti
pacienta telefonické zafizeni (chivicku), které signalizuje jeho potiebu komunikovat

s pecovatelem tvari v tvar. Pacientovi mohou pii komunikaci pomoci hlasové zesilovace, které
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jsou dostupné online. Pouzivani nékterych z uvedenych technik a zptisobli mize pacientim
s dysartrii s respiracnimi obtizemi usetfit energii. Davis, Lou (2011, s. 470) ve svém ¢lanku
uvadéji, Zze 1 vSeobecné sestry musi byt obeznameny s béznymi komunikacnimi zatizenimi
a v ptipad¢ potfeby s nimi musi umét pracovat. Autoii dale dodavaji, ze vzhledem k tomu, ze
se stav pacienta s ALS zhorSuje, bude pro posouzeni komunikacnich potieb nutné spoluprace
s logopedem, ergoterapeutem, socidlnim pracovnikem, tymem paliativni péce a dalSimi
pracovniky multidisciplinarniho tymu. Podpora lepsi komunikace a vzdélavani poskytovatelt
zdravotni péce muze zvysit kvalitu zivota pacienta i jeho rodiny a zabranit tak Spatnym

vysledkiim péce.

Respiracni obtize

MV 4

Respiraéni selhani je hlavni pfi¢inou umrti u pacienti s ALS. Pokud u pacienta neni
ptitomné zdkladni plicni onemocnéni, je respiracni selhani ¢ist¢ mechanické. V disledku
respiracni svalové slabosti se plice béhem nadechu pln¢ nenafouknou. (Karam et al., 2014,
s. 90). Mezi oslabené respiracni svaly u pacientti s ALS fadime zejména branici, mezizeberni
svaly a pomocné dychaci svaly (Houseman, Kelley, 2015, s. 122-123). Pravé kvuli zavaznosti
respiratniho selhani pifi progresi ALS je nutné peclivé sledovani respiracnich funkci
a symptom1 (Davis, Lou, 2011, s. 469-470). Nejcasn&jSim projevem respiracni insuficience je
no¢ni hypoventilace, kterd se u pacienta projevuje Spatnym spankem s ¢astym probuzenim,
no¢nimi muirami, ranni bolesti hlavy a nadmérnou denni Uinavou s ospalosti. DalSim ¢asnym
ptiznakem respirani svalové slabosti je slaby kasSel a obtize s vykaSldvanim sekretd
z dychacich cest (Karam et al., 2014, s. 90). Vzhledem k tomu, Ze mira oslabeni dychacich
svalii nemiZe byt ur€ena zddnym piimym manudlnim svalovym testem, provadi se pravidelné
funkéni vySetfeni plic neboli spirometrie. Pfi spirometrickém vySetfeni mize dojit k omezeni
¢1 zkresleni vysledkl testu. A to pfevazné vlivem slabosti zvykacich a mimickych svalii nebo
Spatné provedenym vykonem v dusledku nedostatecné koordinace ¢i porozuméni mezi
pacientem a vysetfujici osobou (Houseman, Kelley, 2015, s. 122-123). Pomoci spirometrie lze
u pacientli s ALS sledovat pokles vitalni kapacity plic (FVC), snizeni inspirac¢nich a expiracnich
tlakt (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 25). Vysledek vitalni kapacity plic se obecné pouziva spise
pacientem (Houseman, Kelley, 2015, s. 122-123). FVC ma tendenci se snizovat individualnim
tempem dle progrese onemocnéni, pfi¢emz vétsina pacientl ma pramérné pokles o 3,5 % kazdy
mésic (Davis, Lou, 2011, s. 469-470). Proto by se klasifikace plicnich funkci méla u pacientti
s ALS provadét kazdé 3—6 mésicti (Jackson et al., 2015, s. 892-894). Pokud je pacient
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symptomaticky, ale stabilni a FVC je mensi nez 50 % predpokladané hodnoty, dochézi
k okamzitému zahijeni konzultace s pneumologem, ktery doporuci dalsi postup. Pokud je
pacient symptomaticky s FVC vy$§im nez 50 %, je opét vhodna konzultace, pti které se zvazi
nasledné testovani. Je zadouci, aby vSeobecna sestra tizce spolupracovala s pneumologem,
a to zejména kvili domluvé mozného testovani na zéklad¢ individualnich potieb pacienta
(Davis, Lou, 2011, s. 469-470). Dalsim testem, ktery lze provést pii hodnoceni oslabeni
respiracnich svall, je nocni oximetricky test. Ten ukazuje hladinu kysliku béhem spanku.
Vysledek testu prokazuje slabé okysliCovani krve v prabéhu noci, které pokud je v rozmezi vice
nez 5-10 % celkové doby spanku, miize upozoriiovat na piitomnost neuromuskularniho
poskozeni dychacich cest. Neuromuskularni respira¢ni insuficienci nelze 1é¢it pouze
oxygenoterapii, ackoli je saturace kyslikem pod 90 %. Pacienti s respiracni insuficienci s ALS
maji tendenci zadrzovat oxid uhlicity v téle, v disledku neucinného vydechu a ptidané
oxygenoterapie dochédzi k potencidlnimu zvySeni oxidu uhli¢it¢ho na nebezpe¢né hodnoty
(Houseman, Kelley, 2015, s. 122-123). Dle EFNS smérnic (Andersen et al., 2012, s. 372-373)
by se pii projevech respiracni insuficience mély vést diskuse s pacientem a pecovateli
o moznostech 1é€by a termindlni fazi Zivota. Karam et al. (2014, s. 90) udavaji, Ze by tato
diskuse méla byt zahajena brzy po potvrzeni diagnézy ALS, coz pacientlim a jejich rodindm
poskytne Cas na to, aby se dozvéd€li o svych moZnostech a v idedlnim piipad¢é se spravné
rozhodli v krizové situaci. Rozhovory o respira¢nich intervencich by se mély vzdy konat po
domluvé s odbornikem na lé¢bu neuromuskularnich pacientli a pneumologem, pfi¢emz by mél
byt prvotfadym hlediskem néazor a ptani pacienta a rodiny (Jackson et al., 2015, s. 892-894).
Tyto diskuse by mély zahrnovat jak pfinosy, tak omezeni vSech forem asistované ventilace
(Karam et al., 2014, s. 90). Andersen et al. (2012, s. 372) v EFNS smérnicich uvadéji, ze
neinvazivni plicni ventilace (NIV) zvySuje preZiti a zlepSuje kvalitu Zivota pacientl a je
preferovanou terapii pro zmirnéni symptomil respiracni insuficience. Lécba se obvykle zahajuje
v noci, aby se zmirnily pfiznaky no¢ni hypoventilace. Karam et al. (2014, s. 90) ve své studii
uvadégji, Ze by NIV méla byt povazovéna za standard péce o pacienty s ALS, pokud FVC klesne
pod 50 % predpokladané hodnoty nebo dfive, pokud je pacient symptomaticky. Vlivem stale
klesajicich hodnot FVC se potieba NIV stava nepietrzitou, a to nejen pies noc, ale i pies den.
Pouzivani NIV mitize byt ndro¢né, protoze vyzaduje vytrvalost pacientl a jejich pecovatelt,
stejné jako vyznamnou podporu odbornikti. Pii zavedeni NIV je dilezité fesit problémy, jako
je sucho v ustech, orofaryngedlni sekrece nebo klaustrofobie. Pecovatelé by proto méli mit
k dispozici dalsi vybaveni, jako jsou zvlhcovace, alternativni masky, akumulatory a zalozni

ventilatory. Toto vybaveni mlze snizit zatéz kazdodenniho zivota a umoznit pacientim napf.
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cestovat (Hobson, McDermott, 2016, s. 533). S progresi ALS, kdy jiz ke kompenzaci nestaci
pouze NIV, se pacient musi rozhodnout o mozné intubaci a zavedeni ume¢lé plicni ventilace
nebo o tracheostomii. Je nutné, aby toto rozhodnuti 1ékaf s pacientem projednal s dostate¢nym
predstihem, a aby tyto informace byly zdokumentovany. Zdravotnici si musi byt védomi, zZe
dokumentace je obzvlast’ dulezita v ptipadé, ze se pacient rozhodne pro ,,negativni revers*. Ten
zabrani postupiim, které si pacient nepieje, protoze by vedly k prodluzovani jeho utrpeni.
Nicméné ma pacient pravo své rozhodnuti kdykoliv zménit (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 25).
Pacienti, ktefi si pfeji prodlouzit svlij zivot v maximalnim mozném rozsahu, mohou zvazit
invazivni mechanickou ventilaci (Karam et al., 2014, s. 90). Pfehled publikovany autory Oliver,
Turner (2010, s. 339-343) se zaméfuje na obtiznost nékterych rozhodovani u pacient s ALS.
Mezi tato obtiznd rozhodnuti patii 1 zavedeni invazivni mechanickd ventilace. Autofi
zdaraziuji, ze aplikace invazivni mechanickd ventilace s vyuzitim tracheostomie s sebou
prinasi pozadavky na vysokou uroven oSetiovatelské péce. Proto je potieba stanovit jasné plany
v pripad¢ akutnich komplikaci souvisejicich s mistem vstupu a typem zavedené kanyly. Davis,
Lou (2011, s. 469-470) dodavaji, Ze dalsimi moznymi komplikacemi muize byt zvySena sekrece
dychacich cest, infekce a vznik tracheoezofagealni pistéle. Dle EFNS smérnic (Andersen et al.,
2012, s. 372) mtze invazivni mechanicka ventilace v nékterych piipadech prodlouzit preziti
pacientd s ALS i o mnoho let, neni vSak presné dokazano, zda delsi preziti zvySuje kvalitu
Zivota pacientll. Je nutno podotknout, Ze dostupnost a kulturni pfijatelnost tohoto vykonu
u pacientil s ALS se mezi jednotlivymi zemé&mi a kulturami velmi lisi. Tento vykon je nakladny
a ma vyznamny emociondlni a socidlni dopad na pacienty a jejich pecovatele. V pfipad¢, ze
pacient odmitne jakékoli intervence v souvislosti s respiracni insuficienci nebo se rozhodne
o ukonceni NIV ¢i invazivni mechanické ventilace, néasleduje pouze symptomaticka 1écba
dechové tisné. Pfi ni se vyuziva oxygenoterapie, opiaty, zejména morfin a benzodiazepiny. Bylo
prokédzano, ze morfin je bezpe¢ny a u€inny pii dusnosti i u jinych termindlnich stavii, dokonce
1 u pacientd s respiraénim onemocnénim, ale zatim neexistuji zddné kontrolované studie
u pacienti s ALS (Ridzon, Mazanec, 2010, s. 25; Blackhall, 2012, s. 313-314). Tato kombinace
1é¢by dusnosti se vyuziva, aby se piedeslo nepfijemnym symptomim a aby bylo dosazeno
vhodné sedace pacientii (Hobson, McDermott, 2016, s. 533). Ridzon, Mazanec (2010, s. 25)
ve své studii dodavaji, ze sedace zmirni psychické stradani pacienta a zkrati dobu terminalni

faze onemocnéni. Pacient na konci zivota obvykle umira v klidu a miru, nejcastéji ve spanku.
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Vyznam a limitace dohledanych poznatki

Prestoze je amyotroficka lateralni skleroza celkem vzacné onemocnéni, je vhodné, aby
o ném mély vSeobecné sestry dostatecné povédomi. VSeobecné sestry jsou nedilnou soucasti
kazdého multidisciplinarniho tymu a pravé ony travi v pfitomnosti pacienta a jeho rodiny
nejvice ¢asu a pomahaji jim s feSenim tézkych zivotnich situaci. Ze sumarizace dohledanych
vysledkt vyplyva, Ze pristup k paliativnim sluzbam, obvyklym doporucenim a koordinacim
péce se v jednotlivych zemich znacné 1iSi a neni piili§ mnoho védeckych ditkkazli o propojeni
konceptu neurologické a paliativni péce v Evrop€. Nevyhodou také je, Ze vlivem nizkého
vyskytu ALS v CR nejsou dostupné 7adné validni udaje o podtu osob trpicich timto
onemocnénim a také je velice malo kvalitnich ¢eskych zdroji, které by fesili oSetfovatelskou
problematiku u pacientti s ALS. V souvislosti s feSenim nejcastéjSich problému, které pacienta
s ALS postihuji, jako napft. bolest, svalové kieCe, spasticita, deprese a uzkost zatim neexistuje
dostatek podlozenych informaci, vzhledem K rychlosti progrese ALS. Nyng&jsi 1écba téchto
symptomi je z velké ¢asti pouze empirickd a nevychdzi z praxe zalozené na dikazech.
A to ptevazné z etickych duvodu, protoze provadéni randomizovanych kontrolovanych studii,
kdy se vyuziva metody kontrolované skupiny, by bylo u pacientl s tak fatdlnim onemocnénim

nevhodné.
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Z.avér
Hlavnim cilem ptehledové bakalatrské prace bylo predlozit aktualni dohledané publikované
poznatky o oSetfovatelské péci u pacienta s amyotrofickou lateralni skler6zou se zaméfenim

na paliativni péci.

Prvnim dil¢im cilem piehledové bakalatské prace bylo predlozit nejnovéjsi dohledané
poznatky o principech poskytovani paliativni péfe u pacienta s ALS. Autofi piehledli se
shoduji, Ze optimalni fizeni péce o pacienta s ALS by mélo pfijmout multidisciplinarni ptistup
zahrnujici odborné znalosti z oblasti neurologie, specializované oSetfovatelské péce, respiracni
mediciny, fyzioterapie, neuropsychologie a paliativni péce. Hlavnimi prvky v péci o pacienta
s ALS je vzajemna spoluprace, efektivni komunikace, koordinace a ptechod mezi mnoha
odborniky v oblasti zdravotni péfe v ramci jednotlivych disciplin. Vzhledem k pozdni
diagnostice ALS, kterd je Cast4, je vétSina provadéné péce paliativni. Tato péce, ktera neni
ohrani¢ena ¢asovym obdobim 6 mésicl, miize byt poskytovana ve spojeni se standardni péci
nebo prostiednictvim specializovanych sluzeb. Vysledky studii ukézaly, ze principy
poskytovani paliativni péce se V jednotlivych zemich odlisuji, a to zejména kviili nejednotnému
mezinarodnimu ramci, Ktery by tuto péci upravoval. Bylo by vhodné, aby tento ramec vychazel
ze soucasnych narodnich modelt, osvédéenych postupi a byl podporovany vyzkumnymi

a vzdélavacimi programy.

Druhy dil¢i cil pfehledové bakalarské prace byl zaméfen na aktudlni dohledané
publikované poznatky o vybranych oSetfovatelskych problémech u pacienta s progredujicim
stddiem amyotrofické lateralni sklerézy. Kvalitni oSetfovatelskd péfe je zalozena
na dostatecnych védomostech v§eobecnych sester v dané oblasti jak po strance medicinské, tak
oSetfovatelské a na komplexnim hodnoceni aktualnich potieb pacienta a jeho rodiny. Pacienti
v progredujicim stadiu ALS se nejcastéji potykaji s t€mito obtizemi: tinava, slabost, imobilita,
nesobé&stacnost, bolesti, svalové kiece, spasticita, psychické problémy, potfeba nutriéni
a respiracni podpory. Pristup k této péci je vzdy holisticky fizen a zamétuje se na biologické,
psychické, socialni a spiritudlni aspekty péce ve snaze snizit utrpeni a zajistit co nejkvalitnéjsi
zivot. Mezi hlavni etické aspekty péce fadime autonomii, distojnost a kvalitu Zivota pacientt a
jejich rodin. Pti péci o pacienty V progredujicim stadiu ALS pravé vSeobecné sestry podporuji
pacienta a jeho rodinu, pravidelné hodnoti pacientovy potieby a doprovazeji pacienta

az do konce jeho zivota.
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Tato prehledova bakalaiska prace by mohla byt pfinosem pro vSeobecné sestry pracujici
v klinické praxi na lizkovych neurologickych oddélenich a pro pracujici v zatizenich se zamérenim
na specializovanou paliativni péci. Dale by tato prace mohla poslouzit jako zdroj informaci

pacientim a rodinam, které se s touto nemoci potykaji.
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Seznam zKkratek

ALS
ADI-12
BDI
BMI
DSM-IV
EFNS
FVC
HADS
napr.
NIV
PALLIA-10 scale

PEG

SCID

ZTP

Amyotroficka lateralni sklerdza

Amyotrophic Lateral Sclerosis Depression Inventory 12-item
Beckova sebehodnotici skala deprese

Index télesné hmotnosti

Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders — ¢tvrta verze
European Federation of Neurological Societies

Vitalni kapacita

Hospital Anxiety and Depression Scale

Naptiklad

Neinvazivni ventilace

French Palliative Care Society’s guidelines

Perkutanni Endoskopicka Gastrostomie

Strana

Structured Clinical Interview for DSM (Diagnostic and Statistical
Manual of Mental Disorders)

Zvl1ast tézké postizeni
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