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Osetirovatelska péce o dité s glykogenézou I. typu

Abstrakt

Soucasny stav: Vyzkumné Setfeni se zabyva problematikou oSetfovatelské péce o dite
s glykogenozou I. typu, diagnostikou, nutri¢cnim opatienim, 1é¢bou a komplikacemi
tohoto onemocnéni. Glykogenodzy patii mezi vzacné dédicné metabolické onemocnéni.
Oznacuji se anglickou zkratkou GSD (Glycogen Storage Disease). Glykogenoz je nékolik
typta a déli se na jaterni, svalové a generalizované formy. Pro spravnou 1écbu je dilezita

vcasna diagnostika onemocnéni, které se projevi ve vétSing pripadl zahy po narozeni.

Cilem prace bylo popsat osetiovatelskou péci o dité s glykogendzou a zjistit problémy,
se kterymi se rodi¢e déti, u kterych bylo diagnostikovdno onemocnéni glykogenézou,

potykaji.

Metodika: Pro empirickou ¢ast diplomové prace byla zvolena metoda kvalitativniho
vyzkumného Setfeni. Sbér dat byl uskute¢nén pomoci hloubkovych rozhovora se sestrami
z détského oddéleni lizkového zatizeni a S matkou pecujici o dite s glykogendzou . typu.
Vsechny rozhovory byly nahrdny pomoci zvukového zdznamu, pfepsany a nasledné

kédovany metodou ,,tuzka, papir* a nakonec kategorizovany.

Vyzkumny vzorek byl tvofen deviti sestrami z détského oddéleni lazkového zatizeni
a matkou, ktera peCuje o dit¢ s onemocnénim zvaném glykogendza 1. typu neboli
Gierkeho choroba. Vybér vyzkumného vzorku byl zamérny a jeho velikost byla ur¢ovana

teoretickym nasycenim dat.

Vysledky: Osetfovatelskd péfe o dité s glykogendzou I. typu spociva predevSim
Vv pravidelném podavani specidlni stravy obohacené o Skrobové latky, které udrzi hladinu
glykémie ditéte ve fyziologickém rozmezi a zamezi vzniku nebezpecnych hypoglykémii.
Problémy pro oSettujici personal predstavuji vykyvy zdravotniho stavu ditéte, nestabilni
hladiny glykémie a omezené znalosti zdravotnikli o onemocnéni. Obavy rodici zptsobuji
kromé hrozicich komplikaci, pfedevsim technické problémy s pomtickami, které jsou
potifebné k podavani stravy, Spatné rozpoznavani hypoglykémie a psychicky stav ditéte.

Onemocnéni klade zvySené psychické naroky na pacienta a jeho rodinu.

Zavéry a doporuceni pro praxi: Diplomova prace piinesla pohled na problematiku

oSetrovatelské péce o dit€¢ s glykogendzou I. typu na détském lizkovém oddé€leni



a zaroven poukdzala na bézné problémy vyskytujici se v rodin€ s nemocnym ditétem.
Snahou bylo proniknout do hloubky podstate¢ onemocnéni a uréit zakladni
oSetrovatelskou péci, ktera by pomohla sestram v jinych zafizenich pii oSetfovani déti
stouto diagnozou. Vysledky vyzkumného Setfeni budou prezentovany v Casopise

»Pediatrie pro praxi® v sesterské sekci.
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glykogendza; hypoglykémie; vyziva; oSetfovatelska péce; dite



Nursing care of the child with glycogen storage disease . type

Abstract

Present Situation: Research investigation deals with nursing care of the child with
glycogen storage disease type 1., as well as its diagnosis, nutritional management
and complications. Glycogen storage disease (GSD) belongs among rare hereditary
metabolic disorders. There are several types of GSD, divided into hepatic, myopathic
and generalized forms. Early diagnosis is essential for effective treatment of the disease,

the signs and symptoms of which first appear in babies soon after birth.

The aim of this thesis was to describe the nursing care of the child with glycogen storage

disease type | and identify the problems parents of affected children have to face.

Methodology: Quantitative research method was used for empirical part of the thesis.
The data collection was carried out through In-depth interviews with paediatric-ward
nurses and a mother of the child with GSD type I. All interviews were audio recorded,
transcribed and coded using paper-and-pencil method and finally categorized. The
research sample consisted of nine paediatric-ward nurses and the mother taking care of
the child with glycogen storage disease type I, also known as Gierke's disease. Selection

of the sample was purposive and its size was determined by theoretical saturation of data.

Results: Nursing care of children with glycogenosis type | requires regular feedings
of a special diet enriched with corn starch substances to maintain the level of glycemia
in the physiological range and to avoid dangerous hypoglycaemia. Problems for nursing
staff mainly involve the unstable health condition of a child, fluctuating glycemia levels
and limited knowledge of the disease. Parents not only worry about potential health
complications of their child but they are also concerned about technical problems with
feeding aids, poor recognition of hypoglycaemia and the child’s mental welfare. The
disease presents increased physical and emotional demands on the patient and their

family.

Conclusions and recommendations for practice: The thesis presents an outlook on the
issue of paediatric-ward nursing care of the child with glycogen storage disease type |

and indicates the common problems of the family with a child affected by the disease.



The effort was to thoroughly understand the nature of the disease and to identify basic
nursing care procedures which can benefit nurses in other facilities dealing with the same
diagnosis. The results of the research will be presented in the magazine "Pediatrie pro
praxi” in the nursing section.
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UVOD
V dnesni dobé¢ pribyva jedincti nemocnych nékterou ze vzacnych metabolickych poruch
a zacina jim byt vénovano vice pozornosti nez v minulych letech. Dé&di¢nych

metabolickych onemocnéni je velké mnoZstvi a vyskytuji se velmi vyjimecné a ojedinéle.

Diplomova prace je zaméfena na vzacné onemocnéni nazyvajici se ,,glykogenozy*. které
patii mezi dédi¢né metabolické choroby a jsou zpisobeny deficitem enzymii zajist'ujicich
pfeménu glykogenu nebo gluko6zy. Existuje n¢kolik typti tohoto onemocnéni. Nejcastéji
se vyskytuji glykogendzy typu I, IL, III, VI a IX (Stern, 2011). Teoreticka ¢ast prace
popisuje jednotlivé typy glykogenodz, etiologii, klinické ptiznaky, 1é¢bu, mozné

komplikace a oSetfovatelskou péci o dité onemocnénim glykogenozou 1. typu.

Téma bylo vybrano na zdkladé mé dlouhodobé péce o divku s glykogendzou 1. typu.
Onemocnéni nepatii mezi b&zné¢ znamé choroby. Péce o dit€ s touto vzacnou
metabolickou poruchou mi pfineslo spoustu novych informaci a poznatki v mé
osetfovatelské praxi. Nicméné pii vyhleddvani informaci o oSetfovatelské péci
0 nemocné¢ho trpiciho nékterou z forem glykogendz, byly vyhleddny pouze 1ékaiské
¢lanky pojednavajici o podstaté onemocnéni, ale informace o zakladni oSetfovatelské péci
zcela chybély. Kazdy zdravotnik se n€kdy muze setkat s glykogenozou jakéhokoli typu,
proto povazuji za dilezité, aby byly dostupné informace nejen o onemocnéni samotném,
ale i o oSetiovatelské péci. Lidé postizeni jakoukoli vzacnou metabolickou chorobou
véetné glykogendz maji stejny ndrok na kvalitni Iékatfskou a oSetfovatelskou péci jako
lidé s onemocnénim, které je pro zdravotniky zndmé a z oSetfovatelského 1 1ékatského

hlediska jiz mnohokrat popsané.

Vyzkumné Setfeni je zaméfeno na problematiku oSetiovatelské péce o dité
s glykogenodzou I. typu. Vyhodnocuje znalosti a zkusenosti sester na détském oddéleni
v oblasti péce o dit¢ stimto onemocnénim. Neni opomenuta ani problematika péce
v domécim prostredi a ve skole, dopad nemoci na zivot ditéte i ostatnich ¢lenti rodiny. Za
dilezitou soucast diplomové prace povazuji ptipadovou studii ditéte s glykogenozou
I. typu, u kterého jsem mohla pribéh onemocnéni sledovat po dobu jedenacti let.
Vystupem prace je piipravovan clanek do sesterské sekce pediatrického casopisu
,Pediatrie pro praxi“, ktery by mohl pomoci oSetfovatelskému personalu ziskat nové
informace nejen 0 onemocnéni, ale i o oSetfovatelské péci o dité s I. typem tohoto

onemocnéni.
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1 SOUCASNY STAV

Dle Ehlera et al. (2013) se nemoc povazuje za vzacnou ¢i ojedinélou, pokud postihuje
méné nez 5 osob z 10 000 obyvatel, coz se tyka nejen incidence, ale i prevalence
onemocnéni. Vzacnd onemocnéni se liS§i svou zdvaznosti. Primérnd délka Zivota
postizenych osob je podstatné sniZzena. Néktera onemocnéni jsou degenerativni nebo
zivot ohrozujici a néktera jsou pri¢inou smrti jiz pii narozeni. Jak uvadi Kubackova et al.
(2014), do skupiny vzacnych nemoci patii geneticky podminénd onemocnéni, vzacné
zhoubné nadory a malignity détského véku 1 metabolické vady. Asi 30 miliont jedinct
Vv Evrop¢ je postizeno nekterou ze vzacnych chorob, kterych je celkové 6-8 tisic
(Kubackova et al. 2014). Pfesny pocet neni zndm a ani neexistuje pfesna mezinarodni
klasifikace vzacnych chorob. V MKN-10 (Mezinéarodni klasifikace nemoci) je kodovano
pouze 200 z nich (Kubackova et al. 2014). Typickym problémem vzacnych nemoci, jak
sdéluji Ehler et al. (2013), je opozdéné stanoveni diagn6zy, nedostatek védeckych dikazu
o charakteru nemoci, vazné socialni dopady pro nemocné a nerovnost pristupu k 1é¢be

vvvvvv

a nasledné terapii.

Lécba vzacnych onemocnéni dle Kubackové et al. (2014) probihd ve specializovanych
centrech, které by mély soustied’ovat odborniky z riiznych obori a poskytovat vysoce
kvalitni pééi. V Ceské republice jsou ustanovena Ministerstvem zdravotnictvi CR &tyii
centra vysoce specializované péce pro 1écbu vzacnych chorob: Centrum pro pacienty
s dédicnymi metabolickymi poruchami, centrum pro pacienty s cystickou fibrozou,
centrum pro pacienty s epidermolysis bullosa congenita a Narodni koordina¢ni centrum

pro pacienty se vzacnym onemocnénim pii FN Motol (Kubackova et al. 2014).

1.1 Metabolicka onemocnéni (dédi¢né poruchy metabolismu)

Honzik a Zeman (2016) popisuji latkovou pfeménu neboli metabolismus jako neustaly
kolobéh biochemickych reakei, které umoziuji tvorbu latek potfebnych pro funkci a rist
bunék v téle. Zaroven dochazi i k odbouravani produktt, které nemaji v téle dalsi
uplatnéni. Existuje vice nez 1000 zavaznych dédi¢nych poruch metabolismu, vétSina jich
patii mezi vzacna onemocnéni a celkoveé postihuji 1 % obyvatelstva (Honzik a Zeman,
2016). Dle Michalika et al. (2012) se dédi¢né poruchy metabolismu Vvyskytuji nejcastéji
v détském ve&ku, velmi Casto jiz v novorozeneckém obdobi, ale mohou se projevit

v prib¢hu détstvi 1 behem dospélosti. Vyskyt vrozenych metabolickych vad se stale
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zvySuje. V dnesni dob¢ je spojen s lepsi diagnostikou a 1é¢ebnymi moznostmi, coz vede

k delsimu preziti pacientu.

Spole¢nym rysem dédiénych metabolickych poruch je pfitomnost enzymatickych
¢1 biochemickych odchylek, které lze zjistit pouze specidlnim vySetfenim (Kozich
a Zeman, 2010). Dé&di¢nost onemocnéni je nejéastéji autosomalné recesivni nebo vazana
na chromosom X. Pokud jsou zplsobené mutacemi v mitochondridlni DNA jsou
charakterizované maternalnim typem dédi¢nosti. Prvni pfiznaky onemocnéni mohou byt
pritomné jiz pti narozeni jako vrozené vyvojové vady nebo se manifestuji v jakémkoli
veku. Zavaznost klinickych projevl zavisi na typu molekularniho defektu a na zbytkové
funkci nebo aktivité postizené¢ho proteinu nebo enzymu. Pro vhodnou terapii dédi¢nych

poruch metabolismu je dilezita jejich v¢asna diagnostika (Honzik a Zeman, 2016).

1.2 Poruchy metabolismu glykogenu — glykogenoézy (GSD)

Glykogen je polysacharid, ktery je zasobni formou sacharid@l v organismu (Reza¢ova
a Stoklasova, 2010). Je ulozen v cytoplazmé ve formé glykogenovych granuli proménlivé
velikosti, na jejichz povrchu je vrstva enzymu. Tyto enzymy se G€astni syntézy a Stépeni
glykogenu (Stern et al., 2011). Nejvice glykogenu obsahuji jaterni buiiky, kde slouzi
glykogen k udrzeni glykémie a zaroven k zasobovani dalsich tkani glukdézou. Vyznamné
mnozstvi je 1 ve svalovych bunkéach, kde je za normalnich okolnosti glykogen
spotiebovavan (Rezafova a Stoklasova, 2010). Rezadova a Stoklasova (2010) dale
upozoriiuji, ze vadnou degradaci glykogenu a jeho hromadénim ve svalech a/nebo

Vv jatrech vznika skupina vzacnych chorob, které se souhrnné nazyvaji glykogendzy.

1.2.1 Patofyziologie glykogenoz

Glykogenozy (GSD — Glycogen Storage Disease) patii mezi vrozené metabolické
poruchy latkové premény glykogenu (Stozicky et al., 2008). Stern et al. (2011) popisuji
glykogendzy jako onemocnéni zplsobena deficitem enzymovych systémi, které
preménuji glykogen a/nebo glukézu, pricemz se glykogen s normalni nebo abnormalni
strukturou hromadi v ur¢itém organu nebo je hromadén generalizované. Smit et al. (2008)
uvadgéji, ze glykogen je makromolekula, ktera je slozena z n¢kolika jednotek glukozy. Je
obsazena ve vSech tkéanich, ale nejvice v jatrech a ve svalech, kde slouZzi jako zésobarna

energie. Stara (2012) popisuje, ze glykogendzy jsou zpusobeny defekty enzymi
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katalyzujici pfeménu glykogenu na jednoduché monosacharidy. Pokud je téchto enzymu
nedostateéné mnozstvi dochazi ke stfadani glykogent v fad¢é organt a tkani, a to vede

Kk rozvoji zavazného organového postiZzeni s typickymi klinickymi piiznaky.

1.2.2 Dédicnost glykogenoz

Glykogendzy patii mezi dédicné poruchy, dédi¢nost je u vSech typt autosomalné
recesivni, vyjma typu IX, kde je dédi¢nost vazana i na X-chromozom (Smolka, 2012).
Autozomalné recesivni choroby postihuji geny, které koduji funkéni proteiny (napf.
enzymy). Nemocni jsou recesivni homozygoti (Stozicky et al. 2008). Rodice jsou
heterozygoti, netrpi onemocnénim, ale jsou pfenaseéi na své potomky. Potomci jsou
z 25 % zdravi, z 25 % nemocni a 50 % potomki pfenasi nemoc na dal$i generaci, pficemz
nemaji ptiznaky nemoci. Pro dédi¢nost vazanou na X-chromozom je typicky ptfenos
mutaci z matky na syny, ale matky onemocnénim netrpi, u synti se onemocnéni projevuje
(Macak et al., 2012). Vyskyt glykogen6z v evropské populaci je pramérné 1:20 000 az 1:
25 000 zive narozenych (Ehrmann et al., 2010).

1.3 Klasifikace glykogeno6z

Existuje n€kolik typl tohoto onemocnéni, nejméné 12, znaci se fimskymi ¢islicemi podle
toho, jak byly popsany od 20. let minulého stoleti a nejéastéji se vyskytuji glykogenozy
typu I, 11, 111, VI a IX (Stern et al., 2011). Smit et al. (2008) popisuji 14 typi glykogenoz

a rozdéluje je na jaterni, svalové a generalizované formy.

1.4 Jaterni glykogenozy

Smit et al. (2008) tadi mezi jaterni glykogenozy typ I, 11, IV, VI, IX a 0. Tyto typy se
projevuji podobnymi symptomy vznikajicimi béhem kojeneckého véku: opozdénym
rastem, hepatomegalii a hypoglykémii. Ehrmann et al. (2010) popisuji u jaternich
glykogeno6z spojenych s hepatomegalii, nebezpeci rozvoje cirhdzy jater s naslednym
kdy je postizena degradace glykogenu i glukoneogeneze. Nejméné zadvazné jsou typy
glykogendzy VI a IX, kde dochazi pouze k mirnym hypoglykémiim nala¢no, velikost
jater se s pribyvajicim vékem upravuje a nemocni v dospé€losti dosahuji normalni vysky,

uvadi Smit et al. (2008).

14



1.4.1 Glykogenoza |. typu (Gierkeho choroba)

Glykogendza 1. typu je onemocnéni postihujici glukdzu-6-fosfatazu (G6P), ktera pomaha
udrZet homeostazu glukdzy. Poprvé ji popsal Von Gierke v roce 1929 (Anastasopoulou,
2017). Kishnani et al. (2014) uvadi, ze von Gierke toto onemocnéni popsal na zakladé
zprav pitvy dvou déti, jejichz jatra a ledviny obsahovaly nadmérmé mnozstvi glykogenu.
Anastasopoulou (2017) rozdé€luje glykogendzu I. typu na dva podtypy: glykogenozu typu
la projevujici se poruchou aktivity glukoza-6-fosfatazy a glykogendzu typu Ib, pro niz je
typicky deficit pienaSece glukdza-6-fosfatu. Ehrmann et al. (2010) uvadéji jesté typ
glykogenozy Ic, ktera se projevuje poruchou mikrozomalnich transportnich systému pro
fosfat a difosfat, a dokonce typ Id, kde je porusen mikrozomalni transport systému pro

glukozu.

Onemocnéni glykogendzou I. typu se projevuje laktatovou acidézou a hypoglykémii
vV novorozeneckém ve€ku nebo az okolo ¢tvrtého mésice hypoglykemickymi stavy
a hepatomegalii. Laktatova acidéza a hypoglykémie vznikaji po kratkém lac¢néni,
hepatomegalie vznika ukladanim glykogenu a lipida do jater. Déti maji vypouklé biisko,
tenké koncetiny, pastozni oblicej a jsou malého vzrustu (Ehrmann et al., 2010). Smit et al.
a centralni obezitu. Mohou se tvofit jaterni adenomy, ledviny byvaji mirn¢ zvétSené,
slezina byva zvétsena u glykogenodzy typu Ib. Dale se muze objevit krvaceni z nosu,
hematomy (porucha funkce trombocytl) a kozni xantomy i prijmy. U typu glykogenozy
Ib je pro vétsinu pacientt typicka neutropenie, opakované infekce a nespecificky stievni

zaneét.

Laboratorné se kromé hypoglykémie objevuje hyperlaktacidémie (v disledku nadbytku
G6P, ktera neni dale hydrolyzovana na glukézu). U neléCenych pacienti ma sérum
mlécny vzhled v disledku hyperliipidémie (zvySena koncentrace triacylglycerold,
cholesterolu, fosfolipidi). A hyperurikémie, ktera je disledkem jak zvysené, tak i snizené
renalni clearance (Smit et al., 2008). Diagnostika onemocnéni se zaklada na klinickém
obrazu, laboratornich nalezech ledvinové i jaterni biopsii (Ehrmann et al., 2010). DNA
Z leukocytt patii mezi dalsi vySetfeni spole¢né s glukézovym toleranénim testem (Smit
et al., 2008). Cilem terapie je zabranit hypoglykémii prostiednictvim celozivotni dietni
24 hodinové 1é¢by tykajici se pravidelného podéavani jidla obohaceného o sacharidy

a nevareného obilného nebo kukuficného Skrobu, ze kterého se glukdza uvoliuje
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pomaleji nez z vafené¢ho (Smit et al., 2008). Heller et al. (2008) upozorfiuji na omezeni
galaktozy a fruktdézy béhem dne a prevenci hypoglykémie béhem noci. Aby byl umoznén
kvalitni no¢ni spanek ditéti i1 rodi¢im, pouziva se kontinualni nocni krmeni
nasogastrickou sondou nebo gastrostomii s pouzitim pumpy. Soucésti terapie je 1 1écba

farmakologicka podle klinickych a laboratornich nalezt (Smit et al., 2008).

1.4.2 Glykogenoza ll1. typu (Coriho nebo Forbesova choroba)

Onemocnéni glykogenozou III. typu se vyznacuje poruchou deficitu odvétvujiciho
enzymu (amylo-1,6-glukosidazy), které zpusobuje stiadani glykogenu s abnormalni
kompaktni strukturou (limitni dextrin), jak popisuji Smit et al. (2008). Glykogenoza
I11. typu ma n€kolik subtypt, nejcastéji se vyskytuje typ Illa, sjaternim a svalovym
postizenim a typ lllIb sprojevy pievazné jaternimi (Ehrmann et al., 2010). Chen
a Weinstein (2016) popisuji, Ze mezi jaterni projevy glykogendzy III. typu patii podobné
jako u glykogenozy |. typu hypoglykémie, hyperurikémie, hepatomegalie a mensi vzrust,
pfitomna muize byt i splenomegalie. S pfibyvajicim vékem u vétSiny pacientil tyto
priznaky kolem puberty mizi nebo se alespon zlepsuji. Dle Muntau (2009) dochazi
v obdobi puberty k redukci velikosti jater. Svalové projevy, jak uvadi Smit et al. (2008)
mohou mit u kojencit podobu hypotonii a opozdéného motorického vyvoje. V dospélosti
se objevuje myopatie a kardiomyopatie (Smit et al., 2008; Muntau, 2009). Myopatie mize
byt distalni s pozvolna progredujicim priabéhem, pro kterou je typicka atrofie drobnych

svalll hornich a dolnich koncetin a generalizovana postihujici velmi Casto 1 dychaci

wewvr

Dle Muntau (2009) se vyskytuji u glykogenozy III. typu mirné hypoglykémie, mirné
zvySeny laktat, mirné¢ zvySena kyselina mocCova. Kromé hypoglykémie se objevuji
zvySené hladiny enzymi, hyperlipidemie a ketéza. ZvySeni kreatinkinazy (CK) svédci
pro postizeni svala srdce (Kishani et al., 2010). EMG (vySetieni zachycujici elektrickou
aktivitu svalll) a svalova biopsie patii k dal§imu vySetfeni, které slouzi k prokazani
diagnozy glykogenozy Ill. typu (Smit et al., 2008). Pro 1é¢bu je dulezité zamezit
hypoglykémii prostfednictvim dietniho opatfeni. U kojenci a malych déti je prvnim
krokem casté a pravidelné krmeni a vyhybani se hladovéni. U déti s myopatii je dulezité
krom¢& sacharidi podavat zvySené mnozstvi bilkovin (Kishnani et al., 2010). Chen
a Weinstein (2016) doporucuji podavat 3-4 g bilkovin na 1 kg télesné vahy ditéte denné.

Dale Kishnani et al. (2010) uvadi, Ze neni nutné omezovat pfisun laktézy, fruktézy

16



a sacharozy jako u glykogendzy I. typu. Do stravy miize byt po prvnim roce, kdy je plné
funk¢ni travici enzym amyldza, postupné zaveden kukufi¢ny skrob. Soucasné je diilezita
monitorace glykémie pro detekci asymptomatické hypoglykémie a ketond v Krvi pro
urceni ketonémie. Strava by méla obsahovat 20-30 % bilkovin, 55 % sacharidt a 20-35 %
tuku u kojencti a mladsich déti (Kishnani et al., 2010). V dospélosti neexistuje zadna
specialni dieta, doporucena je pravidelna a vyvazena strava. Dle stavu pacienta a jeho
typu postizeni je soucasti 1é¢by fyzioterapie a farmakologicka terapie podle piiznakt

onemocnéni (Chen a Weinstein, 2016).

1.4.3 Glykogenoza V. typu (Andersenova choroba)

Dalsi z autozomalné recesivnich onemocnéni je glykogendza IV. typu, pojmenované po
Andersenovi, ktery vroce 1956 popsal prvniho pacienta s progresivni
hepatosplenomegalii z abnormalniho ukladani polysacharidu (glykogenu) do jater,
do srdce a nervomuskularniho systému. Glykogendza IV. typu vznika deficitem vétviciho
enzymu (Glycogen Branching enzyme), popisuje onemocnéni Anastasopoulou (2017).
Stozicky et al. (2008) dodavaji, ze nejde o poruchu odbouravani glykogenu, ale o jeho
tvorbu, kdy v hepatocytech lze nalézt glykogen s dlouhymi fetézci bez vétveni, které
se podobaji amylopektinu. Muntau (2009) doplituje, Ze vzhledem k dlouhym fetézclim je
narusené uvoliiovani glukozy. Smit et al. (2008) popisuji projevy, které jsou typické pro
jaterni projevy onemocnéni. Charakteristickym rysem je narozeni zdravého ditéte,
U kterého se vraném détstvi objevi neprospivani, hepatomegalie a jaterni cirhoza.
Cirhoza zplsobuje ascites, portdlni hypertenzi a jicnové varixy. U nékterych déti
postizenych touto nemoci se miize rozvinout hepatocelularni karcinom. Muntau (2009)
povazuje glykogenozu 1V. typu za jediny typ, ktery vede krychlé cirhoze az

terminalnimu selhéni jater v prvnich péti letech Zivota ditéte.

Smit et al. (2008) rozd¢luji neuromuskularni projevy do ¢tyi forem dle véku vyskytu
projevii. Novorozenecka forma je velmi vzacnd a projevuje se jako syndrom fetalni
akineze s deformitami az perinatalni smrti. Vrozenou formu popisuje s projevy
hypotonie, kardiomyopatie s naslednou smrti v ¢asném kojeneckém veéku. Détska forma
se projevuje myopatii ¢i kardiomyopatii a pro adultni formu je typicka také myopatie
nebo multisystémové onemocnéni, pro které je charakteristicka progresivni dysfunkce
motorického neuronu, ztrata senzorickych funkci, problémy se sfinktery a demence.

Laboratorné je prokazana vzacné hypoglykémie (Muntau, 2009). Smit et al. (2008)
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dopliuji pfitomnost zvySené aktivity transamindz a patologické hodnoty koagula¢nich
faktori. Neexistuje uc¢inna terapie (Stozicky et al., 2008). Neni ani specificka dietni 1é¢ba.
Pouze transplantace jater je pro pacienty s klasickym progresivnim jaternim postizenim

jedinym efektivnim terapeutickym feSenim (Smit et al., 2008).

1.4.4 Glykogenoza V1. typu (Hersova choroba)

Anastasopoulou (2017) uvadi, ze je Hersova choroba zpusobena deficitem jaterni
glykogenfosforylazy, enzymu diilezitého pro spravny priibéh glykogenolyzy. Forforylaza
spole¢né s odvétvujicim enzymem $tépi fetézce glykogenu na glukoza-1-fosfat, ktery je
dale ménén na glukdza-6-fosfat a poté na volnou glukézu. Rovnéz patii mezi
autozomaln¢ recesivni onemocnéni. Po strdnce klinické se pacienti neodliSuji
od glykogenozy IX. typu. Onemocnéni se manifestuje v raném détstvi hepatomegalii
arastovou retardaci. Hepatomegalie se s pfibyvajicim vékem zmiriiuje a mizi kolem
puberty, kdy se obvykle normalizuje i rast (Smit et al., 2008). Dle Muntau (2009) ma
glykogendza VL. typu nejmirné€j$i prib&h. Stanoveni diagnézy je tfeba vzit v ivahu
u kazdého ditéte s ketotickou acidozou a nevysvétlitelnou hepatomegalii. Provadi se testy
ze séra, kdy triglyceridy, cholesterol a jaterni transaminazy mohou byt lehce zvysené.
Po podani glukagonu se glukdza v séru nezvysi. Pii biopsii jater se ukdze zvySeny obsah
glykogenu a snizend enzymaticka aktivita fosforylazy. Dale se délaji genetické testy a je
mozna i prenatalni diagnostika, pokud se v rodiné€ vyskytuje onemocnéni nékterym z typu
glykogenéz (Dagli a Weinstein, 2009). Nekteti jedinci s glykogendzou VI. typu
nepotiebuji zadnou lécbu (Muntau, 2009). Doporucuje se predchazet hypoglykémii
a ketéze. Déti by mély jist pravidelné a Casto menSi mnozstvi jidla s pfidavkem
kukuti€ného Skrobu alespont 3x denné, ktery zajisti poZadovany energeticky pfisun. Pfi
konzumaci kukuti¢ného skrobu dochazi k zmenseni velikosti jater, zlepsi se rtist a hustota
kosti (Dagli a Weinstein, 2009). Soucasti 1é¢by je i pravidelna monitorace glykémie

a ketozy, dilezité je i pravidelné hodnoceni vahy a vysky (Chen a Weinstein, 2016).
1.4.5 Glykogenoza IX. typu

Onemocnéni glykogenozou IX. typu patii mezi nejcastéjsi glykogendzy a predstavuje
25% vyskyt onemocnéni ze vSech typi glykogenoz (Chen a Weinstein, 2016). Projevuje

se deficitem-kinazy. Ma Sest riznych podtypt rozliSujici se podle dédi¢nosti a klinickych

projevii: Glykogen6za 1Xa je nejcastéjsim podtypem jaterni glykogenodzy. Dal§imi
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podtypy jsou glykogendza IXDb, 1Xc, 1Xd, IXe a IXf. Dédi¢nost u téchto podtypt je bud’
vazana na X-chromozom nebo je autozomalné recesivni. Jediny podtyp glykogenoza IXf
nema zatim jasny typ dédi¢nosti, ale je zde deficit jaterni fosforylazy-kinazy (Smit et al.,
2008). Klinické projevy jsou podobné ptiznakim glykogenodzy VI. typu. U vétSiny
pacientli je ndhodné diagnostikovdna hepatomegalie. VéEtSina nemocnych muze byt
postizena onemocnénim jater nebo svalti nebo jejich kombinaci (Chen a Weinstein,
2016). Pii podezieni na jaterni deficit fosforylazy-kindzy se u ditéte v prvnich mésicich
zivota objevuje hepatomegalie, zpomaleni rustu, rychly nastup ketézy a hypoglykémie.
V krevnim séru jsou zvySené transaminazy, mirn¢ zvySeny cholesterol, triglyceridy
a byva pritomna mirna az tézka ketdza a hypoglykémie, u nékterych jedincti muze byt
I zvySena kyselina mocova a kyselina mlééna shoduji se Goldstein et al. (2011) a Chen
a Weistein (2016). Odpovéd’ na podani glukagonu byva bez odezvy. Pti biopsii jaterni
tkan¢ se zjistuje nahromadéni glykogenu v hepatocytech. Ojedinéle se muze objevit
jaterni cirh6za a adenomy. U svalového typu glykogendzy jsou pritomné projevy
svalovych kie¢i, myalgie, myoglobinurie az progresivni svalova slabost. V séru byvaji
zvySené hodnoty kreatinkindzy, EMG (zdznam elektrickych potenciali ve svalech) miva
normdlni zaznam a histologie ukazuje na nahromadéni glykogenu ve svalové tkani
(Goldstein et al., 2011). Pro ur¢eni diagnozy je dulezité genetické vySetieni (Smit et al.,
2008). Lécba je shodna jako u piedeslych typu glykogendz. Doporucuje se monitoring
glykémie a ketozy, dietni opatfeni s pfidavkem sacharidli a bilkovin a podavani
kukuficného Skrobu na noc. Pii svalovém postizeni je vhodna fyzioterapie

a symptomaticka 1écba (Smit, et al., 2008).

1.4.6 Glykogenoza 0. typu

Autozomalné recesivni onemocnéni, které se manifestuje v kojeneckém veéku a raném
détstvi. Charakteristické pro onemocnéni je snizeni zasob glykogenu v jatrech vzhledem
ke snizené aktivité¢ syntézy glykogenu (Soggia et al., 2010). Na rozdil od klasickych
glykogenodz se zde jedna o poruchu tvorby glykogenu, ne o jeho odbourdavani (Muntau,
2009). Pro chorobu je typicka rychla hypoglykémie nalac¢no s ketonémii. Protoze
nedochazi k nadmérnému ukladani glykogenu, neobjevi se ani hepatomegalie.
Hypoglykémie se poprvé objevuje u batolat a vétSich déti, kdyz dojde k vynechéni
no¢niho krmeni. Déti jsou rano bled¢, unavené, zvraci, mohou se objevit hypoglykemické

kiece, popisuje ptiznaky Szymanska et al., (2015). Zatimco Smit et al. (2008) klinické
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projevy rozsifuji o neurologické symptomy, které probihaji pfi ¢astych hypoglykémiich
s ¢imz pravdépodobné souvisi opozdéni vyvoje. Glykogenoza typu 0 nema zadny vliv na
duSevni ani fyzicky vyvoj, ojedinéle se objevuje opozdény rust, tvrdi Szymanska et al.,
(2015). Diagnostika GSD O neni jednoducha vzhledem k mirnému pribéhu
hypoglykémii a podobnym projeviim jako u diabetes mellitus. Objevuje se hypoglykémie
nalacno s ketonémiti, nizk4 hladina laktatu v séru a mirna hyperlipidémie. Postprandialné
se projevuje opaény metabolicky efekt s hyperglykémii a zvySenym laktatem v Krvi.
Diagndza se potvrdi genetickym vysetifenim nebo jaterni biopsii (Smit et al., 2008). Lécba
zahrnuje prevenci hypoglykémie s tpravou stravy se zvySenym obsahem proteinil,
pravidelnym a Castym krmenim S no¢nim pifidavkem nevafené¢ho kukufi¢éného Skrobu

(Muntau, 2009).

1.5 Svalové glykogendzy

Svaly v klidu vyuzivaji hlavné mastné kyseliny. Pfi zvySené svalové namaze zacinaji
vyuzivat navic energii z krevni glukozy, ktera je ziskdvana ptedevSim z jaterniho
glykogenu. Ale pii velmi intenzivnim cviceni je hlavnim zdrojem energie anaerobni
glykolyza, kterd nasleduje po odbourani glykogenu ze svald. Po vycCerpani svalového
glykogenu se objevuje inava. Deficit enzymi v tomto metabolismu postihuje funkci
svald. (Smit et al. 2008)

15.1 Glykogenoza V. typu (McArdleho choroba)

Glykogendzu V. typu poprvé rozpoznal a popsal Dr. Brian McArdle v roce 1951, ktery
studoval muze s intoleranci cviceni a svalovymi kifecemi. Onemocnéni predstavuje Cisté
myopatickou formu postizeni kosterniho svalu (Chen a Weinstein, 2016). Pro
glykogenozu V. typu je typicky deficit myofosforylazy s charakteristickym nastupem
kteci, svalovymi bolestmi vyvolanymi nadhlym intenzivnim cvi¢enim, které muze vést
k rabdomyolyze a myoglobinurii (Stojkovic et al., 2009). Zavaznost onemocnéni je velmi
variabilni. U jedinct pietrvava celozivotni intolerance cviceni, po urcité svalové namaze
jsou unaveni, maji bolestivé svalové kiece, myalgie, myoglobinurie. Byva zvySena
hodnota kreatinkindzy i v klidu, EMG nemusi prokazovat zadné abnormality (Chen
a Weistein, 2016). Specificka 1écba neexistuje. Aerobni cviceni se poklada

za nejdilezitéjsi 1écbu spolecné s peroralnim podédvanim sachardzy, kterd zlepSuje
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toleranci cviceni a pisobi profylakticky, pokud je podana ptfed pldnovanym cvi¢enim

(Smit et al., 2008).

1.5.2 Glykogenoza V1. typu (Taruiho nemoc)

Glykogenodza VIL. typu byla poprvé popsdna v roce 1965 u tiech Japonskych dospélych
sourozencu jako porucha specifické svalové fosfofruktokinazy (Chen a Weinstein, 2016).
Klinické ptiznaky onemocnéni jsou podobné jako u glykogenozy V. typu —McArdleho
choroby a projevuji se zejména kombinaci myopatic a hemolyzy (Bertorini, 2011).
Glykogendza VII. typu je autozomalné recesivni choroba a ma nejméné tfi podtypy:
klasicky, infantilni a pozdni typ. U infantilniho typu déti trpi kloubnimi kontrakcemi,
myopatii, psychomotorickou retardaci, slepotou z divodu katarakty. Jedinci umiraji
uz v détstvi. Pro pozdni typ je typicka progresivni svalova slabost v dospélosti. Klasicky
typ onemocnéni se projevuje v détstvi unavou, svalovymi kfe¢emi, svalovou bolesti
a nevolnosti. Pfi intenzivnim cvieni se mize objevit myoglobinurie az selhdni ledvin
a hemolyticka anemie (Chen a Weinstein, 2016). Pro toto onemocnéni neexistuje zadna
specificka 1é¢ba. Méla by byt vyloucena sachardza ze stravy. Vysoky obsah sacharidii
Vv jidle zpusobuje naslednou zhorSenou intoleranci cviceni, coz Smit et al. (2008)
vysvétluji tim, ze glukéza snizuje koncentraci ketolatek a volnych mastnych kyselin
Vv krvi, coz jsou alternativni zdroje energie pro svaly. Chen a Weinstein (2016) dodavaji,

Ze strava s vysokym obsahem bilkovin a vitamin B6 mize poSkozené svaly obnovit.

1.5.3 Glykogenoza Xl. typu (Fanconiho-Bickeliiv syndrom)

Glykogendza XI. typu je dédi¢né autozomalné recesivni onemocnéni s deficitem
prenaSece glukdzy. Dochazi k ukladani glykogenu do jater a k renalni tubulopatii
(Muntau, 2010). Chen a Weistein (2016) definuji onemocnéni nejen jako poruchu
Vv transportu glukdzy, ale 1 transportu proteinu, ktera byla poprvé popsana v roce 1949.
Mezi hlavni klinické pfiznaky patii vyraznd hepatomegalie, maly vzrlst, neprospivani,
osteopenie, rachitida (Muntau, 2010). Chen a Weistein (2016) popisuji dalsi pfiznaky
glykogenodzy Xl. typu jako jsou priijem vzhledem k abnormélni absorpci glukézy
ve stfevech, hypoinzulinémii diky poruSe transportu glukézy do pankreatu a naslednou
postprandidlni hyperglykémii. Také kumulace glykogenu v rendlnich tubulech vede
ke glykosurii, miize byt pfitomna i metabolicka acidéza. Casto dochazi k zaméné

s diagnozou diabetes mellitus I. typu. Déti se 1€¢i prostfednictvim substituce tekutin
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a elektrolytti, fosfatu, bikarbonatu a vitaminu D. Dietni opatfeni se tykd omezeni
galaktozy, fruktéza mulze byt pfijimana neomezené. Casté a pravidelné podavani
vysokokalorické diety obohacené o nevareny kukuti¢ny Skrob mtize piiznivé ovlivnit rist

(Muntau, 2010).

1.5.4 Ostatni svalové glykogenozy

Glykogenoza X. typu se vyznacuje deficitem fosfoglyceratmutazy (Smit et al., 2008).
Klinicky mohou byt zpoc¢atku jedinci asymptomatiéti, pozd¢€ji se onemocnéni projevuje
intoleranci cviceni, kifeCemi po intenzivnim cviCeni, které je poté nasledovano
myoglobinurii. Lécba dosud nebyla stanovena, doporucuje se symptomaticka l1écba.

Dosud bylo popsano pouze 15 jedincii s timto onemocnénim (Ciafaloni et al., 2014).

Glykogenoza XII. typu se vyznaCuje deficitem aldoldzy A, kterd je obsaZena
v erytrocytech a kosternich svalech. Tato porucha se popsala u jediného 4,5letého
chlapce, u kterého se po febrilnim onemocnéni objevily ataky intolerance cviceni

a svalova slabost (Smit et al., 2008).

Glykogenoza XIII. typu se projevuje deficitem B-enolazy. Tato porucha byla popsana
U jediného pacienta, muze italského plivodu, ktery trpél adultni, rychle progredujici
intoleranci cvi€eni, myalgii a chronicky zvySenou aktivitou kreatinkinazy v séru (Smit
et al., 2008). Ciafaloni et al. (2014) zahrnuji do klinickych symptomu glykogen6zy XIII.
typu svalovou slabost vyvolanou télesnym cvi¢enim, myalgii a inavu. Dale uvadi, ze
progndéza onemocnéni je dobra, pacienti se mohou dozit vysokého véku. V séru byva
prokdzano vysoké CK. Lécba neni dosud znama, postupuje se jako u ostatnich

glykogenoz s regulaci fyzické aktivity.

Glykogenoza XIV. typu je extrémné vzacné onemocnéni. Ciafaloni et al. (2014) uvadé&ji
vyskyt pouze dvou pacientl s timto onemocnénim a prevalenci 1:1 000 000 jedinci.
Projevuje se deficitem fosfoglukomutazy. Onemocnéni zacind Vv détstvi
a je charakterizovano opakujicimi se svalovymi kie¢emi vyvolanymi fyzickou aktivitou
s n€kolikandsobnym vzriistem hladiny CK po ndmaze, laktat miize mit vys$i hodnotu.

Lécba dosud neni znama, postupuje se jako u ostatnich glykogendz. Prognéza je dobra.
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1.6 Generalizované glykogendzy a pribuzné choroby

Do generalizovanych glykogen6z patii glykogenoza II. typu nazyvana Pompeho choroba,
ktera je na rozdil od ostatnich glykogen6z zpiisobena generalizovanym deficitem
lysosomalniho enzymu kyselé maltazy (a-glukosidazy). Mezi ptibuzné choroby
glykogenoz se zafazuje Danonova choroba s deficitem lysosomalniho membranového
proteinu a Laforova choroba, kde se predpoklada, ze jde o glykogendzu, u které dochazi

pravdépodobné k abnormalni syntéze glykogenu (Smit et al. 2008).

1.6.1 Glykogenoza ll. typu (Pompeho choroba)

Pompeho choroba je progresivni, vzacné a Casto fatalni muskularni onemocnéni. Je
zpusobeno deficitem lysozomalniho enzymu kyselé a-glukosidazy (Kishnani et al.,
2006). Defekt a-glukosidazy je zodpovédny za $tépeni glykogenu, ktery se hromadi
v lysozomech a v cytoplazmé bun¢k kosterni a srdecni svaloviny, u nékterych forem
i v butikach endotelovych ¢i jaternich. Patii mezi dédi¢né autozomalné recesivni choroby,
kterou jsou postiZeni stejné Casto jak muzi, tak Zeny (Stara, 2012). Onemocnéni bylo
poprvé popsano v roce 1932 nizozemskym patologem J. C. Pompem, ktery pfi pitvé nahle
zemielé¢ sedmimésicni holCiCky s idiopatickou kardiomegalii zjistii nahromadéni
glykogenu v myokardu, ve svalech a dalSich tkanich (Malinova, 2010). V roce 1963 byl
popsan defekt enzymu a-glukosiddzy a Pompeho choroba byla zafazena mezi

glykogenozy (Stara, 2012).

Malinova (2010) popisuje tii typy Pompeho choroby podle nastupu prvnich pfiznakd:
Infantilni forma (casna) se zacina projevovat vétSinou v prvnich mésicich zivota, kdy je
pritomna tézka hypotonie se svalovou slabosti tzv. ,,floppy baby*“. Hypotonie vede
Kk problémtiim s polykanim, sanim az k hypoventilaci. Dal§im pfiznakem je makroglosie
a mirna hepatomegalie, déti neprospivaji, zdaji se byt psychomotoricky retardovani, maji
opozdénou hrubou motoriku (dano hypotonii, ktera neumoznuje ptitazeni, udrzet hlavu
ve vzptimené poloze). Déti se dozivaji 1-2 let, umiraji na kardiorespiracni selhani.
Juvenilni forma je plynulym pfechodem mezi formou infantilni a adultni. Prvni ptiznaky
se objevuji po 6. — 12. mé&sici veku. Neni zde postizeni myokardu, ale je pfitomna svalova
slabost, postupujici hypotonie. Progrese onemocnéni je pomalejsi. K imrti dochazi
vétsinou pied koncem 3. dekady zivota. Adultni forma (pozdni) zahrnuje postiZzeni

pletencového svalstva, svalstva branice a trupu s pfiznaky, které prohlubuji respiracni
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insuficienci. Prvni pfiznaky se objevuji po 15. roce Zivota. Typické je postizeni svall
dolnich koncetin (problémy pfii vstavani ze zidle bez opory rukama, pfi chiizi do schodi,
Casté pady atd.). Objevuje se ochablé zadové svalstvo, které prechazi do patologického
zaktiveni patefe — hyperlordozy, skolidzy. V horizontalni poloze se objevuji problémy
s dychanim — hypoventilace s naslednou ranni somnolenci nebo bolesti hlavy. Pti cviceni
se objevuje dyspnoe nebo zaujimani ortopnoické polohy, bolesti ve svalech. Pacienti
umiraji na respirani selhdni, kterému miize pfedchazet srdecni selhani ¢i plicni

hypertenze (Malinova, 2010).

U velké vétsiny pacientl je toto onemocnéni vedené pod nespravnou diagnézou, tim
padem neni ani spravné lécené. ZlepSeni vyhledavani pacienti by mohlo piinést
screeningové vysetfeni rizikovych jedinc (pacienti s pfiznaky myopatie — svalova
slabost, spankova apnoe, svalova atrofie, respira¢ni slabost) metodou suché kapky
(Spalek, 2008). Stara (2012) metodu suché kapky popisuje za novou, tedy v Cechach
Vroce vydani ¢lanku jiZ pouzivanou. Vyhodou testu je rychlost metody a minimalni

invazivita.

Pti diagnostice onemocnéni se v krevnich odbérech zjistuje zvySena hladina
kreatinkindzy, transaminidzy a laktatdehydrogenazy (nejvice u infantilni formy).
U vétsiny pacientd je pfitomna kardiomegalie, dle ECHO srdce (vySetieni srdce
ultrazvukem) se objevuje hypertrofie myokardu, na EKG (elektrické potencialy srdce)
muze byt zkraceny PR interval. Pfi svalové biopsii se prokaze zvySend kumulace
glykogenu. Definitivné se diagnéza Pompeho choroby stanovi enzymologickym
vySetfenim na pfitomnost aktivity alfa-glykosidazy, kterou spolehlivé ur¢i screening
metodou suché kapky a molekularné genetické vySetfeni (Stard, 2012). Doneddvna byla
k dispozici pouze symptomatologicka 1ééba. Od roku 2006 se pouziva enzymaticka
substitucni terapie, ktera vyznamné ovliviiuje prubéh onemocnéni (Muntau, 2009). Tato
lécba se aplikuje parenteralné kazdé dva tydny v kratkych infuzich. Nadéle je nedilnou
soucasti 1€cby a péce o pacienta intenzivni péce o dychaci cesty, rehabilitace a 1écba

infektl (Stara, 2012).

1.6.2 Piibuzné choroby generalizovanych glykogenoz

Danonova choroba (GSD II. b typu) je stfadavé lysozomalni dédi¢né X-vazané

dominantni onemocnéni, pro které je typicky deficit lysosomalniho membranového
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proteinu. Patii mezi extrémné vzacné metabolické vady s postizenim kosternich
a srdeénich svaltl, u nékterych jedinci se projevila i mentalni retardace. Zadna specificka

1é¢ba neni dostupna, uvazuje se o transplantaci srdce (Smit et al., 2008).

Laforova choroba patii mezi piibuzné choroby generalizovanych glykogendz. Je
popisovan0 jako myoklonickd epilepsie s Laforovymi télisky a charakterizovana
demenci, kfeCemi a myokloniemi. Zacatek onemocnéni se projevuje v dospivani a jeho

prubéh je rychle progredujici, jedinci se nedoziji 25 let (Smit et al., 2008).

Na rozdil od Pompeho choroby, ktera mtze byt l1é€ena enzymatickou substitucni 1écbou,
pro Danonovu a Laforovu chorobu zatim zadna specificka 1é¢ba neexistuje (Smit et al.,

2008).

1.7 OSetrovatelska péce u ditéte s glykogendzou |. typu

Glykogendzy patii mezi vzacné choroby a jednotlivé typy se vyskytuji ojedinéle. V Ceské
republice je dle poskytnutych zaznami z ambulance dédi¢nych poruch metabolismu
k roku 2017 evidovano 10 jedincti s onemocnénim glykogenéza 1. typu. Kazdy z nich
muze nekdy potfebovat oSetieni v nemocnici, proto by zdravotnicky personal mél byt

informovan o zékladni oSetfovatelské péci o takto nemocné déti.

1.7.1 P¥ijem ditéte s glykogenozou |. typu na JIP (jednotka intenzivni péce)

Pfi bézném infekénim onemocnéni ¢i jiné interkurentni chorobé u déti s glykogen6zou
I. typu se zvySuje potieba piijmu glukdzy. Pfitomnost nauzey, zvraceni a odmitani jidla
prerusi piijem vyzivy oralné¢ nebo nasogastrickou sondou. V tomto piipadé by pacienti
ajejich rodice méli byt obeznameni s pfiznaky metabolické dekompenzace

a hypoglykémie s naslednym vyhledanim nemocni¢ni péce (Kishnani et al., 2014).

Sedlarova (2008) déli nemocni€ni péci pro déti na standardni, intenzivni a dlouhodobou.
Na jednotku intenzivni péce se pfijimaji déti, které jsou v akutnim ohrozeni zivota, kde
jsou ohrozeny nebo selhavaji jejich zakladni Zivotni funkce. Tato pée zajistuje
diagnostické, 1écebné a oSetiovatelské postupy spolecné s neptetrzitym sledovanim deti
(Kobr et al., 2015). Provoz intenzivni péce musi byt zajistén 24 hodin denn¢, musi mit
vhodné piistrojové a technické vybaveni. Intenzivni medicina znamena pro sestry nutnost

tésné spoluprace s 1ékati a ostatnim zdravotnickym personalem (Nalos, 2016).
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Jak bylo vySe zminéno, dité s glykogenozou byva pfijimano na jednotku intenzivni péce
pfevazné z diivodu interkurentniho onemocnéni (prijem, zvraceni), které zpiisobuje
hypoglykémii nebo dokonce az metabolickou dekompenaci (Kishnani et al. 2014). Dité
V tomto piipadé byva ¢asto do nemocnice dopravovano rodi¢i nebo zachranou sluzbou.
Sestra by méla dit¢ a jeho doprovazejici rodinu uklidnit a srozumitelné podat potiebné
informace o tom, co bude nasledovat (Fendrychova et al., 2005). Kazda sestra, ktera
pecuje o nemocné dité, musi znat kvalitativni a kvantitativni metody k hodnoceni jeho
celkového stavu. Pfi piijmu ditéte s glykogen6zou na JIP je nutné ziskat validni informace
prostiednictvim rozhovoru lékafe a sestry S rodici ditéte 0 ptfedchorobi pacienta tzv.
1ékatskou anamnézu a nasledné osetfovatelskou. Osetfovatelskd anamnéza sestie pomtize
pfi stanoveni oSetfovatelskych diagnéz. Dal§im krokem je fyzikalni vySetfeni pacienta
pomoci zraku, hmatu, sluchu, poptipadé ¢ichu (Nejedla, 2006). Sestra musi umét rychle
vizualn¢€ zhodnotit barvu, prokrveni sliznic a klize, jeji teplotu, schopnost odpovédi na
stimuly, polohu ditéte a zplsob piijmu vyzivy. Dale musi umét zhodnotit zakladni
fyziologické funkce ditéte (stav védomi, srde¢ni ¢innost, krevni tlak, dychani, télesnou
teplotu, reakci na bolest, svalovy tonus), stav vyzivy a hydrataci (Fendrychova, 2009).
Ke spravnému vyhodnoceni stavu ditéte je nutné, aby sestra méla znalosti v oblasti
anatomickych, fyziologickych a psychologickych rozdilnosti, kterymi se déti
v jednotlivych vékovych kategoriich odliguji od dospélych (Reznitkova a Sedlfova,
2008).

1.7.2 Odbér biologického materidlu

Nasledujicim krokem pfi piijmu ditéte na JIP je nutné zajistit odbér biologického
materialu (Kapounova, 2007). Mezi biologicky material, ktery se nejCastéji vysetiuje
patii krev, moc, stolice, zvratky, vytéry z postizenych loZisek na sliznici a na kizi. Diky
laboratornim vysetfovacim metodam je mozné véas stanovit spravnou diagnozu a rychlé
zaléceni nemocného. Sestra musi dodrZet spravné postupy pii odbéru biologického
materidlu a jeho spravné odeslani do laboratofi, tak aby byl zajistén kvalitni vysledek
vysetieni. Zpiisob odbéru je dan technickym vybavenim laboratofe a metodikou vySetfeni

Vv laboratofi (Vytej¢kova et al., 2013).

Nejcastéji odebiranym biologickym materialem je krevni odbér (Vytejckova et al., 2013).
Dle vyhlasky €. 371/2017, kterou se méni vyhlaska ¢. 55/2011 Sb. je détska sestra se

specializovanou zpusobilosti, détska sestra, porodni asistentka a vSeobecna sestra
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kompetentni odebirat krev a ostatni biologicky material na vySetteni a hodnotit, zda jsou
vysledky fyziologické u déti vSech veékovych skupin vyjma déti nedonoSenych.
Fendrychova (2009) klade duiraz na ptipravu ditéte pred odbérem. Sestra ho musi
pripravit na bolest, kterou mu zptisobi vpich jehly nezbytny k odbéru krve. Rezni¢kova
a Sedlarova (2008) se shoduji, ze piipravou nelze dit¢ zcela zbavit strachu a uzkosti, ale
sestra mu muze pomoci hledat jeho vlastni vnitini sily, posilovat jeho sebevédomi, diky
kterému situaci zvladne 1épe. Dit¢ by mélo védét, co ho cekd, aby mélo nad dénim
kontrolu, nebylo zaskofeno a bylo schopno adekvatni spoluprace. Fanta (2008)
doporucuje u neklidnych déti v indikovanych ptipadech pied odbéry ze zily podat
rektaln€ nebo intranazalné premedikaci. Krevni odbéry jsou pro détského pacienta velmi
nepiijemnym proZzitkem, proto je nutné peclivé zvazit rozsah a cetnost vySetfeni

nezbytnych pro diagnostiku a 1é¢bu onemocnéni (Fanta, 2008).

Pii pfijmu na détskou JIP se standardné odebira krev na biochemické a hematologické
vySetfeni. Nejcastéji se odebira krev na vySetteni krevniho obrazu a diferencidlniho poctu
leukocyti do pfedem oznacené zkumavky s protisrazlivym prostiedkem. Tento odbér se
vyuziva pti diagnostice zanétlivych onemocnéni, krevnich chorob a tézkych stavi. Pfimo
na oddéleni se vySetfuje sedimentace erytrocytl (FW), kterd se provadi do specialni
zkumavky umisténé do stojanu urceného pro stanoveni sedimentace erytrocyti. Sestra
odecita hodnotu sedlivosti cervenych krvinek za prvni a druhou hodinu. Odbér je dulezity
pti diagnostice zanétlivych, infekénich a nadorovych onemocnéni. Z biochemického
vySetfeni se provadi odbér 5-10 ml venozni krve do zkumavky bez protisrazlivého
prosttedku na vySetfeni glykémie, iontd, enzymu, bilkovin, metabolit, lipidd atd.
Dulezity je odbér krve na vySetfeni acidobazické rovnovahy vnitiniho prostiedi
(Vytejckova et al., 2013). U ditéte s glykogendzou I. typu je vhodny odbér vzorku krve
ke zjisténi hladiny glykémie. Déale se odebird Zilni krev na vySetfeni zdkladniho
biochemického panelu, laktatu, metabolitl, kyseliny mocové, jaternich testi,
cholesterolu, triglyceridi, kreatinkinazy, krevni obraz a diferencialni pocet leukocyti a
ABR, ktery mize ukazat prikaz metabolické acidozy nebo laktatové acidozy (Kishnani
etal., 2014). V intenzivni péci se biochemické vyseteni provadi opakované, prevazné pii

jakékoliv zméné stavu ditéte (Fanta, 2008).
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1.7.3 Akutni komplikace glykogenozy . typu — metabolicka acidoza

Kapounova (2007) popisuje metabolickou acidozu u kriticky nemocnych déti jako
nejcastéj$i poruchu ABR (acidobazicka rovnovaha). Projevuje se acidemii (pokles pH
pod 7,35), poklesem hydrogenuhli¢itanu (HCO3) pod 22 mmol/l, hodnota base excess
(BE) je v zapornych c¢islech a v piipadé déle trvajici poruchy dochazi i k poklesu
parcialniho tlaku oxidu uhli¢itého (pCO2) pod 4,8 kPa (Kapounova, 2007). Vobruba a
Zeman (2008) dodavaji, ze se s metabolickou acidézou setkdvame pii zavaznych
infektech, asfyxii, dehydrataci, intoxikacich. Klinicky obraz muze byt pestry. V lécbé
metabolické acidézy hraje jednu z nejdilezitéjsich roli parenteralni vyziva. Casto je
podavana gluké6za ve vysokych davkach a dalsi symptomaticka 1é¢ba (Vobruba a Zeman,
2008). Laktatova acidoza je disledkem nahromadéni laktatu v organismu. Laboratorné
se objevuje aciddza, zvySeny anion gap, zvysSeni laktitu a snizeni hydrogenuhlic¢itand.
Léci se symptomaticky, udrzovanim vitdlnich funkci, Upravou vnitiniho prostiedi

a rehydrataci (Kudlova, 2015).

v

Technika odbéru krve na ABR se lisi podle zptsobu odbéru. Nejvhodnéjsi je odbér
vzorku z arterialni krve, ale mtize byt i vzorek z krve kapilarni nebo vyjimeéné venozni.
Pii odbéru kapilarni krve se sestra musi snaZit o co nejvétsi prokrveni periferie
(Kapounova, 2007). Vhodnym mistem pro odbér vzorku na ABR je udni lalicek a biisko
prstu (Navratil et al., 2017). Po nasazeni rukavic, dezinfikuje misto vpichu a provede
hlubsi vpich lancetou, kde nastavi vétsi hloubku vpichu nebo jehlou se Sir§im prisvitem.
Nasledné setie prvni kapku a pfilozi kolmo k mistu vpichu heparinizovanou kapilaru, aby
byl zajiStén anaerobni odbér a nechd nasat krev. Kapildra musi byt bez ptitomnosti
vzduchovych bublin a plna krve. Plnou kapilaru drzi vodorovng, mezitim oSetii misto
vpichu a poté vlozi kovovy dratek do kapilary, oba konce uzavie zatkami a promicha

magnetem. Okamzité odesle do biochemické laboratofe (Kapounova, 2007).

Punk¢ni odbér krve na ABR z arteria radialis se provadi bez zataZzeni paze vyhmatanim
arterie radialis na palcové hrané zapésti. Vyhledané misto se odezinfikuje a provede vpich
specialné upravenou stiikackou s pevné spojenou jehlou a nasaje se potiebné mnozstvi
krve do stiikaCky (Vytejckova et al., 2013). Na misto vpichu se piilozi vySsi vrstva
sterilnich tamponki, vyjme se jehla a paZe se zvedne do polohy nad tirovni srdce. Provede
se komprese mista vpichu lehkym tlakovym obvazem, popf. stlaenim prsty. Misto

vpichu se kontroluje pro mozné krvaceni. Jehla se zabodne do pfiloZzené gumové kostky
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a odesle do biochemické laboratoie k vysetteni (Kapounova, 2007). Odbér provadi 1ékat

nebo sestra se specializovanou zpusobilosti (Vytejckova et al., 2013).

1.7.4 Akutni komplikace glykogenaozy |. typu — hypoglykémie

Mezi hlavni akutni komplikaci jaternich glykogenoz patii hypoglykémie (Kishnani et al.,
2014). Koncentrace glukoézy v krvi u zdravého ¢lovéka nalaéno se pohybuje v rozmezi
od 3,8 do 5,6 mmol/l (Skrha, 2013). Za hypoglykémii se povaZzuje koncentrace glukozy
v krvi niz$i nez 3,3 mmol/l (Stozicky et al., 2008). Muntau (2009) déli pokles hladiny
glukozy pod normalni hodnoty dle véku: u predcasné narozenych déti a novorozenct se
hypoglykémie povazuje pii hladin¢ glykémie nizsi nez 2,8 mmol/l, stejné tak u kojenct
amalych déti, zato u starsich déti je hrani¢ni hodnota 3,0 mmol/l. Dle Skrhy (2013) mirné
snizené hodnoty jesté nemusi byt provazeny klinickymi ptfiznaky, ale pokud klesne
koncentrace glukdzy v krvi pod 2,8 mmol/l byvaji klinické pfiznaky rozmanité a je jim
potieba vénovat nalezitou pozornost. Stozicky et al. (2015) popisuje klinicky obraz
hypoglykémie vznikajici prostfednictvim vyplaveni adrenalinu z kiry nadledvin
S naslednym projevem buseni srdce, pocenim, tfesem rukou, uzkosti, neklidem a pocitem
hladu. Nedostatek glukozy v mozkovych buiikkdch vede ke zmatenosti, poruse vizu,
spavosti, bezdiivodnému smichu ¢i placi az k agresivité, v krajnim piipadé i k bezvédomi
S kfeCemi. Muntau (2009) upozoriiuje, ze dlouhotrvajici a casto se opakujici
hypoglykémie mohou vést aZ k poSkozeni centrdlniho nervového systému. Freiova
(2016) rozdé€luje hypoglykémii na lehkou a tézkou, kdy lehkou hypoglykémii pacient
zvladne sam, pti tézké potifebuje pomoc druhé osoby. Lécba lehké hypoglykémie spociva
Vv piisunu rychle pisobici glukozy ve formé obcerstveni nebo kukuticného Skrobu, ktery
udrzuje glykémii vV normalnim rozmezi. Pokud pacient neni schopen peroralniho piijmu

potravy, je nutna v¢asna intravenozni 1écba podanim glukézy (Kishnani et al., 2014).

Odbér kapilarni krve na stanoveni hladiny glykémie provadi sestra u vétSich déti
Z lateralni strany bfiska prstl na rukou (vyhyba se palci a ukazovaku pro zvySenou
citlivost) nebo z usniho lali¢ku, u mensich déti a u kojencii z paty. Sestra zajisti dobré
prokrveni mista vpichu, provede dezinfekci a ndsledné vpich pomoci jehly nebo lancety
k tomu urcené. Setfe prvni kapku, protoZze obsahuje velké mnozstvi tkanového moku
a neché voln¢ nakapat krev do zkumavky. Nakonec vhodné oSetii misto vpichu a posle

zkumavku do laboratote (Kapounova, 2007).
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Odbér kapilarni krve na stanoveni hladiny glykémie se muze provést i pomoci
glukometru, coz ptredstavuje rychlejsi a Setrnéjsi metodu (Vytejckova et al., 2013).
V dnes$ni dobé jsou glukometry k dispozici na kazdém oddéleni a déti s jaterni
glykogendzou maji glukometr sviyj vlastni (Kapounova, 2007). Po zapnuti pfistroje se do
glukometru vlozi testovaci prouzek, popisuji postup odbéru kapilarni krve Vytejckova
etal. (2013), ptistroj zacne signalizovat, Ze mame aplikovat krev na prouzek. Sestra
odezinfikuje misto vpichu, provede vpich lancetou, setie prvni kapku a ptilozi ptistroj
S testovacim prouzkem k prstu s kapkou krve. Po nasati krve na prouzek, glukometr sdm
zacne odecitat vysledek a mezitim sestra oSetii misto vpichu. Vysledek se objevi do 5-10

sekund (Vytej¢kova et al., 2013).

1.7.5 Specifika oSetiovatelské péce o Zilni vstupy u déti

Pro odbéry krve, aplikaci medikamentli a infuznich roztokd je tfeba pii pfijmu na
jednotku intenzivni péce zajistit spolehlivy Zilni ptistup (Kobr et al., 2015). Intravenozni
aplikace v détském veéku je mozna prostiednictvim perifernich nebo centralnich
venoznich katetri, vyjime¢né i jednordzovou intravenézni injekci. Léky je mozné

aplikovat bolusové nebo v infuzi nejlépe pomoci linearnich davkovaci (Sedlarova, 2008).

1.7.5.1 Osetiovatelskad péce o periferni Zilni katétr (PZK)

Dle popsanych specifik od Sedlarové (2008) zavedeni periferniho zilniho katetru ditéti
vyzaduje spolupraci dvou sester nebo lékaie a sestry, u neklidnych déti je vhodna
pfitomnost tfeti osoby napt. dalsi sestry, matky, otce, pfi€emzZ matka by méla u vykonu
byt pfitomna vzdy. Dulezita je zejména psychicka ptiprava ditéte pred samotnym
vykonem a omezeni bolestivosti prostiednictvim mistnich analgetik v dostateCném
casovém ptedstihu. Pro Kapounovou (2007) je také dulezita edukace pacienta pted
zavedenim periferniho Zilniho katetru. Velikost katetru zalezi na rychlosti a objemu
aplikované latky a nemél by nikdy obturovat vnitini prusvit zily. U novorozenci, kojenct
a malych déti asistujici sestra zatahne koncetinu vlastni rukou, k aplikaci katetru jsou
vhodné viditelné zily na koncetinach a hlavicce. Neméné dulezita je fixace katetru tak,
aby si ho dité nevytahlo (Sedlafova, 2008). K fixaci katetru mize byt pouzito textilni
kryti, jehoz vyhodou je dobra absorpéni schopnost a prodysnost, zatimco nevyhodou je
neprithlednost a propustnost pro vodu. Polyuretanova folie je prody$na, transparentni

a semipermeabilni, je nepropustna pro vodu a mikroorganismy. Nejvyhodné&jsi je
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kombinace polyuretanové folie a textilniho kryti, kdy transparentni okénko je nad mistem
vpichu a zbytek kryti je textilni (Sedlafova et al., 2017). Vytejckova et al. (2015)
a Sedlarova et al. (2017) doporucuji pfevazy katetrti vzdy, kdyz je poSkozeno jeho kryti,
nebo kazdych 5-7 dni, pokud je textilni nebo 1 transparentni kryti v pofadku a také vzdy,
kdyz sestra potiebuje zkontrolovat misto vpichu pro predpokladané komplikace.
Vytejckova et al. (2015) uvadi maximalni dobu pro ponechani periferniho katetru 72-96
hodin od zavedeni. Odstranéni katetru je vhodné, pokud nebyl 24 hodin pouzit, jeho dalsi
pouziti se jiz nepiedpoklada nebo se vyskytly komplikace jako je otok, bolestivost,
zarudnuti ktize, zatvrdnuti ¢i zména teploty klize (Sedlarova et al., 2017). Zavést periferni
zilni kanylu jsou kompetentni dle vyhlasky ¢. 371/2017, kterou se méni vyhlaSka
¢.55/2011 Sb., détské sestry se specializovanou zpusobilosti bez odborného dohledu,
détské sestry a porodni asistentky na zakladé indikace 1€kate u vSech vékovych kategorii
déti vyjma déti nedonoSenych a vSeobecné sestry na zaklad¢ indikace 1ékare u déti od

3 let véku.

1.7.5.2 Osetiovatelskad péce o centralni Zilni katetr (CZK)

U déti se zavadi centralni zilni katetr v ptipadech, kdy periferni pfistup nespliuje vSechny
medicinské naroky (Vilimova et al., 2016). Intravendzni 1é¢ba pomoci centralnich
venoznich katetrii patii mezi vysoce specializovanou oblast oSetfovatelské péce.
Pouzivaji se k déletrvajici infuzni 1écbé u kritickych a akutnich stavii, k dlouhodobému
podavani parenteralni vyzivy a u pacientli po opakovanych punkcich perifernich zil na
hornich koncetinach, kde se objevila trombotizace ¢i vazivovaténi zil a kde mize slouzit
jako bezpec¢ny zilni vstup na delSi obdobi. Vyuziva se i pro diagnostické ucely — pro
odbéry krve a méfeni centralniho Zilniho tlaku (Petlachovd, 2012). Centralni Zilni katetr
se zavadi do vena jugularis interna, vena jugularis externa, vena subclavia nebo vena
femoralis, ale nejvice je vyuzivana vena subclavia a vena jugularis interna (Kapounova,
2007). Dle Klimovi¢e (2009) se u novorozencl a kojenct preferuje vstup do vena
jugularis interna, u starSich déti osmi let je indikace vstupil totoZna se vstupy dospé€lych
pacientl. Existuje n€kolik typt katetri. VSechny jsou steriln¢ baleny do souprav, které
obsahuji vSe potiebné pro zavedeni u déti i u dospélych. Centralni Zilni katetry jsou
flexibilni, po vytazeni mandrénu volné€ plovou v krevnim proudu, pfitom se nedotykaji
Zilni stény, zaroven jsou rentgenové kontrastni a na nativnich snimcich dobte viditelné

(Petlachova, 2012).
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Péte o CZK je pIné v kompetenci sestry, jak uvadi Kapounova (2009), zatimco jeho
zavedeni provadi vzdy 1ékar za asistence sestry, pfi¢emz je dilezitd edukace pacienta pred
vykonem. U déti se preferuje tzv. zavadéni katetru po vodi¢i — Seldingerovou metodou,
a to za piisnych sterilnich podminek (Klimovi¢, 2009; Charvat, 2016). Charvat (2016)
vyzdvihuje spravnost zavadéni a oSetfovani cévnich vstupl, které zabrani vzniku
komplikaci, mezi které patii pneumothorax, hemothorax, punkce tepny, vzduchova
embolie a predevsim infekce. Centralni zilni katetr se po zavedeni fixuje a steriln¢ kryje
transparentnim krytim, které je mozno ponechat az 7 dni nebo sterilnim gazovym krytim,
které se méni za 24-48 hodin. Infuzni sety nepietrzité¢ pouzivané se méni po 96 hodinach,
sety po podani lipidovych roztokli a krevnich derivati se musi vymeénit nejpozdéji do
24 hodin (Vytejékova et al., 2015). Vstupovat do CZK Ize pouze za dodrzeni podminek
pifisné asepse, vstupy je nutné uzavirat vzdy novymi sterilnimi Sroubovacimi uzavéry
(Charvat, 2016). Petlachova (2012) uvadi nutnost aplikace antikoagula¢ni zatky, pokud
linkou neprotéka zadna infuze (nejcastéji 100 IU Heparinu na 1 ml fyziologického
roztoku dle velikosti katetru u déti 3 ml a u dospélych 5 ml). Charvat (2016) nesouhlasi
s pouzitim antikoagula¢ni zatky, divodem je neprokazané riziko vzniku tromboézy zily.
Pouze u 0sob s prokazatelné zatizenou anamnézou vV minulosti (onemocnéni trombozou,
septické stavy, nadory) lze profylakticky pouzit nizkomolekularni heparin. K proplachu
CZK lze pouzit bolusové podani fyziologického roztoku pied a po podani 1éki, stravy
nebo po odbérech krve. Pfevaz CZK je nutné provést za piisné sterilnich podminek a je
indikovan podle druhu kryti katetru (Vytejckova, 2015). Doba zavedeni centralniho
Zilniho katetru se li§i podle druhu katetru. Punkéni CZK jsou kratkodobé, mohou byt
zavedeny dny aZ max. 6 tydni, tunelizované katetry vydrzi aZz 6 mésict (Petlachova,

2012).

1.7.6 Zhodnoceni stavu vyZivy ditéte

Pii vySetfeni stavu vyZivy hodnotime adekvatni, nedostatecny ¢i nadmérny piijem Zivin
(Fendrychova et al., 2005). Grofova (2007) doporucuje co nejdiive odhalit abnormality
ve stavu vyzivy. K tomu je dilezité, aby sestra znala zakladni parametry pomoci nichz,
by zjistila ptfipadné odchylky od normalu. KrasniCanova (2013) jednoznacné
uptednostiiuje u jednotlivych vékovych kategorii hodnoceni hmotnosti vzhledem
k vysce, resp. délce téla pied hodnocenim télesné hmotnosti vzhledem k véku nebo podle

BMI (Body Mass Index), které se vyuziva spiSe u dospélych osob. Vahova kiivka neboli
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posouzeni télesné hmotnosti vzhledem K véku 1ze pouzit hlavné u novorozencti a kojenci.
Mezi ptiznaky onemocnéni glykogenodzou, jak jiz bylo vySe zminéno, patii i porucha
rustu, ktera je zietelna v obdobi dospivani a opozdény nastup puberty. Nelé¢eni pacienti
mivaji kulaty obli¢ej s plnymi tvafemi, zvétsené biicho a mensi postavu (Kolarova et al.,
2016). Proto ma zasadni vyznam v pediatrii grafické sledovani hodnot — empirické
percentilové grafy, kde se znazornuje kfivka hmotnosti a télesného rustu. Pokles nebo
zastaveni rustové kiivky pod 3. percentilem a nad 90. percentilem hmotnostné-vyskového
(H/V) poméru je varujici (MojziSova, 2008). Co se ty¢e hmotnosti, eutrofie je znazornéna
mezi 25.-75. percentilem H/V, podvaha ditéte se nachazi pod 20. percentilem, vyznamna
hypotrofie pod 10. percentilem H/V a naopak pasmo vyznamné nadvahy ma hodnotu nad
80. percentilem H/V (Nevoral et al., 2003). Dale sestra pii piijmu zjistuje od rodicu
nemocného ditéte informace o druhu onemocnéni, o stravovacich zvyklostech
a zvlastnostech, uzivanych Ilécich, oblibenych jidlech (Kapounova, 2007). Ditéti
s glykogenodzou 1. typu pfi pfijmu na JIP je nutné stravu podéavat zpocatku parenteralné
ve formé infuzi (do PZK, CZK) pozd&ji enterdlné pomoci nasogastrické sondy nebo
perkutanni endoskopickou gastrostomii (Sedlafova, 2008). Dietni opatieni u déti
s glykogenodzou . typu spociva piredevsim v dodrzovani antihypoglykemického rezimu,
kdy je nutné udrzovat stabilni glykémie pomoci pravidelné vyzivy obohacené o nevareny
kukufi¢ny Skrob. Nasogastrické sondy nebo vyzivové gastrostomie se vyuziva predevSim
pfi no¢nim kontinualnim krmeni, kterym je zajiStovan pfisun sacharidi v podobé

bezlakt6zového mléka obohaceného o glukozu (Kolafova et al., 2016).

1.7.7 Monitorovani ditéte na JIP

Samoziejmosti pii hospitalizaci ditéte na JIP je monitorace pacienta, a to nejen jeho
zakladnich Zivotnich funkci, ale i monitorovani kapilarni glykémie obvykle po jedné
hodiné a pravidelné kontroly acidobazické rovnovahy dle stavu pacienta a ordinace 1ékate
(Freiova, 2016). Monitorovani slouzi ke sledovani aktualniho stavu pacienta. Mize byt
kontinuélni nebo probiha v urcitych ¢asovych intervalech. Monitorace na détské jednotce
intenzivni péce zahrnuje ptredevSim sledovani fyziologickych funkci — srde¢ni akci
arytmus, dechovou frekvenci, krevni tlak, télesnou teplotu a saturaci hemoglobinu
kyslikem na periferii (Heczkova a Bulava, 2016). Cilem monitorovani fyziologickych
funkci je vcasnd detekce abnormalit a moznost porovnani fyziologickych funkeci

s odstupem casu a nasledné zhodnoceni pouzité terapeutické intervence. Monitory jsou
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umistény na dohled sestry u kazdého lizka nemocného nebo sestra sleduje fyziologické
funkce na jednom centralnim monitoru umisténém na inspekénim pokoji sester
(Kapounova, 2007). Ke spravnému vyhodnoceni stavu ditéte je nutné, aby sestra méla
znalosti v oblasti anatomickych a fyziologickych rozdilnosti, kterymi se déti
vV jednotlivych vékovych kategoriich odliduji od dospélych (Reznitkova a Sedlafova,
2008).

1.7.8 Komunikace sestry s ditétem

Ptijeti ditéte do nemocnice je velmi naro¢nou situaci nejen pro dité, ale i pro celou rodinu
(Zacharova et al., 2007). Dité 1é¢ené na JIP je vystaveno stresu danému zavaznym
konkrétnim stavem, ktery byl diivodem k piijeti. OSetfovatelska péce na JIP je spojena
s fadou nepfijemnych aspektd, které mohou ovlivnit psychiku nemocného ditcte.
Psychika ditéte je vystavena zatézi podle veku ditéte. DEti v kojeneckém a batolecim véku
trpi izolaci od matky. Pfedskolnim détem vadi upoutani na lizko, izolace a maji strach
z bolestivych procedur, $kolaci jiz trpi pocity tzkosti, uvédomuji si strach z nemoci
a maji strach ze smrti. Adolescenti maji pocit, Ze jsou chyceni do pasti, stydi se za nemoc,

maji obavy ze ztraty integrity, poskozeni vzhledu a intelektu (Novak, 2008).

Znalost jednotlivych vyvojovych stadii ditéte a jejich specifika jsou nutnd pro zvladnuti
spravné komunikace s ditétem, které v obdobi onemocnéni je zvlasté citlivé. Vedle rodict
je sestra pro nemocné dité nejblizsi kontaktni osobou (Venglafova a Mahrova, 2006).
Sestra kromé své funkce zastava i roli ucitelky, kamaradky nebo ,,druhé* matky. Musi se
naucit respektovat u ditéte specifika ovlivnéna vékem, vyvojovymi zvlastnostmi, délkou
pobytu Vv nemocnici, vyvojem nemoci, zpusobem 1éEby a hlavné vlastnostmi
temperamentu ditéte (Zacharova, 2008). Nutné je spravné jednani ve zdravotnické
profesi, abychom dokazali obménovat piistup K nemocnym a piizpusobovat se jejich
zvlastnostem, coz vyzaduje od zdravotnikii pruzny a pohotovy individualni ptistup
k nemocnym détem. Aby byla oSetfovatelska péce poskytovana kvalitné, musi byt
kontakt mezi zdravotnikem a nemocnym plny vzdjemné divéry, porozuméni,
objektivniho posouzeni diagnosticko-terapeutickych metod a 1wzké spoluprace

S ptibuznymi (Zacharova et al., 2007).

Dle Zacharové (2008) je dilezité zacit komunikovat nejdiive s ditétem a aZ nésledné

s matkou nebo doprovodem. Sestra by méla oslovit dit¢ vhodnym tonem hlasu a zeptat
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se na jeho jméno. Zasadni je pouzivat jednoduché a srozumitelné véty a vse vysvétlovat
s davkou trpé€livosti, spravné reagovat na dotazy a aktivné fesit problémy. Sestra by méla
umét naslouchat, umét pochvalit a povzbudit, méla by se vyhnout kritice, kazani a litosti.
Nemalou ulohou je umeéni pfipravit dit€¢ na bolest a nepfijemné vySetfeni. Nesmi
zlehcovat otazky ditéte a smat se jim. Venglafova a Mahrova (2006) dopliuji zésady
vV komunikaci o trpélivé vysvétlovani ditéti vSech tikont s pfihlédnutim k véku ditéte.
Sestra by méla sdélit vSe, co se bude dit, jak dlouho to bude trvat a podobné. Nasledné by
méla vyzadovat zpétnou vazbu, zda vSe dité spravné pochopilo. Nikdy ditéti nesmi lhat.
Pokud je moznost, méla by zapojit rodice do celého procesu a pifi komunikaci
nevynechavat dité, nemluvit o ném, ale s nim. Pro Novaka (2008) je dulezité s dité¢tem
mluvit o nemoci, o jeji 1é€be, o strachu z lécebnych vykonl. Venglafova a Mahrova
(2006) a Zacharova (2008) se shoduji, Ze je pii komunikaci nepostradatelny neverbalni
projev, hlavné o¢ni kontakt a ismé&v, citlivost pii dotyku, drzeni za ruku, pohlazeni,
pochovani v néaruc¢i. Patfi sem i vhodna uprava zevnéjsku, kdy misto uniformniho
obleceni zvoli sestra barevngj$i variantu a Uprava prostiedi na co nejdomacté;si.
Vyznamnou roli hraje i postoj zdravotnika, je dobré mluvit s ditétem ve stejné vysce
(posadit se, pridfepnout). Vhodna a u¢elna komunikace a spravné zvoleny pfistup k ditéti

je znamkou profesionality sestry (Zacharova, 2008).

1.8 OsSetrovatelska péce o dité na standardnim oddéleni

Pokud jiz dité nepotiebuje intenzivni péci, preklada se na standardni oddéleni k doléceni
pfidruZzeného onemocnéni. Standardni liZzkova péce je poskytovana détem, jejichZ stav

nevede k vaznému ohroZeni Zivota, ale 1é¢bu nelze zajistit ambulantné (Sedlarova, 2008).

1.8.1 Specifika ve vyZivé u ditéte s glykogenozou |. typu

U déti s glykogendzou I. typu je cilem dietniho opatfeni Uprava vnitiniho prostiedi,
prevence hypoglykémie a zajisténi podminek pro spravny rist a vyvoj ditéte. Dietni 1écba
spociva v pravidelném podavani potravin s omezenim sachardzy, fruktozy, laktozy
a zivoc¢isnych tukd. Tyto ziviny se nahrazuji pfedev$im maltodextriny a skroby (Nevoral
et al., 2003; Kishnani et al., 2014). Fruktdza spole¢né s glukozou je obsazena v ovoci,
zelening, vaje¢ném bilku, ve viné, v medu (Zlatohlavek et al., 2016). Sacharoza je
obsazena ve sladkostech a fepném cukru a lakt6za je hlavnim cukrem obsaZeném v mléce.
Matetské mléko obsahuje 7 % laktdzy. Skrob se nachazi v kukufici, ryzi, v obilninach,

které se pouzivaji k vyrobé chleba, cerealii a téstovin (KlimeSova a Stelzer, 2013).
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Obecné plati, ze strava déti starSich dvou let by méla obsahovat 60 %-70 % sacharidi,

10-15 % bilkovin a méné nez 30 % tukl (Kishnani et al., 2014).

Heller et al. (2008) uvadéji, ze vhodnou léEbou pro déti s glykogenodzou je uziti
kukufic¢ného skrobu, ktery obsahuje smés amylopektinu a amylazy. Straveni kukuti¢ného
Skrobu je zavislé na procentnim obsahu amylazy, velikosti granuli a hlavné zptsobu
upravy, zda je Skrob vafeny ¢i nikoliv. Kukufiény Skrob umoziiuje stabilni hladinu
glukozy po delsi ¢asové obdobi na rozdil od jinych sacharidii (Kishnani et al., 2014).
Vateny kukufi¢ny Skrob funguje jako rychly sacharid, ktery rychle zvySuje hladinu krevni
glykémie a poté nasleduje béhem 3-5 hodin prudky pokles k hypoglykémii. Nevaieny
kukufi¢ny Skrob funguje jako pomalu nastupujici sacharid, ktery uvoliuje glukézu
postupné prostiednictvim aktivity pankreatické¢ amylazy a dodava dostatek glukézy po
mnoho hodin (Heller et al., 2008). Kishnani et al. (2014) a Chen a Weistein (2016) se
shoduji, ze by se kukufi¢ny skrob mél zavadét do stravy od stafi Sesti mésicii az jednoho
roku, kdy je jiz vyvinutd pankreatickd amylaza. Omezi se pouze u déti, které trpi
prijmovitou stolici a nadymanim z divodu stievni nezralosti. Chen a Weistein (2016)
dale doporucuji u déti mladsich 2 let podavani kukuti¢ného Skrobu kazdé 3 — 3,5 hodiny,
u star$ich déti a dospivajicich kazdych 4-5 hodin béhem celého dne. Kukufi¢ny Skrob se
smicha s vodou, séjovym mlékem, kojeneckym mlékem bez laktozy nebo neslazenou
tekutinou v poméru 1:2. Naopak nedoporucuji ptidavani glukézy, protoze stimuluje
tvorbu inzulinu a tim dochazi k poklesu glykémie v krvi (Kishnani et al., 2014; Chen
a Weistein, 2016). Optimalni davka kukufi¢ného $krobu u malych déti je 1,6 g na
kilogram télesné hmotnosti kazd¢ 3-4 hodiny a u starSich déti, dospivajicich a dospélych
se pohybuje v rozmezi 1,7-2,5 g na kg télesné hmotnosti kazdych 4-5 n¢kdy i 6 hodin.
Nekteti dospéli mohou vyZadovat pouze jednu davku kukufi¢ného Skrobu pied spanim,
ktera v noci udrzi hodnotu glykémie vice nez 4.0 mmol/l a hladinu laktatu v krvi pod
2 mmol/l (Heller et al., 2008, Kishnani et al., 2014). Kolafova et al. (2016) vyzdvihuji
objeveni specidlniho modifikovaného Skrobu, ktery je vyroben ze specidlnich zrn
potazenych voskem obsahujicich vétveny amylopektin. Tento Skrob udrzuje

normoglykémii u nékterych pacientil az 8 hodin.

Kishnani et al. (2014) se zminuji o dietnim opatieni u déti vSech vékovych kategorii.
V kojeneckém veku uvadeji pouziti sojového mléka nebo jiné formule, které neobsahuji
sachar6zu, fruktozu a laktézu a doporucuji krmit kazdé 2—3 hodiny. Pokud dité vydrzi

spat déle nez 3-4 hodiny, je nutné pfijmout opatieni k prevenci hypoglykémie napft. budit
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dité kazdé 3—4 hodiny na krmeni a zaroven monitorovat glykémie nebo zajistit no¢ni
kontinualni krmeni. Smit et al. (2008) k podavani noc¢ni stravy doporucuji pouziti NGS
nebo perkutanni endoskopické gastrostomie (PEG). Oba vstupy s pouzitim nutri¢ni
pumpy umoznuji rodi¢im 1 pacientim kvalitn€j$i noc¢ni spanek, ale rodice musi byt

pouceni o technickych a medicinskych detailech systému.

Rychlost no¢ni kontinualni infuze do nasogastrické sondy (NGS) zavisi na véku ditéte
a upravuje se dle hodnot glykémie. Dulezité je udrzovat hladinu glykémie > 3,9 mmol/l
(Kishnani et al., 2014). Kolarova et al. (2016) uvad¢ji zahajeni no¢ni kontinualni vyzivy
hodinu po poslednim vecernim jidle a rano ihned po odpojeni infuze musi nasledovat
snidané, jinak hrozi hypoglykémie, protoze dochazi k vyplaveni inzulinu. Doporuceni
dle Kishnani et al. (2014) obsahuje diikkladné a postupné zavadéni tuhé stravy od 4-6
mésice véku U déti s glykogendzou. Zacina se obilninou, zeleninou a poté masem,
omezuje se nebo se zcela vynechava ovoce, ovocné §tavy a dzusy. Také je velmi dulezité
co nejdiive zacit podavat jidlo 1zici, pit ze Salku, tak aby se zabranilo poruchdm v pfijmu

potravy usty a opozdéni vyvoje ditéte ve stravovacich navycich.

Mezi komplikace kontinualniho krmeni patfi poruchy nutriéni pumpy, $patné zavedena
NGS nebo nefungujici alarm pumpy apod. To vSe muze vést k rychlé hypoglykémii az
ke smrti ditéte. Omezeni ovoce, ovocnych $tav a mléénych vyrobkd vede k nedostatku
vitaminu C, D a n¢kterych mineralti, coz miize vést k celé fad€ dalSich onemocnéni, proto
je dilezité tyto vitaminy té€lu dodavat suplementaci (Kishnani et al., 2014). Heller et al.
(2008) nedoporucuji podavani vysokobilkovinné stravy vzhledem k omezené schopnosti
pfemény aminokyseliny na volnou glukézu a rizika poSkozeni ledvin u déti
s glykogenodzou I. typu. Dle Kishani et al. (2014) je hlavnim cilem nutri¢niho opatieni
udrzet hodnotu glykémie > 3,9 mmol/l. S dietnim omezenim jsou spojené casté kontroly
hodnot glykémie, protoZze dlouhotrvajici asymptomatick¢é hypoglykémie vedou

K porucham ristu, nespravnému vyvoji a metabolickému rozvratu organismu ditéte.
1.8.2 OfSetiovatelskd péce o nasogastrickou sondou (NGS)

Jak bylo popsano vySe, strava muze byt ditéti s glykogendzou I. typu podavéna
prostfednictvim nasogastrické sondy. NGS se zavadi ptes nos do Zaludku a slouZi pro

kratkodobé podani enteralni vyzivy po dobu maximalné 6 tydni od zavedeni

(Vytejckova, et al., 2013). Jsou rizné délky a velikosti sond a vyrabény jsou
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z polyvinylchloridu (PVC) nebo z polyuretanu (PUR). Podle materialu se rozlisuje
¢etnost vymény sondy. Sonda z PVC by méla byt vyménéna do 7 dnli od data zavedeni,
sonda z PUR do 14 dnt. Zohlediuje se také funkénost sondy a zdravotni stav pacienta.
Sestra si pied zavedenim sondy piipravi vSechny potfebné pomiicky a vysvétli prabéh
vykonu pacientovi a jeho rodi¢tim (Vilimova et al., 2016). Vykon je pro dité nepfijemny,

je Casto spojeny s davenim a s pocitem na zvraceni (Vytejckova et al., 2013).

Sestra ulozi pacienta do Fowlerovy polohy a vyméfi si vzdalenost na sond¢ od konce
pacientova nosu po usni lalicek az ke konci sternalni kosti. Poté pozada pacienta, aby
zaklonil hlavu a po zkontrolovani, zda v nose nejsou piekazky nebo deformity, zavede
sondu slokalnim anestetikem do vybrané nosni dirky. Sondu jemné zasouva
k nazofaryngu a béhem vykonu vyzyva pacienta k nadechu, vydechu a polknuti, které
umoznuje snadnéjsi zavedeni NGS. Postupné ve spolupraci s pacientem posouva NGS az
po vymétenou znacku a stale kontroluje zdravotni stav pacienta (Holubova et al., 2013).
Po zavedeni NGS je nutné zkontrolovat jeji spravné umisténi pomoci odsati Zalude¢niho
obsahu, kdy sestra prohlédne odsaty obsah, ktery by mél mit vzhled zalude¢ni §t'’avy, malé
mnozstvi nanese na lakmusovy papirek, jehoz hodnota pH by méla byt mensi nebo rovna
pH 5 (Cizkova et al., 2008). Nebo provede insuflaci 10-30 ml vzduchu Janettovou
stiikackou do sondy a pomoci fonendoskopu ovéfi poslech charakteristického zvuku
vstiikovaného vzduchu v oblasti zaludku (Holubova et al., 2013). K ovéteni spravného
ulozeni muze slouzit i rentgenovy snimek, ktery je nasledn¢ ulozen v dokumentaci
(Vytejckova et al., 2013). Za nevhodny zpuisob ovéfeni je povazovano ponoieni zevniho
konce sondy do vody a pozorovani unikajicich bublinek, které by ukazovaly na zavedeni
sondy do plic. Sestra po ditkladné kontrole spravné polohy sondu dikladné fixuje k nosu
naplasti (Vilimova et al., 2016).

V rdmci oSetfovatelskeé péce je nutné o zavedenou NGS spravné peCovat, pravidelné ji
ptelepovat a dbat na prevenci dekubitii (Kapounova, 2007). Déle je nutné kontrolovat jeji
moznou dislokaci dle délky zavedeni, prichodnost sondy pravidelnym proplachovanim,
pravidelné ménit Casti systému (enteralni set, koli¢ek). Pfi aplikaci vyzivy do sondy
dodrZovat intervaly, aplikovat vyzivu ve Fowlerové poloze, aby se zabrénilo aspiraci.
Vsechny aplikace zaznamenavat do dokumentace stejné jako bilanci pfijatych tekutin
(Vytejckova et al., 2013). Vyzivu do sondy lze aplikovat bolusové — Janettovou
stiikackou, intermitentné samospadem — pomoci kapénkové infuze nebo kontinualné

— prosttednictvim enteralni pumpy (Kapounova, 2007). Kishnani et al. (2014) doporucu;i
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u déti s onemocnénim glykogendzou, aby byli rodice a star$i détsti pacienti proskoleni

v zavadéni NGS a jejim oSetfovani.
1.8.3 OfSetiovatelska péce 0 perkutinni endoskopickou gastrostomii. (PEG)

Smit et al. (2008) k podavani noc¢ni stravy doporucuji pouziti NGS nebo perkutanni
endoskopické gastrostomie (PEG). Oba vstupy s pouzitim enterdlni pumpy umoziuji
rodi¢iim 1 pacienttim kvalitn€jsi no¢ni spanek, ale rodi¢e musi byt pouceni o technickych
a medicinskych detailech syst¢tmu. PEG umoznuje jednoduchou aplikaci vyzivy
do Zaludku nebo tenkého stieva (Szitanyi et al., 2010). Predstavuje vyzivovy set, ktery je
zaveden pomoci gastroskopu ptes biisni sténu do zaludku (Liskova, 2009). PEG slouzi
Vv situacich, kdy neni mozny ptijem vyzivy Gsty a pfedpoklada se enteralni vyziva po dobu
delsi nez 6 tydnii. K vyhoddm zavedené PEG patii prevence aspirace, prevence vzniku
dekubitu nebo poskozeni kozni integrity v dutin€ nosni, a zvIasté je lepsi psychicka
tolerance vyzivové stomie pacientem (Vilimova et al., 2016). Pti péci o PEG se sestra
stara o jeji prichodnost proplachnutim sondy, pfevarenou vodou nebo ¢ajem, pted a po
kazdém podani enteralni vyzivy i pted a po aplikaci 1ékt. Pokud sestra dité€ krmi bolusové,
enterdlni vyziva by meéla trvat stejné¢ dlouho jako pfijem stravy u zdravého jedince
(Nevoral, 2013). Léky do sondy musi byt dukladné rozdrceny a rozpustény v tekuting,
aby nedoslo k ucpani sondy. Zahojenou PEG je nutné denn¢ oSetfovat. Sonda by se méla
otocit ve sméru hodinovych rucicek, opatrné mirné zasunout a vysunout a nasledné
fixovat zevni pfitlacnou destickou na bfise a kryt vodévzdornou néplasti (Vytejckova et
al., 2013). Prvnich 14 dni po zavedeni se muize dité pouze sprchovat s naslednym
dokonalym vysusenim ktize okolo stomie, pokud je stomie zhojena a nevykazuje znamky
zanétu, muze se i koupat (Nevoral et al., 2013). Po hygienické péci neni nutné pouzivat
dezinfekéni roztoky, masti ¢i pudry, postacujici je Cista voda (Szitanyi et al., 2010). Pti
aplikaci enterdlni vyZivy by se nemélo zapominat nejen na proplachy pted a po aplikaci,
ale 1 na teplotu enterdlni vyzivy, ktera by méla mit ptiblizné¢ pokojovou teplotu. Ke
kontinualni aplikaci se pouziva enteralni pumpa, dilezité je dbat na zvysenou polohu
klienta a spravnou rychlost podavané vyzivy. Pfi rychlém podani hrozi dumping syndrom
—nadymani, bolesti bficha a prijmy (LiSkova, 2009). Dtlezité je zaskoleni rodict v péci
a obsluze PEG pied propusténim do domaci péce (Szitanyi et al., 2010). Jak se zminuje
LiSkova (2009, str. 20) Velmi dulezitd je psychicka podpora pacienta s PEG, jeho Fadna

edukace pri péci o PEG a zapojeni rodinnych prislusnikii do péce o jeho vyzivu.
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1.8.4 Edukace ditéte a rodicu pied propusténim do domdci péce

Jufenikova (2010) definuje edukaci jako proces stalého ovliviiovani jednani a chovani
jedince, jehoz cilem je navodit pozitivni zmény v jeho védomostech, dovednostech,
postojich a navycich. V oSetiovatelstvi je edukace definovana jako vyuka nebo vychova
détského pacienta, ktera umoznuje zvySeni jeho péce o jeho vlastni zdravotni stav
a prib&h choroby (Rezni¢kova a Sedlafova, 2008). Pod pojem edukace Ize zahrnout
vychovu (zamérné plisobeni na osobnost jedince) a vzdélavani (rozvijeni védomosti,
dovednosti, ndvykl a schopnosti) jedince, pficemz se tyto dva pojmy navzajem prolinaji
a nelze je od sebe oddélit (Jurenikova, 2010). Solarova a Pénzesova (2010) zahrnuji pod
pojem edukace ziskani informaci o onemocnéni a oSetfovatelské péci, které si ma dité
osvojit, a které ma umét a znat po propusténi domd. Rezni¢kova a Sedlafova (2008)
upozoriuji, ze spravna edukace o nasledné péci o dit€ umoziuje jeho v¢asné propusténi
Z nemocnice do domdci péce, kde je pro dité a jeho rodinu mnozstvi psychosocialnich
vyhod. Edukace déti a rodici musi byt dlouhodobym procesem, ktery je vhodny
naplanovat a prolinat celou hospitalizaci. Na zaklad¢ toho, jakéa jsou specifika péce o dité,
kterym onemocnénim trpi a jaké schopnosti m4 matka, si stanovime oSetfovatelské
diagndzy a edukacni cile. Poté vytvoiime plan edukace, ktery béhem hospitalizace a pti
propusténi realizujeme (Rezni¢kova a Sedlafova, 2008). Vytvofeni obsahu eduka¢niho
programu je zavislé na veéku ditéte a stadiu onemocnéni, na piitomnosti komplikaci
a zpusobu terapie. Zakladni tematické okruhy pro edukaci ditéte s glykogenozou I. typu
a jeho rodicu jsou: dietni 1écba, kompenzace onemocnéni, Uiprava 1é¢ebného rezimu dle
hladin glykémie, akutni a pozdni komplikace, Gprava prosttedi doma 1 ve Skole,
psychosocialni problémy v roding€, informace o organizacich vénujicich se onemocnéni
(Solarova, Pénzesova, 2010). Dale dle Vytejckové et al. (2011) jsou pacienti a jeho rodina
pfi propusténi pouceni lékafem i sestrou o dal§im postupu lé€ebného rezimu, o nésledné
kontrole u svého praktického lékafe a dodrZzovani dietniho planu. U dlouhodobé
a chronicky nemocnych déti je dulezita specialni edukace rodic¢t a ditéte v oblasti
zakladniho onemocnéni, ptfiznacich onemocnéni, moznych komplikacich, 1écebnych
metodach, podavani 1ékd, specifik péce o dité, omezeni aktivit, dietniho opatfeni apod.,

tvrdi Rezni¢kova a Sedlarova (2008).

40



1.8.4.1 Selfmonitoring glykémie

Dle Kishani et al. (2014) je dulezité u ditéte s glykogendzou udrzovat hodnotu glykémie
> 3,9 mmol/l. Pfi aplikaci enteralni vyzivy jsou nutné casté kontroly hodnot glykémie,
protoze dlouhotrvajici asymptomatické hypoglykémie mohou vést K porucham rustu,

nespravnému vyvoji a metabolickému rozvratu organismu ditéte.

Selfmonitoring je laické méfeni pomoci glukometru. V dnesni dob¢ je k dispozici cela
Skala glukometrii a timto pfistrojem pomoci specidlnich prouzka Ize z kapilarni krve
méfit nejen glykémii, ale i ketonémii, celkovy cholesterol, triacylglyceroly a hladinu
laktatu. Edukace sestry o spravném provedeni odbéru kapilarni krve patii mezi zakladni
oSetfovatelské tkoly. Pacienta pou¢i o fadném umyti rukou vodou a mydlem pted
odbérem kapilarni krve. Neni tedy nutnd dezinfekce kiize. Pokud se klze prstu
dezinfikuje (v nemocni¢nim prostiedi), musi se prvni kapka krve ottit a méfeni probiha
az z kapky druhé. Po zapnuti glukometru se vsune testovaci prouzek, provede se vpich
jehlou, lancetou nebo odbérového pera (autolanceta) z lateralnich stran prstu (zejména
3-5. prstu), prst skapkou krve se pfilozi k prouzku, dojde k nasati a vycka se na
vysledek. Dulezité je poucit pacienta o nepouzivani testovacich prouzkd po proslé
expiraci, pouzivani jen vlastni autolancety, pravidelné kontrole ¢asu, datumu a baterie

glukometru a pravidelném ménéni jehli¢ek v autolanceté (Kudlova, 2015).

Kishnani et al. (2014) popisuji pouziti laktatového glukometru (LactatePro) u osob
v USA nejméné u jedné skupiny jedincti s onemocnénim glykogen6zou. Monitoruje se
nejen hladina glukdzy, ale i hladina laktitu, coz miize byt pfinosné v dobé akutniho
onemocnéni jedince a tim se miZe zabranit akutnimu zhorSeni stavu a eventualni
hospitalizaci. Muze byt pouzito i kontinualni monitorovani glukézy v krvi pomoci
kontinualniho senzoru, ktery je pouzivan u diabetiki. Kapounova (2007) specifikuje
pouzivani kontinualniho senzoru, ktery kazdych 5 minut méfi hladinu glykémie
Vv intersticialni tekutiné po dobu 72 hodin. Hodnoty glykémie se ukladaji do paméti
pristroje, ktery se podoba inzulinové pumpé a po odpojeni senzoru a oSetfeni mista

vpichu, Iékat uloZzené udaje vyhodnoti.

1.9 SdruzZeni a spolky vénujici se onemocnéni GSD

Ceska asociace pro vzacna onemocnéni (CAVO) je sdruZeni, ktery spojuje organizace
pacientli se vzacnymi onemocnénimi, zastupuje jejich z4jmy a posiluje povédomi o
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specifické problematice vzacnych onemocnéni mezi odborniky ve zdravotnictvi a
predstaviteli statnich i mezinarodnich instituci a vefejnosti. Spolek vznikl v bfeznu roku

2012 (Ceska asociace...©2007-2018).

Zéakladnimi cili pro CAVO je prosazovani zajmt pacientl se vzacnymi onemocnénimi ve
zdravotnictvi, posilovat povédomi vefejnosti o problematice vzacnych onemocnéni,
zlepSovat pfistup k diagnostice, 1é€b¢, informacim a dalS§im zdravotnim sluzbam pro
pacienty se vzacnym onemocnénim, podporovat klinicky a védecky vyzkum vzacnych
onemocnéni, zlepSovat kvalitu Zivota pacienti prostfednictvim dostupnych socialnich

sluZeb, vzdélavani a dalsi forem podpory (Ceska asociace...©2007-2018).

Mezi dalsi organizace, které pomahaji rodindm pacientii s metabolickym a jinym
vzacnym onemocnénim patit METODE] z.s. — MEzi TOlika DEtmi Jediny. Registrovany
jiz vroce 2009. Tento spolek propaguje a popularizuje metabolickd a jind vzacna
onemocnéni, sdruzuje rodiny a kamarddy déti s metabolickym ¢i jinym vzécnym
onemocnénim, poskytuje jim pomoc, informace a finan¢ni podporu, podporuje vyzkum
metabolickych onemocnéni a zdravotnickd zafizeni pecujici o déti se vzécnym

onemocnénim. Spolek je élenem CAVO (Stanovy spolku. .., 2016).
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2 CILE PRACE, VYZKUMNE OTAZKY

2.1 Cile prace:

Cil 1: Zjistit specifika oSetiovatelské péce o dité s glykogendzou.

Cil 2: Zjistit problémy, se kterymi se rodic¢e déti trpicich glykogendzou potykaji.

2.2 Vyzkumné otazky:

Vyzkumna otazka 1: Jaka jsou specifika v osetfovatelské péci o déti s glykogendzou?
Vyzkumna otazka 2: S jakymi problémy se setkavaji rodice déti trpicich glykogen6zou?

Vyzkumna otazka 3: Jaké maji sestry znalosti o problematice oSetfovatelské péce o déti

s glykogeno6zou?

2.3 Operacionalizace pojmi:

Glykogenoza je vrozend metabolickd porucha s nésledkem abnormalni struktury
glykogenu nebo sabnormalnim obsahem glykogenu v riznych télesnych tkanich
(Stozicky, 2015). Muntau (2009, str. 124) definuje glykogendzy: Dédicnd onemocnéni
na podkladé enzymatickych defektu v degradaci glykogenu, pripadné v jeho syntéze a
S patologickym ukladanim glykogenu v mnoha organech. Hlavnimi klinickymi priznaky

Jjsou hepatomegalie a hypoglykémie.

Dité dle Hartla a Hartlové (2015) je lidsky jedinec od narozeni do 15 let. Veleminsky et
al. (2009) rozdé&luji détsky veék z medicinského hlediska na prenatalni vék, ktery je dale
délen na embryonélni a fetalni. Dale v€k novorozenecky (od odstiiZzeni pupecniku do 28.

dne Zivota), vék kojenecky, batoleci, ptedSkolni, Skolni a dorostovy vék.

OfSetiovatelska péce je definovéana jako soubor odbornych ¢innosti, které jsou zamétrené
na podporu, udrZeni a navraceni zdravi a uspokojovani biologickych, psychickych a

socidlnich potieb jednotliveli nebo skupin a na zachovéni, rozvoj nebo navraceni
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sobéstacnosti. Jeji soucasti je 1 péfe o nevylécitelné nemocné, zmiriovani utrpeni,

zajisténi klidného umirani a dustojné smrti (Vytejckova et al., 2011).

Boledovicova et al. (2010) charakterizuji OSetiovatelskou péci v pediatrii jako
oSetrovatelsky obor, jehoz cilem je zabezpecit harmonicky vyvoj télesnych a dusevnich
schopnosti jedince. OSetiovatelska péce v pediatrii je poskytovana détem od narozeni do

18. let v€ku Zivota a vénuje se détem zdravym i nemocnym.

Onemocnéni — Venglarova a Mahrova (2006) definuji nemoc jako t€zkou zivotni situaci,
ktera klade zvysené naroky na adaptaci nemocného i na jeho okoli. Onemocnéni miize
byt akutni, nahlé, které prerusi aktivity nemocného a onemocnéni chronické rozvijejici se

pomalu, symptomy trapi na nemocného dlouhodobé a omezuji ho v aktivité.
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3 METODIKA

3.1 Pouzité metody vyzkumného Setieni

V empirické ¢asti diplomové prace byla pouzita kvalitativni metoda vyzkumného Setfeni.
Kutnohorska (2009) popisuje kvalitativni vyzkum jako nematematicky analyticky postup
umoziujici poznani SirSiho kontextu jevl, které vyzkumniky zajimaji a jejich poznani

jevu Vv ptirozenych podminkéch.

Sbér dat byl proveden prostiednictvim hloubkovych rozhovora s matkou a se sestrami
z détského lizkového oddéleni se zkusSenostmi S péci o dit¢ s glykogenozou I. typu.
Svaticek et al. (2007) zatazuji rozhovor mezi nejéastéji pouzivanou metodu sbéru dat
v kvalitativnim vyzkumu, kdy pomoci otevienych otdzek mize vyzkumnik porozumét
pohledu jinych lidi. Vybér vyzkumného vzorku byl zdmérny a jeho velikost byla ddna
teoretickym nasycenim dat. Rozhovory byly uskuteénény v mésici dubnu a kvétnu roku
2018 na zaklad¢ predem pripravenych otazek pro sestry (pfiloha 1) a pro matku
(ptiloha 2). Otazky pro sestry byly rozdéleny do nékolika zakladnich okruht tykajicich
se respondentt a jejich védomosti, zkuSenosti, oSetfovatelské péce o dité s glykogenozou,
edukace rodicu a hospitalizace. V ptipadé nejasnosti byly kladeny dopliujici dotazy.
Pisemny souhlas s vyzkumnym Setfenim na détském oddéleni byl udélen vedenim
oslovené nemocnice a je kdispozici u autorky vyzkumné studie. Se svolenim
komunikacnich partnerek byly rozhovory nahrdvany pomoci hlasového zaznamniku
na mobilni telefon. Komunikaéni partnerky na otdzky odpovidaly dobrovolné bez natlaku
a samoziejmosti bylo zachovdni anonymity. Nasledné¢ byly rozhovory piepsany
v programu Microsoft Office Word 2016 a zpracovany metodou ,tuzka a papir®

do kategoriza¢nich skupin a chronologicky zafazeny.

Dalsi vyzkumnou metodou byla jednopfipadova studie ditéte s glykogenozou I. typu.
Piipadova studie je podrobné studium jednoho nebo vice piipadid, diky kterému lze
porozumét slozitym oSetfovatelskym jeviim a jednopiipadova studie je podrobnou studii
jedné osoby nebo jednoho ptipadu (Kutnohorska 2009). Informace K vyzkumné studii
byly ziskany pii posledni hospitalizaci ditéte na détském oddéleni ze zdravotni
dokumentace ditéte po predchozim souhlasu udéleném jeho zadkonnym zastupcem
a primaikou oddé¢leni. Data byla nasledné analyzovana a interpretovana Vv diplomové

praci.
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Dopliujici metodou kvalitativni studie byl hloubkovy rozhovor s matkou pecujici o dité
s glykogenodzou. Cilem bylo ziskat informace souvisejici s poskytovanou osetrovatelskou
péci v domacim prostiedi, tak aby doslo k odpovédi na pfedem urcenou vyzkumnou
otazku a naplnéni daného dile. Rozhovor byl po piedchozim souhlasu komunika¢ni
partnerky, zaznamenan na mobilni telefon prostfednictvim aplikace ,,zdznam zvuku
anasledn¢ prepsan pfimym piepisem, analyzovéan, kategorizovan a vysledky byly
zapsany do diplomové prace. Rozhovor byl koncipovan na zakladé ptedem piipravenych
otazek s moznosti klast dopliujici dotazy (pfiloha 2). Rozhovor probihal v klidném

prostiedi, které si zvolila matka sama, tak aby bylo zachovano jeji soukromi.
3.2 Charakteristika vyzkumnych vzorki

V prvni ¢asti vyzkumu byl vyzkumny vzorek tvofen deviti sestrami dlouhodobé
pracujicimi na détském oddéleni. Byl slozen ze tii détskych sester a jedné vSeobecné
sestry ze standardniho oddéleni a ¢ty détskych sester a jedné vSeobecné sestry z jednotky
intenzivni péce. Vzorek byl vybran zamémné a jeho velikost byla dana teoretickym
nasycenim ziskanych dat. V diplomové praci jsou sestry oznaceny symboly S1 —S9 podle
sledu probéhlych rozhovort. Vékové rozmezi sester se pohybovalo od 36 do 55 let
s délkou odpracovanych let na détském odd¢€leni na stavajici pozici (standardni oddéleni
nebo JIP) od 7 do 36 let. Nejvyssi vzdélani bylo vysokoSkolské. Se sbérem dat pro
kvalitativni Setfeni na détském odd¢leni byla sezndmena naméstkyné oSetfovatelské péce
tamni nemocnice, kterd s vyzkumem souhlasila, stejné¢ tak svilj souhlas udé€lily vrchni
a stani¢ni sestra détského oddéleni. Souhlas s vyzkumnym Setfenim je dostupny u autorky

diplomové préce.

V druhé ¢asti vyzkumu byla oslovena matka ditéte se vzacnou metabolickou chorobou
nazvanou glykogenoza I. typu — Gierkiho choroba. Matka s odbérem dat prostfednictvim
hloubkového rozhovoru souhlasila. Matka ma vysokoskolské vzdélani a kazdodenné

pecuje o jedenactileté dité S timto onemocnénim.
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4 VYSLEDKY

4.1 Kategorizace vysledkii rozhovori se sestrami

Po ptepisu rozhovorii se sestrami z détského oddéleni doslo k analyzovani textu,
naslednému kodovani a vytvotreni kategorii a podkategorii. Kategorie, které vznikly
analyzovanim textu byly rozdéleny do péti zakladnich oblasti. Prvni kategorie se tykala
zkuSenosti sester s glykogenozou, druha védomosti sester o tomto onemocnéni, tfeti se
vénuje oSetfovatelské péci o dité¢ v nemocnici, ¢tvrta problémim a potfebam ditéte pti
hospitalizaci a posledni edukaci ditéte a rodici. Nekteré z kategorii obsahuji
podkategorie. Kategorie tykajici se védomosti sester se ¢leni na podkategorie nazvané:
Charakteristika onemocnéni, Pfiznaky onemocnéni, Lécba a Komplikace a kategorie
Osetrovatelska péce se déli na podkategorii: Hospitalizace ditéte na oddéleni, Vyziva,

Péce o PEG (perkutanni endoskopické gastrostomie), Péée o PZK (periferni Zilni katetr).

4.1.1 Kategorie: ZkuSenosti sester s glykogenozou

Do této kategorie jsou zatazeny vysledky tykajici se zkuSenosti sester z détského oddéleni
s oSetfovanim ditéte s glykogen6zou. Z vyzkumného Setfeni je patrné, Ze vSech devét
komunikac¢nich partnerek ma zkusenost s osetfovanim ditéte s glykogenozou na détském
oddé€leni. VSechny respondentky pecovaly o dité s glykogendzou 1. typu, proto vSechny
ostatni otazky byly sméfovany na tento typ onemocnéni. Konkrétné S1, S2, S8 a S9 o dité
s glykogen6zou pecovaly na standardnim oddé€leni a S3, S4, S5, S6 a S7 na stanici
intenzivni péce détského oddéleni. VSechny sestry S1 — S9 maji zkusenost s hospitalizaci
jednoho ditéte, a to kazdorocné po dobu maximalné jednoho tydne. S2 popisuje svoje
zkuSenosti s péci o dité s glykogenozou takto: ,,Byvd u nas opakované hospitalizovana
divka s glykogenozou 1. typu — Gierkeho choroba. Veétsinou se prijima hned na intenzivni
péci a po stabilizaci jde k nam na standard. Znam ji uz odmalicka, byva tady snad kazdy
rok.“ S5 dodava: ,,Osetiujeme jedno deévciatko s glykogenozou la typu jiz jedendct let,
S jinym ditétem s timto onemocnénim jsem se jeste nesetkala. Byva tady hospitalizovana

‘

néekolikrat do roka minimalnée po dobu jednoho tydne.

47



4.1.2 Kategorie: Védomosti sester o onemocnéni glykogenoza

Kategorie tykajici se védomosti sester obsahuje ¢tyfi podkategorie, které nesou nazev
Charakteristika onemocnéni, Pfiznaky onemocnéni, Lécba a Komplikace onemocnéni.
V prvni ¢asti rozhovoru byly oslovené sestry dotazovany na zakladni charakteristiku
daného onemocnéni. Respondentky S1 — S9 se ptiznavaji, Ze nemaji mnoho znalosti
0 onemocnéni glykogendzou. Dotdzana sestra S7 uvedla: ,,Priznam se, Ze nemdam moc
velke znalosti. Pamatuju se, kdyz jsem poprvé prijimala dité s timto onemocnénim, tak
Jjsem netusila, co je to za nemoc a co mohu ocekavat. Dneska uz o tom alespon néco vim.
Vim, Ze je to vzacné metabolické onemocnéni, pri kterém dochazi k hypoglykémiim, pokud
dite nema pravidelny prijem potravy. “ VSechny sestry odpoveédély, Ze jde o velmi vzacné
onemocnéni. Sestry S1 — S7 zarazuji glykogen6zu mezi metabolické choroby a sestry S2,
S3 pridavaji i souvislost s dédicnosti a spolecné se sestrou S1 i souvislost s poruchou
metabolismu glykogenu. Konkrétng sestra S3 popisuje onemocnéni: ,Je fo dédicné
metabolické onemocnéni, kdy dochazi k poruse metabolismu glykogenu. Spociva
V chybeni nebo snizené aktivite nekterych enzymii, které se ucastni syntézy a odbourdvani
glykogenu v organismu. Jatra pacienta s GSD la typu vytvari glykogen, ktery se hromadi
Vv jatrech a ledvinach a hladina cukru v krvi klesa.* Tti komunikaéni partnerky S1, S3
a S5 se shoduji, Ze onemocnéni zpisobuje chybéni nebo porucha enzymu a dvé z nich
dopliuji nazev enzymu Glukoza-6-fosfatazy. S5 konkrétné dodava: ,,Je to porucha nebo
chybéni enzymu Glukoza-6-fosfatizy, kdy se v jatrech usazuje glykogen a vznika
hepatomegalie a hypoglykémie. ** Jedina S6 se zminuje, Ze existuje vice typa glykogenoz.
,Je vice typu glykogenoz. Ty mohou byt zpiisobeny vrozenym chybénim riiznych enzymii
V jatrech, popripadeé v srdci a svalech a tam pak dochazi k hromadeni glykogenu. A podle
toho, kde se glykogen hromadi, tak se ty glykogenozy rozlisuji.* Do této podkategorie
byla zafazena otazka: ,, Kde anebo od koho jste ziskala informace o tomto onemocnéni? “
Vsechny sestry se shodly, ze informace o tomto onemocnéni ziskaly od lékart,

z odbornych knih, internetu a od rodich ditéte.

Dalsi podkategorii jsou Ptfiznaky onemocnéni. VSechny dotdzané sestry uvedly jako
zakladni ptiznak onemocnéni ¢asté hypoglykémie. Ctyfi z nich dodavaji hepatomegalii
(S2, S3, S5a S6). V odpovedich se také Casto objevovala laktatova acidoza a metabolicky
rozvrat (S1, S2, S6, S8, S9). Sestry S1, S2, S3 a S5 ptidavaji k zdkladnimu ptiznaku
hypoglykémie i ,,doll face* neboli oblicej panenky a opozdény nastup puberty. Napiiklad
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respondentka S2 popisuje ptiznaky glykogendzy I. typu: ,, Zakladnim priznakem je casta
hypoglykémie, ktera se musi pravidelné kontrolovat. Mezi dalsi priznaky tohoto
onemocneni patii hepatomegalie, oblicej panenky a opozdéna puberta a kdyz se objevi
dalsi onemocnéni jako treba néjaka viroza, tak hrozi i metabolicky rozvrat a laktatova

«

acidoza. *

V dalsi ¢asti rozhovoru byly komunikaéni partnerky dotazovany na 1écbu onemocnéni.
Vsechny oslovené sestry se shodly, Ze jedinou 1écbou je pravidelné podavani stravy. Vice
jak polovina sester, resp. S1, S2, S3, S5, S6 specifikuji podavani bezlaktozového mléka
s pridavkem kukuti¢ného skrobu kazdé tfi hodiny pfes den a v noci kontinualn¢ do PEG
(perkutanni endoskopické gastrostomie). S1, S3 a S5 uvadé;ji jesté dopliky stravy hlavné
vitaminy a probiotika. Nejvice se o 1écb¢ zminuje S1: , Nejdiilezitejsi je dodrzovani
stravovactho rezimu. Ditéti se musi pravidelné podavat bezlaktozové mléeko, do kterého
se primichava urcité mnozstvi kukuricného skrobu. To se urcuje podle véku a vahy ditéte.
Strava se podava ditéti do PEG priblizné kazdé tri hodiny, aby se udrzela hladina
glykémie v krvi, coz se taky pravidelné kontroluje. V noci se podava mléko kontinudlné
pres specialni enteralni pumpu primo do PEG, aby se dité mohlo vyspat. Dale ma jesté
predepsané vitaminy a probiotika a dalsi léky, které se podavaji i doma. Jinak Zadnou
Jjinou specialni lécbu nemd. *

Posledni podkategorie se tykala komplikaci onemocnéni, kde odpovédélo sedm
komunika¢nich partnerek. Sestra S2 uvedla: , Komplikaci miize byt poskozeni ledvin
ajater*, zatimco S3 poznamenala: ,, Casem hrozi poruchy ledvin, hypertenze, nddory
Vv jatrech a deprese* S timto vyrokem souhlasi 1 S5. Sestry S4, S7, S8 a S9 upozoriuji, Ze
nemoc komplikuji jind béZnd onemocnéni jako je zvraceni, prljem a respiracni

onemocnéni.

4.1.3 Kategorie: OSetiovatelskd péce v nemocnici

Do této kategorie byly zatfazeny udaje z rozhovorti sester, které se dotykaji oSetfovatelské
péce o dité s glykogenozou 1. typu a po analyze dat vzniklo n€kolik podkategorii. Do
prvni podkategorie spad4 Hospitalizace ditéte na oddé€leni, dalsi je nazvana Vyziva ditéte,
treti podkategorii je Péce o PEG (perkutanni endoskopickd gastrostomie) a posledni

obsahuje Péée o PZK (periferni Zilni katetr).

49



Prvni podkategorie odpovédi se vénuje divodim, pro¢ dité s glykogendzou 1. typu byva
hospitalizovano v nemocnici a jeho reakci na hospitalizaci vcetné oSetiovatelskych
vykonii provazejici dit€¢ béhem hospitalizace. Vsechny oslovené sestry shodné
odpovédely, ze dit€¢ byva nejCastéji hospitalizovano pro nahle vzniklou hypoglykémii.
Osm z nich udalo jako pfi¢inu vzniku hypoglykémie zvraceni, kromé sestry S7, ktera se
S4 a S5 febrilie. Sestra S2 popisuje: ,,Nejcastéji se k hospitalizaci dité prijima z ditvodu
zvraceni a ev. dehydratace pri riizném infektu, enterokolitide nebo ma casto i anginu.
A pak u pacientky dochazi k rychlemu poklesu glykémie a je nutna hospitalizace. “ S5 se
zminuje: ,,pokazdé se prijima hned na JIP* a S7 doplnuje: ,, Po realimentaci a stabilizaci
Stavu se pacientka preklada k nam na standardni oddéleni. “ Vsech devét respondentek
uvadi moznost hospitalizace matky spolecné s ditétem. Z toho pouze S5 a S6 upiesnuji,
ze je matka ubytovana v jiném pokoji nez dit¢. Konkrétné S5 specifikuje: ,,Na JIP
nemame moznost ubytovat matku, ta ma pokoj na standardnim oddeéleni, ale miize byt
U svého ditete nepretrzite.” Déle se vSechny sestry vyjadiuji ke vzdjemné spolupréci
rodicl, ditéte a oSetiujicitho persondlu, kdy vysledky rozhovoru se vSemi dotdzanymi
ukazuji na vynikajici, vyvazenou a bezproblémovou spolupraci vSech zicastnénych.
Bezpochyby dobie spolupracuje i nemocné dité, jen sestry S1, S2, S5 a S6 poukazuji na
strach ditéte z nékterych oSetfovatelskych vykoni, ktery je zmirnén pfitomnosti rodici.
Mezi oSetfovatelské vykony provadéné u ditéte s glykogendzou béhem hospitalizace dle
viech sester patii zavedeni PZK a odbéry biologického materialu. Pé¢i o PEG uvadi
pouze pét sester (S1, S3, S4, S7, S5). Sedm komunikacnich partnerek uvedlo méfeni
glykémie (S1, S2, S3, S4, S5, S6, S7) a pét z nich jeste podavani infuzi a 1€ki intravendzni
cestou nebo do PEG (S2, S3, S4, S6 a S7). Tti sestry z JIP konkrétné S3, S5 a S7 vymezuji
1 sledovani vitdlnich funkci, které S5 specifikuje: ,, Mérime krevni tlak, puls, dech,
saturaci krve kyslikem a télesnou teplotu. Zpocatku fyziologické funkce vyhodnocujeme

pravidelné kazdou hodinu, kromé télesné teploty, tu mérime dle potreby a stavu ditéte.

Druhé podkategorie odpovédi ,,Vyziva ditéte” zahrnuje vSe, co se tyka oSetfovatelské
péce pii podavani vyzivy. Vyse jiz bylo popsano, ze vSechny dotazované sestry uvedly
dilezitost podavani stravy v pravidelnych intervalech. Komunika¢ni partnerky z JIP
détského oddéleni konkrétné sestry S3-S7 zminuji, ze V prvni fazi onemocnéni vyziva
neni poddvana pacientce enteralné. Vyziva se poddva parenterdlné, predevSim jde

0 inflze s gluk6zou. Tuto situaci vysvétluje dotazovand S4: ,, Kdyz dité zvraci, je nemozné
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mu podavat jidlo, musime vzdycky zajistit Zilu a zacit S podavanim glukozy intravenozni
cestou. a pritom meérit hladinu glykémie a podle vysledkii glykémie se meni rychlost
infuze.“ Komunikacni partnerka S5 déle vysvétluje: ,, ProtoZe pri zvraceni ditéti
zavratnou rychlosti klesa glykémie, musi se ji co nejrychleji podat bolus 20% nebo
alespon 10% glukozy a pak se upravuje infiizemi vnitini prostredi a musi se udrzovat
glykémie ve fyziologickém rozmezi. A nasledné se pacientka prevadi na svoji stravu *“ S6
dodava: ,, Vyziva je ditéti podavana pouze infuzemi po dobu dvou dnii. “ Dale vSechny
sestry uvedly, Ze je strava ditéti podavana pomoci PEG a stravu ptipravuje a podava ditéti
matka. S7: ,, Podavani mléka do PEG nechdvdame na matce, ona uz je zbéhla v tom, jak
se mléko pripravuje a kolik toho dité snese, jen na ni dohlizime, abychom védeli, jestli
dité mléko toleruje.“ Co se tyka specidlni stravy, tak vice jak polovina sester, resp. S1,
S2, S3, S5, S6 uvadéji podavani bezlaktézového mléka s pridavkem kukufiéného Skrobu
kazdé tfi hodiny ptfes den a v noci kontinudlné¢ do PEG pomoci enterdlni pumpy. S3
popisuje podavani stravy: ,, Ditéti je do PEGu podavano bezlaktozové mléko AL 110, které
ma presné a vyvazené slozeni . Sestry S1, S2, S5 se domnivaji, Ze kukufi¢ny skrob slouzi
K udrzeni normoglykémie. Ze vSech komunikacnich partnerek pouze S5 upozoriuje
na vynechani ovoce z jidelni¢ku nebo alespon velké omezeni z divodu obsahu fruktozy
a S3 a S6 uvade¢ji pottebu omezeni zivociSnych tukid. Soucasné sestry dodavaji, ze dité
pfijima tuhou stravu jako je ryZe, brambory, kufeci a krali¢i maso, ryby. S8 dopliyje:
,,Stravu per os poddva matka vetsinou az doma. Dité se stravuje 1x denné, prijimd malé
mnozstvi ryze a kousky masa. Béhem hospitalizace dité hure toleruje tuhou stravu*.
Vsechny sestry pokladaji za dtlezité pravidelné méteni hladiny glykémie a S2 upozornuje
na dulezitost udrZzeni hladiny glykémie v rozmezi 3,5-5,5 mmol/l. Na otazku, zda dité
pouziva néjaké specialni pomucky, vSechny komunikaéni partnerky uvedly, Ze dit¢ ma

sviyj vlastni glukometr a enterdlni pumpu s piislusenstvim.

Ve treti podkategorii Péce o PEG se sestry vyjadiovaly velice strucné. Sestra S3 popsala
oSetrovatelskou péc¢i o PEG nésledovné: ,,Je nutné sledovat okoli invaze a oSetrovat ho
specialni masti a zase zpatky kryt sterilnim krytim. Udrzovat kryti suché a denné
prevazovat.“ S1 dodava: ,, DileZita je nejen spravna péce, ale i pravidelna kontrola
uzavrent systemu u PEG, aby nedoslo k vytékani stravy.“ A S6 dopliuje: ,, Sledovat se
musi okoli PEG a jeho priichodnost. Po kazdém podani stravy se musi PEG proplachnout

cajem nebo prevarenou vodou *.
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Ctvrta podkategorie odpovédi popisuje oSetiovatelskou pé¢i o periferni Zilni katetr
(PZK), kdy vsechny komunikaéni partnerky uvedly, Ze jeho zavedeni patii mezi zékladni
oSetrovatelské vykony provadéné sestrami u ditéte s glykogenozou I. typu pii piijmu
na oddéleni. Sestry z JIP popsaly nutnost zavadéni PZK za sterilnich podminek, dilezity
je 1 vybér vhodné kanyly, kterou S5 popisuje: ,, Pri zavadeni kanyly je dilezZité vybrat jeji
spravnou velikost. Pro malé deti a pro deti se Spatné viditelnymi a hmatnymi zZilami
pouzivame Zluté kanyly s mensSim prusvitem, pro ostatni pouzZivame kanyly modré.*
Vsechny dotazané sestry také upozornily na pravidelnou kontrolu okoli zavedeného PZK
a tii z nich zminily, Ze se stav okoli PZK musi zapsat do zdravotni dokumentace ditéte.
O prevazu se nezmifiuje 74dna znich. S8 a S9 vypovidaji o vyjmuti PZK, pokud
je neprichodny nebo okoli vpichu jevi znamky lokalni infekce (zarudnuti, otok,
bolestivost). Konkrétné S9 sdéluje: ,, Periferni kanylu je nutné kazdy den zkontrolovat,
hlavné jestli je priichodna a jestli okoli vpichu neni zarudlé nebo bolestivé. Pak by se
musela vytahnout. “ S8 dodéava: ,, Pokud nejsou zadné znamky infektu, snazime se kanylu

ponechat co nejdéle, abychom dité nestresovali zavadenim dalsi kanyly.

4.1.4 Kategorie: Potieby ditéte, oSetiovatelské problémy a diagnozy

Dalsi kategorie odpovédi je rozdélena na potifeby a oSetfovatelské problémy ditéte

s glykogendzou 1. typu vznikajici pii hospitalizaci v nemocnici.

Pii dotazdni na potieby ditéte behem hospitalizace doSlo k dalsi shod¢ vSech
komunikacnich partnerek, které se vyjadfily ohledné dlleZitosti zajistit ditéti pocit
bezpeci a jistoty ve formé spolecné hospitalizace ditéte s jednim z rodic¢t. S6 uvadi: ,, Dite
je hodné fixované na matku. Kdyz je spolecné s matkou, lépe spolupracuje, coz je pro nas
vice nez zadouci*. Oslovené sestry S1, S3 a S4 spole¢né¢ uvadéji pottebu pravidelné
stravy a S4, S5 a S7 potfebu udrzeni normoglykémie. S5 zatazuje mezi potieby ditéte
zvladnuti nemoci a brzké propusténi z nemocnice. Respondentka S6 mezi potieby fadi:
,, Dité potrebuje nejen pritomnost rodicu, ale také kontakt se svymi vrstevniky, zabaveni
hrou nebo jinou cinnosti, aby se trochu rozptylilo. “ S3 dopliwuje: ,, Potreba seberealizace

‘

Jje pro nemocné deti take duleZita.*

Sestry upozornovaly na dilezitost spoluprace sestry s rodi€i pfi planovani oSetfovatelské
péce. Tuto situaci vystihuje S2: ,, Rodice znaji dité a jeho diagnozu nejlépe. Dokazi

vyhodnotit odchylky od normalu a zhorSeni stavu daleko drive nez okoli a jednoznacné
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JSou prinosem pri péci o dite. Navic jsou velice mili, vstricni, vdecni za nasi péci
a Vv pripade hospitalizace jsme velice rady za jejich pritomnost. O nemoci védi vse a c¢asto
maji rozhodujici slovo pri vedeni léchy.“ Dale dotazané respondentky (S1, S4, S5, S6
a S7) poukazuji na obtiznost pii zavadéni PZK. Tento problém popisuje S5: ,, Problém
vidim v obtizném zavadeéni periferni kanyly. Zily ditéte jsou jiz znacné poskozené, hiie
hmatné a viditelné. “ S1 upozoruje i na riziko vzniku infekce PZK. S obtiznosti zavedeni
PZK souvisi strach a stres ditéte, coz oznagilo za jeden z dalsich problému pét sester (S2,
S3, S4, S5 a S6), S1 jesté dopliiuje problém s intoleranci stravy a S3 unavu ditéte.
Na zakladé¢ rozhovoru se sestrami byly stanoveny tyto nejcastéjsi oSetrovatelské diagnozy
u déti s glykogendzou I. typu: 00179 Riziko nestabilni glykémie, 00214 ZhorSeny
komfort, 00093 Unava, 00148 Strach, 00028 Riziko sniZeného objemu tekutin, 000004

Riziko infekce.

4.1.5 Kategorie: Edukace rodicii a ditéte

Posledni kategorie odpovédi sester je zaméfena na edukaci rodict a ditéte. Tyka se nejen
edukacnich ¢innosti sester béhem hospitalizace ditéte, ale i pfi propusténi. VSechny sestry
uvadéji, Ze o nemoci, zpisobu &by informuje dité a rodice vzdy lékat. Sestry edukuji
dit¢ a rodice pouze o osetfovatelskych Cinnostech, ke kterym jsou kompetentni a které
samy provadéji. Pfevazna vétSina sester jako formu edukace pouziva ustni vysvétleni,
nékteré se zminuji o ndzornych ukazkach prostfednictvim edukacnich materiald jako
napt. S4 sdéluje: Mame na oddéleni k dispozici informacni letdaky, které miizeme
pacientum zapiijcit pred vvkonem a oni se potom mohou ptat na to, co jim neni jasné
a ceho se boji. “ Svoji edukacni ¢innost specifikuje sestra S3: ,, Vétsinou se edukace ditéte
i rodice tyka zdravotniho stavu pacientky, doporucuje se télesné Setreni, pri zvraceni
nejdrive nepodavani Zadné vyzivy kromé infuzi a poté edukujeme o postupné realimentaci,
edukuje se pied zavedenim PZK, o hygienické péci a podobné. “ Sestra S8 zase odpovida:
., Dité potiebuje byt predem pripraveno na vykon, aby se nebdlo, pak velmi dobre
spolupracuje. “ Pi propusténi probihd edukace pfevazné o onemocnéni, pro které bylo
dité ptijato, jak uvadi S6: ,, Edukace pri propusteni se tykd podavani naordinovanych léku
nebo pri respiracnim onemocnéni se edukace tyka fyzikalni terapie, pri enterokolitide
zase informuje matku o postupné realimentaci a zarazeni ditéte do kolektivu. Edukujeme

nejen my, ale i lékar. *
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4.2 Pripadova studie ditéte s glykogenézou 1. typu

Sbér informaci pro piipadovou studii byl proveden v mésici lednu roku 2018 pii posledni
hospitalizaci ditéte. Dité se zakladni diagnézou glykogenoza 1. typu bylo pfijato pro
pocinajici respiracni infekt, bolesti v krku, zvraceni a bolesti bficha. Data byla sebrana
pii pfijmu a v prabéhu hospitalizace na jednotce intenzivni péce a také po piekladu
na standardni oddéleni. Informace byly vyhleddny ve zdravotnické dokumentaci
se souhlasem rodict ditéte a prednostky oddéleni. Nasledné byly analyzovany a pouzity

v diplomové praci.

421 Zakladni anamnéza

Identifikacni udaje: Divka, stafi 11 let. Rodinnd anamnéza: Oba rodice divky jsou zdravy.
Nicmén¢ maji potvrzené prenasecstvi genu pro vznik glykogendzy 1. typu. Divka ma jesté

starSiho sourozence, ktery je zdrév.

Osobni anamnéza:_Divka je narozena Vv terminu, z druhé fyziologické gravidity. Porod
byl spontanni, zahlavim. Porodni hmotnost byla 2600 g a porodni délka 46 cm. V prvnich
hodinach po narozeni se u divky objevily apnoické pauzy, vyrazné hypoglykémie
a metabolicka acidoza. Po aplikaci infuze s glukozou a bikarbonatem (NaHCO3) se stav
zlepsil. Po pteruSeni infuse s gluk6zou se opét objevily hypoglykémie, proto tfeti den
po narozeni nasledoval ptfeklad do fakultni nemocnice s podezienim na metabolickou
vadu. Zde pii pfijmu byla hypoglykémie a metabolicka acidéza korigovana bikarbonatem
a provedl se novorozenecky screening metabolickych vad s negativnim vysledkem.
Nasledovalo postupné zlepSeni stavu, hypoglykémie se jiz neobjevily, ale pifetrvavala
metabolickd acidoza, kterou bylo nutné korigovat bikarbonatem. Divka byla postupné

pfevedena na stravu per os a po deseti dnech hospitalizace byla propuSténa domu

s dg. Novorozenecka hypoglykémie a metabolicka acidoza.

Doma byla pravidelné kojena po tiech hodinach a byla zcela bez potizi. Na kontrolnim
vySetfeni u détského l1ékare ve Ctyfech tydnech véku byla hodnota glykémie 2,8 mmol/l
nala¢no (norma 3,3 — 5,4 mmol/l) a hodnota laktatu 12 mmol/l (norma < 2,3mmol/l).
V sedmi tydnech véku byla divka doporucena do metabolické ambulance, kde byla

namétena hypoglykémie 2,7 mmol/l s odstupem 3,5 hodiny po jidle, objevila se 1 vyrazna
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hypertriglyceridemie 17 mmol/l (norma 0,78 — 1,18 mmol/l). Odtud byla doporucena
rodi¢lim hospitalizace ditéte v nemocnici na metabolické jednotce k dalSimu vySetfeni.
Pti hospitalizaci byla dale zjisténa hepatomegalie, nefromegalie a genetické vysetieni

potvrdilo diagndzu morbus Gierke — glykogenoza 1. typu.

Lécha: v sedmi tydnech véku po zjisténi diagndzy byla u ditéte zahajena frekventni
strava s ptidavkem Maltodextrinu (polysacharid) pies den po 2,5 hodinach a pies noc byla
krmena kontinudln¢ prostiednictvim enteralni pumpy do nasogastrické sondy. Doslo

k apravé stavu bez hypoglykémii, klesla i hladina laktatu.

Ve ¢tyfech mésicich véku byl divce zaveden PEG a upravila se podévana strava. Pres
den byla stale krmena po 2,5 hodinach specialnim mlékem Pregominem 110-120 ml
s ptidavkem Maltodextrinu. Mléko bylo podévano Castecné stiikackou per os a ¢astecné
do PEG. V noci od 19,30 do 8,30 hodin byla strava (Pregomin s piidavkem Glukopuru)
podavana pomoci enteralni pumpy do PEG rychlosti 22—27 ml/ hodinu. Glykémie byla

méfena 3x denné.

V prvnim roce byl ptes den ve 2,5 hodinovych intervalech divce poddvan Pregomin
(hypoalergenni bezlakt6zové mléko) 100 - 110 ml + 10 ml kojenecké vody urcené pro
proplach vyzivové sondy s pridavkem 1 g Maltodextrinu pied kazdym jidlem. V noci byla
krmena enteralni pumpou kontinualné¢ do PEG od 19.30 do 7.00 hodin rano. Podavano
bylo 315 ml Pregominu se 3 g Glukopuru (hroznovy cukr). Pfi hypoglykémiich pod 2,5
mmol/l bylo matce doporuceno zambulance, kde je divka pravideln¢ sledovana,
aplikovani 20 % glukozy bolusové v davce 1 ml/kg béhem 2-3 minut a dale pokracovat
infuzi 10 % glukdzy s ionty 0,36 — 0,42 g/kg/hod a udrzovat glykémii v rozmezi 3,5-6,0
mmol/l. S ptibyvajicim vékem byly davky stravy a kukufi¢ného skrobu postupné
zvySovany a pfidavana mixovana masozeleninova polévka nebo kaSovita strava do PEG

s moZznosti n€kolika 1zicek podavanych peroralné.

V sedmi letech byla divka krmena pies den bezlaktozovym mlékem AL 110 (4x160 ml,
Ix 110 ml) kazdé 2,5 hodiny do PEG s pfidavkem 11,5 g Gustinu (kukufi¢ny $krob)
ananoc se kontinualné¢ podavalo bezlaktézové mléko s 5 g Glukopuru do 500 mi
bezlaktézového mléka enterdlni pumpou rychlosti 50 ml/h. Strava byla aplikovana
prevazné do PEG. Peroralné divka pfijimala pouze 200 ml vody, 20 g masa (pfevazné

kufeci maso), 30 g ryb a 12 g téstovin. Nékdy se ptidavala ryze, brambory nebo vajicko.
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V tomto obdobi bylo dietnim cilem navysit energii ve stravé u divky na 60 kcal/kg/den,

bilkoviny 2 g/kg/den a tuky 2 — 2,2 g/kg/den.

Od deviti let je strava divce nadale podavana do PEG a k tomu jednou denné pfijme
pouze Y4 porce pevné stravy— malé kousky masa s ptilohou a také trochu sladkosti. Pies
den je podavano pét velkych porci bezlaktézového mléka s kukuiicnym skrobem do PEG.

Na noc mléko AL 110 kontinuédln€ enteralni pumpou do PEG.

Hospitalizace: Od kojeneckého véku byva divka casto hospitalizovana pro dalsi
pridruzena onemocnéni. Nejéastéji pro gastroenterocolitis acuta, laryngitis acuta, otitis
media, bolesti bficha, respiracni infekty doprovézejici nizké hypoglykémie.

Hospitalizovana byva praimérné 3x rocné po dobu maximalné jednoho tydne.

Dispenzarizace: Divka je pravidelné sledovana v ambulanci dédi¢nych metabolickych

poruch.

Socialni anamnéza: Divka je z iplné rodiny, bydli srodi¢i a starSim sourozencem

V rodinném domég.
Pracovni anamnéza: Chodi do 5. tfidy zdkladni Skoly, ma rada zvitfata, rada maluje.

Farmakologicka anamnéza: Celaskon 1 tbl denné, Biopron-Respiron 1 sacek denné,
Omeprazol 10 mg roztok do PEG 2x denné, Apo-Alopurinol 25 mg 1x denné, kukuti¢ny

Skrob pied kazdym jidlem, Glukopur na noc do bezlakt6zového mléka.
Alergickd anamnéza: Nevyznamna.

Urazy, operace: Ve &tyfech mésicich Zivota byl divee zaveden PEG. Nasledné v sedmi

a v deviti letech byl PEG vyménén.

Dieta: Jednou denné divka pfijme pevnou dietni stravu peroralné napt. ryzi, brambory,
kufeci maso, krali¢i maso, rybu. Strava je podavana v pravidelnych intervalech ve formé
bezlaktézového mléka AL 110 s kukufiénym Skrobem, ktery je v pfesnych davkach
aplikovan spole¢né s bezlaktozovym mlékem 5x — 6x denné do PEG. Dilezité je
kontinudlni podavani bezlaktozového mléka ptes noc prostiednictvim enteralni pumpy
do PEG. A neméné dulezité je udrzovani hladiny glykémie v rozmezi 3,5 — 5,5 mmol/l

na la¢no.

Diagnosticky souhrn: Glykogenoéza 1. typu — morbus von Gierke, Hepatosplenomegalie
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4.2.2 Priabéh hospitalizace

Soucéasti ptipadové studie je podrobné popsan pribéh hospitalizace divky. Divka byla
hospitalizovana po dobu péti dnti. Pfijata byla v odpolednich hodinach na jednotku
intenzivni péce, druhy den odpoledne byla ve stabilizovaném stavu pieloZena

na standardni oddéleni k matce.

4.2.2.1 Prvni den hospitalizace

Divka byla ptivezena otcem k lékafskému zajisténi pro pocinajici respiracni infekci.
Od rana ji poboliva v krku, teplotu neméla, proto §la do $koly. Odpoledne po ptichodu
ze skoly domii se bolest v krku zhorsila, pfidala se nevolnost a doma jednou zvracela.
Stézuje si i na bolest bficha. Doma pted odjezdem do nemocnice ji rodi¢e podali 20 ml
Skrobového roztoku, ktery divka tolerovala.

Sestra pfi ptijmu v 16.30 hodin provedla fyzikdlni hodnoceni ditéte. Divka 11 let, vdha
38,7 kg., vyska 142 cm., BMI 19,2 (normalni vaha), krevni tlak 115/70, akce srde¢ni
113/min., dechova frekvence 22/min., TT 36,1 °C.

Celkovy stav: je plné€ pfi védomi, unavena, bledd, bez icteru a cyanodzy, orientovand
¢asem, mistem, osobou, dycha voln¢, viditelné obtize pfi polykani, nauzea, hydratace
piiméfena. Hlava: mesocefalicka, na poklep nebolestiva, zornice izokorické reagujici
na osvit, skléry anicterické, spojivky rizové, smysly bez patologické sekrece ¢i krvaceni.
Dutina ustni Cistd, sliznice vlhké, riazové, tonsily lehce proséklé, mirné zvetSené kréni
uzliny, Stitnice nehmatnd. Hrudnik symetricky, dychani ¢isté, sklipkové, eupnoe. Srde¢ni
ozvy pravidelné, mirna tachykardie, dvé ohranicené ozvy. Pdter bez patologickych zmén.
Bricho v niveau palpa¢né méekké, nebolestivé, peristaltika pfiméfena, okoli zavedené
PEG klidné, bez granulaci, bez sekrece. Koncetiny bez deformit a bez otokti. Riist stabilni,

v pasmu 18. percentilu.

V 16.45 hodin byla divka pfijata na jednotku intenzivni péce pro hrozici hypoglykemicky
stav pii probihajicim infektu. Byla ulozena sestrou na lizko, plné pii védomi,
spolupracujici, ale unavend, ma bledy kolorit kiize, sté¢Zuje si na nauzeu, bolesti bfiska
abolest v krku. Bolest zhodnotila dle skaly VAS na 5 bodu. lThned byla zméfena
glykémie, jejiz hodnota, i pfes podani kukufi¢ného Skrobu otcem pied odjezdem
do nemocnice, byla 2,3 mmol/l, coz znacilo hypoglykémii. Pii méteni hladiny glykémie
dobie spolupracovala. Vstupni hodnota hladiny cukru v krvi byla zméfena vlastnim

glukometrem pro rychly vysledek. Nésledné byl zaveden PZK do pravé horni kondetiny
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se souCasnym odbérem krve na biochemické a hematologické vySetfeni a bolusové
aplikovano 20 ml 10% glukozy. Pacientka méla obavy ze zavedeni PZK, ale piekonala

je vzhledem ke svému zdravotnimu stavu a hrozici hypoglykémii.

Dale se pokracovalo infuzi 10% glukézy prostfednictvim infuzni pumpy. Rychlost infize
byla zpocatku 80 ml/hodinu. Po zédkladnim zajisténi ditéte nasledovalo vySetieni 1ékafem
a vyplnéni veskeré zdravotnické dokumentace vcetné souhlasu rodici s hospitalizaci své
dcery. Otec byl pfijat jako doprovod dcery a uloZen na pokoj na standardnim oddéleni.
Otci byl Iékaiem vysvétlen postup dalsi 1écby a sestra pacientku i otce edukovala
0 dodrzovani klidového rezimu na lazku, méfeni vitalnich funkci (TK, P, D) a o dietnim
omezeni, které se tykalo nepodavéni stravy ani per os ani perkutanni endoskopickou
gastrostomii. Rychlost infize se dale upravovala dle hladiny glykémie v kapilarni krvi
méfené bud” domécim glukometrem nebo posilané do laboratofe. Hodnoty glykémie,

vysledky z biochemické a hematologické laboratofe jsou uvedeny v tabulce 1, 2 a 3.

V 17. 30 pacientka zvracela zalude¢ni $tdvy po opakovaném vySetfeni dutiny ustni
I¢katem. Nauzea, inava a bledost pretrvava, biisko uz tolik neboli. Dle §kaly bolesti VAS
udala bolest na stupni 2. Hodnota glykémie postupné stoupala k normalnim hodnotam.
Klidovy rezim na lizku dodrzuje, chodi pouze na toaletu s infuzni pumpou, aby nedoslo
K pferuseni piisunu glukézy. Moc¢i bez obtizi, stolice nyni nebyla. Vecerni hygienu

zvladla s pomoci otce na lazku.

Vysledky biochemického a hematologického vySetieni krve z laboratoti byly ptevzaty

sestrou a predany lékafi, ktery je sdélil rodi¢im (tabulka 1 a 2).
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Tabulka 1 Vysledky biochemického vySetieni krve

1 den hospitalizace

VySetieni
Glukoza
Mocovina
Kreatinin
Bilirubin
ALT

AST
GMT
Natrium
Kalium
Chloridy
Osmolalita
CRP

Vysledek
2, 7 mmol/l
1, 0 mmol/I
36, 0 umol/l

13 umol/I
0, 27 ukat/I
0, 36 ukat/I
0, 37 ukat/I
141 mmol/I
3, 8 mmol/l
101 mmol/I

298 mmol/kg

1, 60 mg/I

Referen¢ni meze

3,3-5,6
1,8-6,7
27-88
2-17
0,17-0, 58
0, 17-0, 58
0, 08-0, 65
135-145
3,659
95-110
270-290
0-5

Zdroj: zdravotnicka dokumentace

Z biochemického vysetieni krve byla patrna hypoglykémie, vyssi hladina osmolality krve

a nizka hladina mocoviny (tabulka 1).
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V ramci vySetfeni krevniho obrazu a diferencidlu bilych krvinek byly zjistény zvysené

hodnoty leukocytt, neutrofili a naopak nizsi hodnota lymfocytu (tabulka 2).

Tabulka 2 Vysledky hematologického vySetieni krve
1 den hospitalizace

VysSetteni Vysledek Referen¢ni meze
Leukocyty 18, 0* 10%I 5-15,5
Erytrocyty 4, 60* 10/ 45,2
Hemaoglobin 136 g/l 115-155
Hematokrit 0, 373 0,35-0,45
Trombocyty 371* 1091 150-450
Stfedni objem erytrocytl 81,1 fl 77-95
Neutrofily 77,9 % 44-67
Lymfocyty 15, 60 % 25-48
Monocyty 6, 10 % 0-9
Eozinofily 0,20 % 0-7
Basofily 0, 200 % 0-2
Neutrofily absolutni podet 14, 01 * 10%1 29,1
Lymfocyty absolutni pocet 2,8* 1091 1,1-6,5
Monocyty absolutni pocet 1, 09* 10%1 0-1,2
Eozinofily absolutni pocet 0, 03* 109/ 0-1
Basofily absolutni podet 0, 040* 1091 0-0,3

Zdroj: zdravotnicka dokumentace

Hladina glykémie se u divky postupné stabilizovala, a proto byla ve 20 hodin 30 minut
poprvé upravena rychlost infize na 70 ml/hod (tabulka 3). Divka brzy usnula, dale
nezvracela. Po stabilizaci hladiny glykémie v krvi divky byla frekvence méfeni glykémie
lékarem prodlouzena na interval tfi hodin, aby se pacientka vyspala. Vitalni funkce byly
nadéale méfeny a 1 hodinu. Hodnoty monitorace vitalnich funkci byly v mezich normy
jedenactiletého ditéte. (tabulka 3). Ve 23.30 hodin dokapala prvni infuze celkem 500 ml
a byla vyménéna za dalsi lahev 10% glukdzy (500 ml).
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Tabulka 3 Hladina glykémie, rychlost infuze, vitalni funkce

1. den hospitalizace |

Hodina Glykémie Rychlost inftize TK Puls Dech
16.45 2,3 mmol/l 80 ml/h 115/70 113 22
17.00 3,5 mmol/l 80 ml/h
17.30 4,7 mmol/l 80 ml/h 104/57 121 26
18.30 5,5 mmol/l 80 ml/h 112/63 104 22
19.30 5,9 mmol/Il 80 ml/h 108/62 88 20
20.30 6,4 mmol/l 70 ml/h 99/56 85 20
21. 30 70 ml/h 100/51 80 18
22.30 70 ml/h 91/55 80 20
23.30 6,0 mmol/l 70 ml/h 98/56 82 20

Zdroj: zdravotnicka dokumentace

Sestry pro prvni den hospitalizace stanovily sedm osetfovatelskych diagnéz. Mezi které
patfily: 00027 SniZzeny objem tekutin, 00179 Riziko nestabilni glykémie, 00132 Akutni
bolest, 00134 Nauzea, 00148 Strach, 00004 Riziko infekce. OSetfovatelské diagnozy jsou

uvedené v tabulce 4.

Tabulka 4 Aktualni oSetfovatelské diagnézy 1. den

OSetrovatelské diagnézy Objektivni, subjektivni pFiznaky
00027 Snizeny objem tekutin Zvraceni, nauzea, neptijimani stravy
00179 Riziko nestabilni glykémie Zvraceni, nepfijimani stravy
00132 Akutni bolest Bolest v krku pfi polykani,
Bolest bticha pfti palpaci
00134 Nauzea Pocit na zvraceni pii bolesti v krku
00093 Unava Pocit slabosti, inaktivita
00148 Strach Obavy ze zavedeni PZK
00004 Riziko infekce Kontrola mista vpichu PZK, zavedeni PEG

Zdroj: oSetrovatelska dokumentace

4.2.2.2 Druhy den hospitalizace

Do rana pacientka opakované zvracela. V sedm hodin po probuzeni se pacientka citi 1épe.
Nauzea ustoupila, ale stale si st¢Zovala na bolest v krku (dle skaly bolesti VAS udavala
stupent 3), prokrvena dobte. Byla afebrilni, normotenzni, eupnoickd, akce srdecni

v norm¢. Hladina ranni glykémie byla 6,7 mmol/l. Pacientce byl udélan dle ordinace
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l1ékate vytér z krku, ktery byl pro ni nepfijemny, protoze méla obavy, ze bude znovu
zvracet a poté kontrolni odbér krve na hladinu iontd z divodu opakovaného zvraceni,
ktery byl pro dit€¢ neméné piijemny, jak pacientka sdé€lila seste, ale spolupracovala dobfe.
Odbéry biologického materidlu byly zaslany do laboratoii. Stale byla podavana infuze,
ktera byla v 7: 45 hodin vyménéna za dalsi infazi 10% gluk6zy obohacenou o ionty (10%
NaCl; 7,5 % KCI, 10 % Calcium Glukonicum a 10 % MgS04). V infazich se pokracovalo
vzhledem k nepfijimani zadné stravy ani tekutin per os nebo prostiednictvim PEG a jeji

rychlost se stale upravovala dle vysledkt glykémie (tabulka 5).

Tabulka 5 Vysledky glykémie, rychlost infuze, vitalni funkce
1. den hospitalizace |

Hodina Glykémie Rychlost infuze TK Puls Dech
1.00 6,7 mmol/l 70 mi/h
4.00 6,9 mmol/Il 70 mi/h
7.00 5,3 mmol/Il 70 ml/h 104/57 84 22
10.00 4,9 mmol/I 80 ml/h 101/53 79 20
12.00 4,2 mmol/l 80 ml/h 108/61 88 20
15.00 5,9 mmol/Il 70 mi/h 111/56 77 18
18.00 5,6 mmol/Il 70 ml/h 98/51 85 18
21.00 5,1 mmol/l 70 mi/h 101/55 88 20
24. 00 6,0 mmol/Il 70 ml/h 98/53 72 18

Zdroj: zdravotnicka dokumentace

Pti vyméné infuze byla sestrou zkontrolovéana periferni kanyla, jejiz okoli a misto vpichu
bylo klidné, bez znamek infektu a fixace spravna. Ranni hygienu zvladla divka na toaleté
s dopomoci rodice a dodala i pozadovany vzorek moce na biochemické vySetteni.
Klidovy rezim na lizku dodrzovala. Chut k jidlu jest¢ neméla, ale bfisko jiz nebolelo.
Byl aplikovan ledovy obklad na krk s dobrym efektem. Pfi ranni vizité byl pfevazan PEG,
okoli PEGu bylo klidné, bledé, bez znamek infektu, kiize byla preventivné oSetfena
Betadinovou masti. Na bolest v krku byly podany pastilky Tantum Verde bez ptidané¢ho
cukru frekvence dle potieby a dle tolerance maximalné 5x denné. Hladina glykémie byla
stabilni, hypoglykémie se neobjevila. Biochemické vysledky byly uspokojivé, hladiny
iontl v referenc¢nich mezich (tabulka 6), upravila se osmolalita krve, hustota moce byla
niz§i s pritomnosti erytrocytd, leukocyti, urobilinogenu a bilirubinu. Obtize pfi moceni

neudavala.
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Tabulka 6 Vysledky biochemického vySetieni krve

2. den hospitalizace

Vysetieni Vysledek Referencni meze
Glukoza 6,5 mmol/l 3,3-5,6
Mocovina 1,3 mmol/l 1,86,7
Natrium 138 mmol/I 135-145
Kalium 3, 9 mmol/l 3,6-5,9
Chloridy 98 mmol/I 95-110
Osmolalita 287 mmol/I 270— 290

Zdroj: zdravotnicka dokumentace

Z kontrolniho biochemického vysetfeni byla patrné vyssi hladina glykémie a nizsi hladina
mocoviny (tabulka 6). Hladina mocoviny se oproti biochemickym vysledkiim

zZ ptedeslého dne upravuje (tabulka 1).

Po cely den byla kontinudln€ podavana infize s 10% glukozou a ionty s upravou rychlosti
dle aktudlni glykemické hodnoty. Strava zatim nepodévana, pouze ¢aj po 1zickach per os.
Divka jiz nezvracela, nauzea ustoupila, bolest v krku tlumena pastilkami Tantum Verde,
které tolerovala. Glykemické hodnoty byly sledovany po tiech hodinach a ev. pii obtizich.
Stejné jako vitalni funkce. Byl sledovan pfijem tekutin a vydej moci za 24 hodin,
mnozstvi bylo vyrovnané. (pfijem =1625 ml v infazich + 220 ml ¢aj, vydej = 1650 ml)
Pacientka byla v dobré nalad¢, ¢as na lizku vypliiovala hrou na PC tabletu, skladanim
puzzle a sledovanim pohadek. Béhem hry castéji odpocivala, pretrvavala unava a pocit
slabosti. Cely den méla u sebe jednoho z rodici, coz ji zarucovalo jistotu a bezpeci.
Rodice ochotné spolupracovali pfi méteni glykémii a upravovani rychlosti infuze. Tento

den sestry stanovily oSetfovatelské diagnozy, jejichz seznam je v tabulce 7.

Tabulka 7 OSetfovatelské diagnozy 2. den hospitalizace

OSetrovatelské diagnézy Objektivni, subjektivni pfiznaky
00027 Snizeny objem tekutin Zvraceni, nauzea, nepfijimani stravy
00179 Riziko nestabilni glykémie Zvraceni, nepfijimani stravy

00195 Riziko nerovnovahy elektrolyt Opakované zvraceni

00132 Akutni bolest Bolest v krku pfi polykani,

00093 Unava Pocit slabosti

00004 Riziko infekce PZK, PEG
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4.2.2.3 Treti den hospitalizace

Pacientka spala celou noc, glykémie byly stabilni. Rdno po probuzeni namétena divce
hladina glykémie 5,8 mmol/l. Infuzni terapie pokracuje. Pacientku stale trapi bolest
Vv krku, viditeln¢ htife polyka, hrdlo zarudl¢. Ledové obklady na krk snasi dobte. V planu
je vyvolani vysledku vytéru z krku z ptedeslého dne na mikrobiologické vysSetieni.
Nevolnost ani bolest bticha neudava, je afebrilni, normotenzni. Ranni hygienu zvladla
samostatnd. Pfi ranni vizit& byl sestrou zkontrolovan PZK, jehoz okoli a misto vpichu
bylo klidné, nebolestivé, bez zndmek infektu a dale sestra provedla kontrolu PEG. Stav
gastrostomie byl beze zmén. S pomoci matky, ktera vysttidala otce, byl PEG pfevazan

a osetien dle zvyklosti oddéleni (obrazek 1).

Obrazek 1 Perkutanni endoskopicka gastrostomie (PEG)

Zdroj: vlastni

Dopoledne byl hlasen vysledek vytéru z krku z mikrobiologické laboratofe. Ve vytéru byl
potvrzen streptococcus pyogenes s citlivosti na penicilinovou fadu antibiotik. Nasledné
byl sestrou dévceti udélan odbér kapilarni krve z prstu na CRP, kdy byly zjistény zvysené
parametry zdnctu 48 mg/l, proto byl pacientce nasazen Duomox 500 mg ve form¢ tablet.
Tablety byly podavané rozdrcené do PEG v intervalu 8 hodin. Podéni prvni davky

antibiotik bylo napldnovéano na 15 hodin po pfeloZeni divky na standardni oddéleni.
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Od rana divka popijela ¢aj po 1zickach, v 9. hodin bylo poprvé matkou podano 20 ml
bezlaktézového mléka bolusoveé do divéina PEG, vSe s dobrou toleranci. V poledne bylo
aplikovano bezlaktozové mléko v davce 60 ml spolecné s 9 g kukuficného Skrobu
prostiednictvim nutricni pumpy do PEG rychlosti 60 ml/hod. a po vykapani byla
zkontrolovana glykémie, jejiz hladina v krvi byla 5,6 mmol/Il. Pacientka stravu tolerovala,

citila se dobfe, glykémie byla stabilni.

Vzhledem ke stabilnim hladinam glykémii a dobré toleranci stravy do PEG byla pacientka
treti den hospitalizace ve 14 hodin pieloZzena na standardni oddéleni na pokoj k matce.
Sestra ze standardniho odd¢€leni byla nadale informovéana matkou o hladinach glykémie,
které matka meéfila kazdé dvé hodiny nebo pii obtizich dcery. Opakované kazdé dveé
hodiny matka podavala 60 ml bezlakt6zového mléka s 9 g kukuti¢ného Skrobu tentokrat
jiz bolusové. Soucasné jesté byla podavana inflze 10% glukézy s ionty, tentokrat
udrzovaci rychlosti 50ml/hod. a jeji rychlost se nadéle upravovala dle glykémii. Hladiny
glykémie byly vzhledem k dobré toleranci stravy vyssi az 7,9 mmol/l, proto se postupné
snizovala rychlost infuzni terapie az na 20 ml/hod. V 16 hodin divka poprvé zkusila snist
pevnou stravu — vafené brambory, které tolerovala. Ve 21 hodin byla pacientka zatizena
kontinudlnim podanim bezlakt6zového mléka enterdlni pumpou (obrazek 2) do PEG

rychlosti 80 ml/hod. a odpojena od stravy byla v 8 hodin rdno druhého dne.

Obrazek 2 Enteralni pumpa
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Zdroj: vlastni
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Po celou noc stravu dobfe tolerovala a hodnoty glykémie byly v zddoucich hodnotach,

viz tabulka 8.

Tabulka 8 Hodnoty glykémie, rychlost infiize, pFijem stravy

3. den hospitalizace

Hodina Glykémie Rychlost inftize Strava
1.00 5,8 mmol/Il 70 ml/h
4.00 6,1 mmol/Il 70 ml/h
7.00 5,8 mmol/l 70 ml/h 20 ml ¢aj
9.00 4,9 mmol/Il 50 ml/h 20 ml BL*
11.00 4,6 mmol/Il 60 ml/h
12.00 60 ml/h 60 ml BL + 9 g G** kont. EP
13.00 5,6 mmol/Il 50 ml/h
14.00 50 ml/h 60 ml BL + 9 g G bolus
15.00 7,9 mmol/l 30 ml/h 60 ml BL + 9 g G kont. EP***
17.00 7,9 mmol/Il 20 ml/h Brambory
18.00 20 ml/h 60 ml BL + 9g G bolus
20. 00 6,1 mmol/l 20 ml/h 60 ml BL + 9 g G bolus
21.00 20 ml/h BL kontinualné¢ EP 70ml/h
23.00 6,4 mmol/l 20 ml/h

Vysvétlivky: *Bezlaktozové mléko AL 110, **Gustin kukuricny Skrob, ***enterdlni pumpa

Zdroj: zdravotnickd dokumentace

Tteti den hospitalizace byly sestrami stanoveno pét oSetfovatelskych diagnéz: 00179
Riziko nestabilni glykémie, 00132 Akutni bolest, 00163 Snaha zlepsit vyzivu, 00217
Riziko alergické reakce, 00004 Riziko infekce viz tabulka 9.

Tabulka 9 Aktualni oSetiovatelské diagnézy

OSetrovatelské diagnozy Objektivni, subjektivni priznaky
00179 Riziko nestabilni glykémie Snizeny piijem stravy

00132 Akutni bolest Bolest v krku pfi polykani,

00163 Snaha zlepsit vyzivu Stabilni glykémie, chut’ k jidlu
00217 Riziko alergické reakce Podavani antibiotik

00004 Riziko infekce PZK, PEG

Zdroj: Osetrovatelska dokumentace
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4.2.2.4 Ctvrty den hospitalizace

Rano byla divka afebrilni, citila se odpocate, nauzeu neméla, nezvracela, podanou stravu
pfes noc dobfe tolerovala. Antibiotika sestry podavaly v pravidelnych c¢asovych
intervalech a 8 hodin, dobfe je tolerovala. V krku ji stale pobolivalo, skala bolesti VAS
se pohybovala po cely den maximalné do stupné 3. Zavedeny PZK byl zkontrolovan
sestrou, byl dobfe fixovan, okoli a misto vpichu bylo klidné, stale byla poddvana infuze
s 10% gluk6zou s mineraly, ale uz jen udrZzovaci rychlosti 15 ml/hodinu. Sestra spolec¢né
s matkou provedly ptevaz PEG, kdy okoli bylo oSetfeno dle zvyklosti, PEG byl
priuchodny jeho okoli klidné. Pacientka byla stabilni, hladiny glykémie se pohybovaly
vV rozmezi 6,0 — 8,0 mmol/l., coz bylo pro divku akceptovatelné. Po cely den byla po dvou
az tfech hodinach krmena bolusové do PEG bezlaktéozovym mlékem s ptidavkem
kukuti¢ného Skrobu. Davka mléka byla postupné navySovana az na 100 ml a kukufic¢ny
Skrob az na 20 g. Stravu dobfe tolerovala, stejné jako pevnou stravu podanou v poledne
ve formé ryze. Divka byla po cely den v dobré naladg, volny ¢as vyplitovala hranim her
na tabletu, televiznimi pofady, ¢tenim knih nebo hranim spole¢enskych her s maminkou.
Mg¢la volny pohyb po pokoji, ale vzhledem k tnavé vétSinu dne travila na lazku.

Ve 23 hodin vzhledem k dobré toleranci stravy a vyS$im hodnotam glykémii byla
ukonéena infuzni terapie. PZK byl ponechan pro eventualni dalsi infuzni terapii. Ve 20
hodin vecer bylo matkou spusténo kontinualni podavani stravy do PEG, které kapalo dle
jejich zvyklosti aZz do druhého dne do rana. Bolest v krku byla mirnéjsi, potize pfi
polykani jesté pretrvavaly. V noci spala klidné&, nezvracela, podavanou stravu tolerovala,

obtizemi se nebudila, hladiny glykémie byly stabilni, viz tabulka 10.
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Tabulka 10 Hodnoty glykémie, rychlost inflize, pFijem stravy

3. den hospitalizace

Hodina
2.00
5.00
8.00

9.00
10.00
12.00
13.00
15.00
17.00
18.00
20. 00
21.00
23.00

Glykémie
6,4 mmol/l
6,2 mmol/Il
6,0 mmol/Il

6,8 mmol/I
7,3 mmol/I
6,9 mmol/I
6,9 mmol/I
8,0 mmol/I

6,0 mmol/I

7,0 mmol/I

Rychlost inftize

20 ml/h
20 ml/h
20 ml/h

20 ml/h
20 ml/h
20 ml/h
20 ml/h
15 ml/h
15 ml/h
15 ml/h
15 ml/h
15 ml/h
EX

Strava

Odpojeni od EP***
60 ml BL* + 9 g G **bolus

100 ml BL + 20 g G bolus
Ryze

100 ml BL + 20 g G bolus
100 ml BL + 20 g G bolus
Brambory

100 ml BL + 20 g G bolus
60 ml BL + 9 g G bolus
BL kont. EP 70 ml/h

Vysvétlivky: *Bezlaktozové miéko AL 110, **Gustin kukuricny Skrob, ***enterdlni pumpa

Zdroj: zdravotnicka dokumentace

Ctvrty den hospitalizace byly sestrami stanoveny tii oSetfovatelské diagnozy: 00132

Akutni bolest, 00004 Riziko infekce, 00179 Riziko nestabilni glykémie. Zminéné

oSetfovatelské diagnozy jsou v tabulce 11.

Tabulka 11 Aktualni oSetfovatelské diagnozy

OSetrovatelské diagnézy

00132 Akutni bolest
00004 Riziko infekce

00179 Riziko nestabilni glykémie

Objektivni, subjektivni pfiznaky
Bolest v krku pfi polykani,
PZK, PEG

SniZeny piijem stravy,

Vyssi glykémie
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4.2.2.5 Paty den hospitalizace

Rano po probuzeni se pacientka citila dobfe, odpocinula si. Byla afebrilni, bolest v krku
udavala mirnéjsi. Enteralni pumpa s bezlaktézovym mlékem byla v 7.00 hodin odpojena
od div¢ina PEG. Do stomie byla aplikovana rozdrcena tableta antibiotik Duomox 500 mg.
Okoli PEG bylo klidné, oSetfeno ochranou masti a piekryto sterilnim krytim. Podani
antibiotik bylo bez komplikaci, pacientka je dobfe tolerovala. Ranni glykémie byla
5,4 mmol/l. Pacientka hned podano 100 ml bezlakt6zového mléka s 20 g kukufi¢ného
Skrobu a nasledoval proplach 10 ml pfevarené vody. Nakonec byl vyjmut periferni zilni
katetr, ktery jiz nebyl potieba. Misto vpichu a jeho okoli bylo klidné, nekrvacelo, bez

znamek infektu a bylo prelepeno naplasti s polstarkem.

Tabulka 12 Hodnoty glykémie, pFijem stravy

3. den hospitalizace |

Hodina Glykémie Strava
2.00 5,5 mmol/l
5.00 5,4 mmol/l
7.00 5,0 mmol/I Odpojeni od EP***

100 ml BL* + 20 g G **bolus

Vysvetlivky: *Bezlaktozove mléko AL 110, **Gustin kukuricny skrob, ***enteralni pumpa

Zdroj: Zdravotnickd dokumentace

Vzhledem k dobrému zdravotnimu stavu, stabilnim glykémiim (tabulka 12), dobré
toleranci stravy byla pacientka spole¢né s matkou propusténa do domaciho oSetfovani.
Pted propusténim byla sestrou matka edukovana o dal§im postupu oSetfovani v doméacim
prostfedi. PfredevSim byla upozornéna na dilezitost pravidelného podavani antibiotik
v osmihodinovych intervalech, oSetfovani PEG a télesném Setfeni ditéte. Lékaf jim
doporucil kontrolni navstévu obvodniho pediatra a v pfipad€ zhorSeni nebo vyskytnuti

novych obtizi opétovné ptijeti na détské oddé€leni.
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4.3 Kategorizace vysledku z rozhovoru s matkou

Vysledky zrozhovoru s matkou byly po pfepisu a nasledném peclivém analyzovani
usporadany do nékolika kategorii. Prvni kategorie odpovédi byla nazvana Pocatek
onemocnéni. DalSimi kategoriemi byly OSetrovatelska péce, OSetrovatelské problémy,
Informovanost, Hospitalizace, Skolni prostiedi. Posledni kategorie dostala nazev Dopad

onemocnéni ditéte na rodinu.

4.3.1 Kategorie: Pocdtek onemocnéni

Kategorie odpovédi je zaméfena na Uplné zacatky onemocnéni a zjiSténi diagndzy.
Komunikaéni partnerka nejprve vypravi o vybéru mensi porodnice pro narozeni svého
potomka a nasledném nekomplikovaném porodu, kdy se ji pfed jedenacti lety narodila
krasnd holcicka, ktera se ithned po porodu zdéla byt zdrava a zcela v potadku. Déle matka
informuje o prvnich ptiznacich: ,, Dcera se narodila pozdé vecer a jesté ten den v noci mi
Jji prinesla sestricka na kojeni. Holcicka byla takova hadrovita, sestra mi rekla, zZe je spava
a unavend po porodu, ze to tak byva a pak ji opét odnesla. “ Komunikaéni partnerka dale
popisuje situaci, kterd nastala druhy den rano: ,, Rdno mi prisla lékarka Fict, Ze dcera
dvakrat prosedla a prestala dychat, ale na pristrojich se stav rychle upravil. Zacala jsem
kojit a bylo vsechno v porddku, ale pokud nedostala miéko véas, hned ji klesl cukr v Krvi,
proto jsme po dvou dnech skoncili na JIPce ve fakultni nemocnici.* Matka popisuje
upravu celkového stavu ditéte behem pobytu v nemocnici na JIP, ke kterému doslo,
protoze pravidelné kojila a dale popisuje okolnosti pti propusténi ditéte domt po deseti
dnech hospitalizace: ,, Propustili nds s diagnézou zhorsend poporodni adaptace
S doporucenim objednat se na vysetieni do Prahy a do té doby navstivit jejich lékare
V metabolické ambulanci.* V metabolické ambulanci 1 ve fakultni nemocnici v Praze
byly provedeny odbéry krve a jak se matka dozvédéla vysledky popisuje takto: ,, Nejdrive
mi Volali vysledky krve z Brna. Hlasili mi glykémii 2,6 mmol/l. To uz jsem védéla, ze
glykémie pod tri neni normalni. IThned jsem volala zpatky do fakultni nemocnice v Praze,
odkud jsme prave jeli, oni dohledali zbytek vysledkii rannich odbérii a doporucili nam
na pristi den hospitalizaci na metabolické jednotce.” Nasledovala hospitalizace
ve fakultni nemocnici v Praze, kde bylo diagnostikovano onemocnéni divky. Matka tuto

situaci popisuje: ,, V nemocnici jsme lezeli déle jak mésic a hned od zacdtku mél prednosta
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oddeéleni podezreni na glykogenozu 1. typu, protoze uz mél s timto onemocnénim

«

zkuSenosti a dokazal vsechny vysledky dobie a rychle vyhodnotit.“ A nésledné
komunikac¢ni partnerka doplnuje zptsob 1éCby: ,, V Praze ji mérili casto glykémii a skoro
kazdy vecer méla hypoglykémii, proto ji neustale kapala infuze a do toho se vychytavali
intervaly, jak casto podavat mléko a kolik davat skrobu. Musela jsem se naucit sondovat
a zachazet s enterdlni pumpou. A kdyz uz jsme to vSechno umeéli, tak nas propustili domii
s glukometrem, pumpou a sondami. “ Své pocity po propusténi vystihuje takto: ,, Kdyz se
blizil cas propusteni bylo mi uzko, nebyla jsem si jista, jestli vsechno sama zvladnu.
A prvni mésic po propusteni byla jedna velka hriiza. Byla malé miminko, které se muselo
krmit kazdé dve hodiny a ja treba trictvrte hodiny krmila a ona pak vsechno vyzvracela
amusela jsem krmit znova. V noci jsme nespali, protoze méla pravidelné koliky a dost
casto zvracela a my nevedéli, jestli pridat nebo nepridat skrob, jestli ji mizZeme znovu
napojit na pumpu? Do dvou let zvracela kazdy den a byly dny, kdy jsme se ani nedostali
ven, protoze jsme jenom krmili, hlidali glykémie a previékali obleceni. Po dvou a pul

‘

letech doslo ke zmené k lepsimu.

4.3.2 Kategorie: OSetiovatelska péce

V této kategorii komunikacni partnerka popisuje specifickou péci, kterou ditéti vénuje.
Zminuje se o pocatcich zavadéni nasogastrickeé sondy: ,, Kazdy vecer jsem ji zavadéla
sondu. Slo to obtizné, dcera byla moc mald a bézna velikost sondy ji nesla zavést, musela
mit sondu pro nedonosend miminka. Mnohdy jsem méla strach, jestli ji vitbec sondu
zavedu. Po zavedeni jsem sondu napojila na pumpu a celou noc ji kapalo mléko se
Skrobem.“ Komunika¢ni partnerka uvadi 1 popis podavani stravy pomoci PEG:
,, Ve ctyrech mésicich dcerce zavedli PEG, to se nam velmi ulevilo. Pro nds to byla cesta
k ,,normalnosti“, protoze pak byla stdale zajisténa a jd jsem se nemusela spoléhat na to,
Jjestli vypije vSechno mléko. Piivodné bylo zavedeni PEG urceno jen na krmeni v noci, ale
jakmile byla po operaci, tak dcera prestala prijimat jidlo usty a najednou jsme na PEG
byli zcela zavisli. A to ziistalo do dnes, protoZe ona neni schopna prijmout usty takove
mnozstvi potravy, abychom podani mléka pres PEG nemuseli potrebovat. “ Matka se také
zminuje o oSettovani PEG: ,,Kazdy den vecer prevazujeme PEG. Oblast kolem zavedeni
PEG ocistime Betadinem a naneseme Calmoseptin mast, kterou nam sehnala jedna

I3

znama v Americe, kde se da bézné koupit, ocisténé misto prekryjeme mulem a prelepime. *
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Vyziva je u tohoto onemocnéni specificka. Divka musi dodrzovat specialni dietu. ,, Dcera
béhem dne sni jednu porci velmi dietniho jidla — maso na vode, ryba, ryze nebo brambory.
Jidla se hodné lisi svym slozenim treba ryze udrzi glykémii mnohem déle nez brambory.
A ovoce, to nesmi viibec, protoze obsahuje fruktozu, neméla by jist ani tuky ani cukry,
hlidat by se mélo vsechno.” O vyzivé do PEG se vyjadiuje: ,,Do PEG davime
bezlaktozove mléko AL 110 a pridavame Gustin, coz je kukuricny Skrob. Jednu davku
pripravuju ze 150 ml mléka s 25 g Gustinu a trochu poprasim Nutrisonem. Na noc md jen

bezlaktozove mléko do PEG bez niceho. Drive jsme do mléka pridavali Glukopur.

Nezbytné je pravidelné métfeni hladiny krve v krvi ditéte. ,, Jednu dobu jsme glykemii
mérili pred kazdym jidlem. Poté, co byla stabilni a kompenzovanda, tak nam doporucili
méreni omezit treba na kazdou stredu. Ale bylo obdobi, kdy méla hypoglykémii v urcitou
hodinu, tak jsme hlidali tyto casy. Nejcastéji dochdzelo k hypoglykémiim mezi Sestou
a sedmou hodinou vecer a pak kolem tieti v noci. Nyni ji mérime jen, kdyz prijima jidlo

usty, abychom védeli v kolik hodin ji mame podat mléko do PEG. “

Mezi specidlni pfistroje a pomucky, patii glukometr a enterdlni pumpa s veskerym
vybavenim k podavani stravy. Déale matka doplnila: ,, Dcera ma na ruce hodinky, na které
si po dokrmeni nastavi interval alarmu a jakmile ji zapipaji, ona musi néco snist. “ Dal$i
pomtickou, kterou pouziva predevsim, kdyz jede se $kolou na vylet nebo jde nékam sama
je privések na krk (obrazek 3), ktery obsahuje jméno a piijmeni ditéte, rodné cislo
a informace o onemocnéni: glykogendza €. I. — hypoglykémie. Na druhé strané piivésku
je kontakt na specializované zdravotnické pracovisté a doporuceni, co podat v pfipadé

bezvédomi.*
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Obrazek 3 PrivésSek na krk 1. a I1. strana

Zdroj: vlastni

4.3.3 Kategorie: OSetiovatelské problémy

V kategorii ,,O8etfovatelské problémy“ se komunikacni partnerka svétuje s obavami
aproblémy, které mohou nastat nebo nastaly u jeji dcery vzhledem
k onemocnénim glykogendzou 1. typu, a které mohou béhem okamziku zménit celkovy
stav ditcte. Problémy a obavy se tykaly piedevsim stran vyzivy, kdy i sebemensi problém
s enteralni pumpou nebo gastrostomii miZze vést k nebezpecné hypoglykémii. Jedna
z odpovédi komunikaéni partnerky byla: ,, ¥ noci jsem nespala, protoze jsem méla strach,
aby se néco nestalo s dcerou. Ono staci, kdyz si prilehne PEG a odpoji se od pumpy, v tu
chvili jde hned glykémie doli. Take se stalo, ze se dceri pri krmeni zalomil konektor, ktery
propojuje pumpu s PEG a nikdo ho nemohl vytahnout. Bylo t0 Vv dobé, kdy méla byt
spustena pumpa s mlékem a my jsme nevédeli jakym zpiisobem dceru nakrmime. Nakonec
se manzelovi povedlo konektor vytahnout, jinak bychom museli jet do nemocnice a zajistit
Jji prisun stravy jinym zpisobem. *“ Obavy komunikaéni partnerka nemé pouze ohledné
enteralni vyZzivy, ale 1 vyzivy peroralni: ,, I kdyz je dcera témer zavisla na PEGu, ma chut
i na bezné jidlo, ale paradoxné ¢im vic toho prijme usty, tim vic chodi zejména v nocCi
na toaletu. A tyto necekané nocni priujmy znamenaji vypnuti pumpy, kdy dcera sedi
na toaleté a ja ji krmim alespon stiikackou do PEGu, aby nedoslo k hypoglykémii. “ Dalsi
velky problém matka vidi v rozpoznavani piiznaki hypoglykémie: , Dcera méla uz
hypoglykemii tolikrat, Ze to na ni nepoznam. Ona prijde, mluvi, odpovida na dotazy, ale
pritom md treba hodnotu cukru v krvi 1,0 mmol/l. Nema klasické priznaky hypoglykémie
typu malatnost, ospalost, Upocenost, tres. Ale kdyz uz je spise hadrovita a zacind byt

protivna, fiiukd, kiiourd, to uz je potom hladina glykémie nemeritelna. *“ Dalsi problémy,
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které matka udava jsou obavy z budoucnosti, které se tykaji obdobi puberty a dospivani
divky, zejména postoje divky k onemocnéni, ale i eventudlnich zdravotnich komplikaci:
., V nemocnici nam vikali, Ze jedinym lékem, je transplantace jater, ale ta prindsi dalsi
adalsi probléemy. Pokud to neni nezbytné nutné, snazZime se tomu vyhnout nejlépe
do dospelosti. Nasteésti je dcera dobre kompenzovana, ale nevyhybaji se ji komplikace
typu castych angin, zanétu hltanu, zanétu strev. Dokonce 50 % déti s touto diagnozou
miize byt postizeno epilepsii. A to je pro nds paradoxné vétsi probléem nez samotna
glykogenoza. ““ Obavy matka spatiuje i v samostatnosti dcery. Matka se svétuje, ze divku
pousti samotnou na hiisté, které je par minut od domu. Divka je limitovana ¢asem, ktery
muze na hiisti stravit a nesmi zapomenout pfijit véas domu, aby se mohla nakrmit.
Dotazand matka ptiznava: ,, Dcera se musi vrdtit domii jakmile ji zapipaji hodinky.
Neumim si predstavit, co bych délala, kdyby se nevrdtila vcas. Je to pro mé velky stres,
ale ona se musi naucit zodpovédnosti. Zatim se spoléhd na to, Ze jsem tady pro

3

Ni nepretrzité a ja se spoléhdm na to, ze je zodpovédna.

4.3.4 Kategorie: Informovanost

V kategorii odpovédi nazvanou ,,Informovanost® byla polozena komunikaéni partnerce
otazka: ,, Kde jste ziskala informace o onemocnéni? “ Komunikacni partnerka vypravéla
o vSeobecné fakultni nemocnici, kde ziskala zakladni informace o onemocnéni. K dal$im
informacim matce pomohli rodi¢e podobné nemocnych déti: ,, Od jinych rodicii jsem se
dozvedela spise praktické zdleZitosti, které se tykali oSetrovani ditéte napriklad péce
0 PEG. Casto jsme si s rodici vyménovali zkuSenosti, ale museli jsme si je pFizpiisobit
vlastnim podminkam, protozZe kazdé dité s glykogenozou je jiné.” Tyto informace, jak
matka p¥iznava, ziskala ¢lenstvim ve spolku METODE] z.s, kde se setkavala s rodi¢i déti
se vzacnym onemocnénim a dal$i informace se ji naskytly diky francouzské asociaci
(L’ Association Francophone des Glycogénoses), ktera sdruzuje déti se vSemi typy

glykogenoz ve Francii.

4.3.5 Kategorie: Hospitalizace

V kategorii odpovédi nazvanou Hospitalizace se komunikacni partnerka vyjadiuje

k Castym  hospitalizacim  své dcery ve vSeobecné fakultni nemocnici
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a v oblastni nemocnici, kde jsou casto dcera hospitalizovana z divodu ptidruzeného
onemocnéni: ,, Neddavno jsme pocitali, kolik dni jsme stravili po nemocnicich a kdyz se to
secetlo dohromady, tak z jedendcti let jsme byli hospitalizované jeden rok. Poprvé jsme
byli prijati, kdyz dceri bylo piil roku. Matka popisuje zkusenosti, které méla pii prvni
hospitalizaci ve spadové nemocnici: ,, Poprve jsme jeli do nemocnice, kdyz dcera
zvracela. Ona zvracela skoro porad a tato situace vznikla z nasi nezkusenosti
S onemocnénim. Asi bychom to zvldadli sami doma. Tehdy nas prijimal pan primar, ktery
uz o nasem vzacném onemocneéni byl informovan od obvodni lékarky. Byla jsem rada, Ze
mu nemusim nic vysvetlovat a on se o nasi dceru vyborné postaral. “ Ale také vypravi
0 negativnich zkuSenostech se zachranou sluzbou: ,,Jednou jsem byla nucena volat
zdchranou sluzbu, protoZe moje dcera opakované zvracela a ja namérila velmi nizkou
glykémii. Lékar ze zachranné sluzby si nenechal vysvetlit zaklady onemocnéni mé dcery
a neveril mi hodnoty namérené glykémie. Ja jsem méla strasny strach, protoze jsem
védeéla, ze dcera musi v nejblizsi dobé do sebe dostat glukozu a on stale vyplioval papiry
adomlouval se s dispecerem. Z mého pohledu to trvalo velice dlouho, ale v nemocnici uz
nas znali, ihned dceri zavedli kanylu a podali glukozu. Od té doby zdachranou sluzbu

¢

nevolame a jedeme primo do spadové nemocnice. *

Tato kategorie je doplnéna o divéin psychicky stav béhem hospitalizace: ,, Ze zacdtku je
dceri hodné zle, potrebuje videt, ze za sebou ma zdzemi, proto jsem rada, kdyz s ni mohu
V nemocnici zustat ja nebo manzel. Také ma strach z injekci, z kanylace, ale jesté vic
Jivadi, kdyz se ji do Zily dava heparinova zatka. Veri tomu, Ze ji to bude stipat. Ale jinak
hospitalizaci snasi dobre. Nikdy jsem od ni neslySela — ja tady nechci byt, chci domii. “
Dale matka popisuje svlij pfistup k hospitalizaci a svilj psychicky stav. Pro matku, jak
je popsano vyse je stresujici situace, kdy jeji dcera netoleruje podanou stravu a rozhoduje
se o tom, zda je nutné jet do nemocnice. Matka popisuje i roli manzela v této situaci:
,,Manzel onemocnéni dcery moc neproziva, ale ja jsem vidycky na nervy a ten okamZzik,
nez reknu, Ze musime jet do nemocnice je pro mé hodné stresujici. Manzel ¢asto musi sam
rozhodnout a pak nas tam i doveze, protoze ja neridim. A za to jsem mu vdécnd. “ Matka
sama piizndva, Ze obéma vyhovuje samostatny pokoj, protoze nema silu vysvétlovat
ostatnim matkdm onemocnéni, kterym trpi jeji dcera. Vyjadiuje se o tom: ,, Drive, kdyz
byla dcera mensi, mi nevadilo, Ze se ostatni matky ptaly na onemocnéni dcery, ale dnes

¢

uz na odpovedi nemam silu, jsem z toho unavenad. ‘
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4.3.6 Kategorie: Skolni prostiedi

Kategorie odpovédi ,,Skolni prostiedi® je zaméfena na $kolni prostiedi, ve kterém se
pohybuje divka s glykogenozou. Zabyva se ptistupem uciteld a spoluzakii k nemocné

divce a k jeji matce.

Komunikaéni partnerka vzpomind na prvni dny pobytu své dcery v matetské Skolce,
kterou zaCala navstévovat ve Ctyfech letech veku: ,,Dcera zacala do skolky chodit
V necelych ctyrech letech. Zpocatku jsem tam s ni chodila na cely den a pak mé ucitelka
ubezpecila, ze to ve skolce zvladne sama a abych si prisla kdykoliv budu potrebovat nebo
mé zavolaji, kdyby se néco delo. Sama jsem videla, ze je mezi ostatnimi détmi spokojena
a Stastna. “ Matka podotyka, Ze bylo nutné informovat ucitele o onemocnéni dcery. Nikdy
neméla problém s tim, Ze by se dcera dobte nezaclenila do kolektivu déti. V matefské
Skolce se setkala s pochopenim personalu a dobrym piistupem k ditéti, ale zacatky byly
tézkeé, vyskytly se i drobné problémy: ,,Jednou jsem méla ve skolce problém, kdy jsem
jednu holcicku presunula u stolecku o jedno misto, abych nakrmila dceru a ucitelka mé
prisla Fict, Ze narusuji ostatnim détem rezim a uvitala by krmeni dcery v kuchyni. Mé se t0
velmi dotklo a zacala jsem brecet, vyresil to az manzel, ktery Si S pani ucitelkou promluvil
a spolecné domluvili strategii krmeni dcery. Jinak jsem se setkdavala s pochopenim,

stacilo jen dobre vysvétlit nasi situaci. *

Ptistup ucitelt a spoluzakl se ani béhem Skolni dochazky nezménil. U¢itelé 1 spoluzaci
jsou matkou informovani o onemocnéni divky. Divka je dobfe integrovana do $kolniho
kolektivu. Fyzicky, mentalné i psychicky je na irovni svych vrstevnikil a Skolni prostiedi
se uzpusobilo div€éinym zdravotnim pottebam. Prvni dny ve Skole komunikac¢ni partnerka
popisuje: ,, Kdyz dcera nastoupila do prvni tiidy, chodila jsem s ni do Skoly kazdy den
na cely den. Po c¢trndcti dnech se se mnou pani ucitelka domluvila na dochazeni v deset
hodin dopoledne a v poledne, kdy se muselo dceri podat mléko se Skrobem do PEGu.
Fungovalo to stejné jako ve skolce. Dale komunikaéni partnerka dopliuje dilezitou
informaci v pfistupu ucitelky pfi planovani kulturnich ¢innosti mimo Skolu: ,, S pani
ucitelkou jsme neustale v kontaktu, kdyz se ji cokoliv na dceri nelibi, zavold a poradi se
se mnou. Stejné tak se domlouvdame, pokud chysta s détmi program mimo skolu, abych
mohla jit s nimi anebo zajistila pro své dité jinou alternativu ohledné stravy. “ Matka méla
obavu, ze vztahy mezi détmi ve Skole budou komplikovanégjsi nez ve Skolce. Je rada, ze

déti ve tiideé maji k sob& pekny vztah. Jsou kamaradi. ,,Spoluzaci znaji dceru uz od skolky
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a berou ji jako sobé rovnou, maji tendenci ji neustale hlidat a dohlizet na ni, proto si
myslim, Ze je dobre, Ze védi o jejim onemocnéni. Nikdy jsem neméla potrebu to tajit. Vim,
ze kdyby se néeco s dcerou stalo, Ze budou védet, jak situaci resit a zavolaji bud’ pani
ucitelku nebo zdachranku.” Na doplnujici otazku, zda by déti umély zareagovat
na eventualni divéinu hypoglykémii, matka odpovida: ,, Verim, ze ano. Kdyz nestihnou
zavolat meé, musely by volat zachranou sluzbu. Ale dcera miva hypoglykémie hlavne, kdyz
zacne zvracet nebo nemiuze prijmout jidlo. Pokud nezvraci, tak jako prvni pomoc dobre

funguji ryzove chlebicky, které vidy nosi u sebe.

4.3.7 Kategorie: Dopad onemocnéni ditéte na rodinu

Posledni kategorie odpovédi se nazyva ,,Dopad onemocnéni ditéte na rodinu®, ve které
komunikac¢ni partnerka popisuje dopad onemocnéni dcerky nejen na chod a Zivot celé
rodiny, ale i na vztahy s kamarady i byvalymi kolegy rodi¢t. V nékolika vétach matka
popisuje situaci v roding: ,, Onemocnéni mé dcery zasdahlo celou rodinu. Dcera potrebuje
kazdodenni péci a nikdo ji nechce hlidat, protoze se boji situaci, které by mohly vzniknout.
Moji rodice na ni umi dohlédnout, ale to je jen na par hodin, pres noc se boji. I tak mi
velmi pomahaji. “ Déle se svétuje: ,, Ztratila jsem vSechny kamarady, které jsem méla pred
onemocnénim dcery. VSichni se mi vzdalili, protoze jsem na né neméla tolik casu. *“ Dale
matka dopliuje: ,, Onemocnénim dcery trpi syn. Drive jsem si to pro samé starosti
neuveédomovala a on to nedaval najevo. Bydlime s rodici, kteri mi s péci o syna pomdahali,
hlavné po dobu, kdy jsem byla s dcerou hospitalizovand v nemocnici. Rodice ho brali
na vylety, na dovolené, jezdil s nimi na tabory, kam dcera jezdit nemohla. Nyni je starsi
a zacind porovnadvat péci, kterd se vénuje dceri a kterd jemu. Matka v tomto ptipadé
doufd ve zménu nazoru svého syna a v nasledné porozuméni: ,,/ kdyz se mu vSechno

snazim vynahradit, nevim, jestli se setkavam s pochopenim z jeho strany.

Komunikaéni partnerka déle popisuje vliv onemocnéni na psychicky stav své dcery:
,,Dcera mi prijde celkové spokojena se svym Zivotem, pritom je ve véku, kdy ostatni
dévcata jsou v puberté. Bojim se, aby se jeji postoj k nemoci nezmenil. Po psychické
strance zvlada onemocnéni docela dobre. Podle mé toho zvlada mnohem vic nez ostatni
vrstevnici, je méné nespokojenéjsi nez zdravé deti, vic si vazi pekného, je vdecna

I3

za jakoukoli zabavu. *

Nemén¢ dilezitou oblasti tykajici se dopadu onemocnéni na €leny rodiny je finan¢ni

stranka rodiny, kterou komunikacéni partnerka popisuje: ,, Financni situace v nasi rodiné
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je dalo by se rict stabilni. Ja dostavam ZTP II. stupné od statu, ktery cely padne
na potreby pro dceru. Nastésti mij manzel md uzasny plat a vsechny nas uzivi.* Matka
spatiuje nejvetsi  problém predevSim v diivéjSim systému pojiStoven, ktery
okomentovala: ,, V minulosti byly roky, kdy financni vydaje byly vyssi nez prijmy. Tehdy
nam pojistovna vitbec nic nepropldcela, protoze glykogenoza nebyla zanesena

Vv tabulkach a my museli dceri kupovat veskeré pomiicky sami. Dnes uz je to lepsi, deti

S touto diagnozou uz automaticky maji narok na pumpu, glukometr i testovaci prouzky

‘

bez dlouhého schvalovani a cekani. *
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5 DISKUZE

Diplomové prace byla zaméfena na oSetiovatelskou péci o dité se vzacnym metabolickym
onemocnénim, jehoZ nazev je ,,Glykogendza I. typu neboli morbus Gierke. V Ceské
republice je priblizné 70 % glykogendz tvoteno typy I, III a IV, ostatni typy glykogendz
jsou vzacnéjsi (Koolman a Rohm, 2012). Smit et al. (2008) udavaji, ze glykogenoza
z ambulance metabolickych a dédi¢nych poruch je k roku 2017 dispenzarizovano osm
pacientd s glykogendzou la typu a dva pacienti typu Ib (Cetnost vyskytu glykogenoz
v CR viz ptiloha 3).

Cilem vyzkumného Setfeni bylo popsat oSetfovatelskou péci o dité s glykogenodzou
a identifikovat problémy, se kterymi se rodice déti s glykogenozou setkavaji. Pro realizaci
vyzkumného Setieni byla zvolena kvalitativni metoda, technika hloubkovych rozhovort
s détskymi sestrami a matkou ditéte, kterému byla diagnostikovéana glykogenéza 1. typu.
Soucasti prace je i1 ptipadova studie ditéte s glykogendzou 1. typu. Jde o detailni popis

jednoho piipadu tohoto vzacného metabolického onemocnéni.

Prvni oblast vyzkumného Setfeni byla zaméfena na oblast znalosti sester o onemocnéni
glykogenodzou 1. typu. Vzhledem k tomu, Ze glykogendzy patii mezi vzacné onemocnéni
av Ceské republice je 1é¢eno pouze deset déti s touto diagnézou, oslovené sestry poskytly
informace o osetfovatelské péci o dité s glykogenozou 1. typu. Rozhovory se sestrami
potvrdily, Ze sestry maji zkusenosti s osetfovatelskou péci o dité s glykogendzou 1. typu
a jsou informované o zakladni problematice onemocnéni. Znalosti a védomosti sester
0 zakladech onemocnéni souvisi zejména s opakovanymi hospitalizacemi ditéte
v nemocnici, kdy byly sestry nuceny informace o onemocnéni samy vyhledavat
v odborné literatufe a na internetu nebo si je zjiStovaly od lékait ¢i rodi¢t nemocného
ditéte. Informovanost matky nemocného ditéte o nemoci je hlubSiho charakteru a vyplyva
Z kazdodenni oSetrovatelské péfe o dceru, u které bylo onemocnéni diagnostikovano
vV prvnich tydnech po narozeni. Diagnostiku onemocnéni v novorozeneckém veku
popisuji Ehrmann et al. (2010) a zaroven dopliuji, Ze se onemocnéni muze projevit
ve tfetim az Ctvrtém mésici po narozeni ditéte. Matka informace o onemocnéni ziskala
aktivnim Clenstvim ve spolku Metod¢j, které sdruzuje rodiny déti se vzacnym
onemocnénim a také Clenstvim ve francouzské asociaci (Association Francophone des

Glycogénoses) sdruzujici rodiny déti i dospé€lych s kterymkoliv typem glykogenozy. Je
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zfejmé, Ze pro zkvalitnéni oSetfovatelské péce je dulezitd spoluprace oSetfovatelského

personalu s rodi¢i nemocnych déti.

V ramci rozhovort byly sestry dotazovany, jaké jsou pfiznaky onemocnéni glykogendzy
I. typu. Dle oslovenych sester mezi hlavni pfiznaky glykogendzy |. typu patii
hypoglykémie, hepatomegalie, laktatova acidoza, metabolicky rozvrat, tzv. obliCej
panenky a opozdénd puberta. Koolman a Réhm (2012) udavaji jako prvni piiznak
glykogendzy I. typu tézkou hypoglykémii vznikajici kratce po narozeni, kterd nereaguje
na podani glukagonu. Dal§im symptomem byva neprospivani a pozd¢ji i hepatomegalie.
Ehrmann et al. (2010) uptesiiuji, ze laktatovd acidéoza a hypoglykémie vznikaji
po kratkém lacnéni, hepatomegalie z divodu ukladani glykogenu a lipidt do jater. Déti
maji vypouklé btisko, tenké koncetiny, pastozni obli¢ej a jsou malého vzrustu. Smit et al.
a centralni obezitu. Sestrami vyjmenované pfiznaky onemocnéni vypovidaji o jejich

zkuSenostech s onemocnénim glykogenoza typu la.

Dalsi oblast otazek, které¢ byly v pribchu rozhovorti sestram kladeny, se tykala lécby
onemocnéni. Dle oslovenych sester je zdkladni 1écbou glykogendzy 1. typu pravidelné
podavani stravy obohacené o kukufi¢ny Skrob, ktery je schopny udrzovat hladinu
glykémie ve fyziologickém rozmezi, tak aby nedoSlo k nebezpecné hypoglykémii.
S timto vyrokem souhlasi Heller et al. (2008), a zaroveil upozoriiuji na omezeni piijmu
sacharozy a fruktézy béhem dne a prevenci hypoglykémie béhem noci. O omezeni
fruktozy se zmifovala pouze sestra S5, ktera prohlésila: ,,Je dileZité vynechat nebo
alespon omezit z jidelnicku ovoce, protoze obsahuje fruktozu. “ A sestry S3 a S6 kladly
diraz na omezeni tuki ve stravé ditéte. Tato omezeni uvadi i Teplan et al. (2006, str. 316),
ktery terapii u glykogenozy 1. typu charakterizuje: Terapie spociva v podavani syrového
kukuricného skrobu a maltodextrinii; ve stravé je nutné eliminovat galaktozu a fruktozu
a omezit prijem tukii. U déti s glykogendzou I. typu se také klade diraz na substituci
vitamind a mineralnich latek, zejména kalcia a vitaminu D, jak popsal Kishnani et al.
(2014). Vhodnost pfijmu vitamint, mineralnich latek a probiotik ve stravé uvadély
i oslovené sestry. Dle Kolafové et al. (2016) je ze stravy nutné vyfadit potraviny
obsahujici monosacharidy a disacharidy, protoZe vedou ke zhorSeni laktatové acidozy,
rychle zvysuji glykémii, coz vede k vyplaveni inzulinu. Skroby, které jsou sougasti diety
ditéte s glykogen6zou, musi mit snizeny obsah disacharidi, aby nevedly k rozvoji obezity

ditéte. Ve vyzivé je nutné omezit i piijem mléka a tukt z divodu zvySeného rizika
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hyperlipidémie. Omezeni piijjmu mléka mlze vést k nedostatku vapniku, proto
je doporucovana suplementace vapniku a vitaminu D, vitaminu C a dalSich latek
(Kolarova a Honzik, 2016). Dle Kishnani et al. (2014) je nutné udrzovat stabilni hodnotu
glykémie na vice nez 3,8 mmol/l a pokud je glykémie nizsi nez 3,3 mmol/l musi byt
zahajena 1é¢ba hypoglykémie. Matka v rozhovoru popisovala, ze je dulezité udrzovat
hladinu glykémie v rozmezi 3,5-5,5 mmol/l na la¢no, protoze Casté hypoglykémie by

mohly vést ke vzniku komplikaci.

S kazdym onemocnénim souvisi riziko vzniku komplikaci. Sestry jako komplikace
glykogenozy 1. typu nejcastéji uvedly poSkozeni jater a ledvin. Zminily se o hypertenzi,
nadorech jater a dokonce uvedly i1 psychické obtize. Sestrami uvedené komplikace jsou
jen zlomkem téch, které by mohly vzniknout. Smit et al. (2008) ve své knize vénujici
se metabolickym chorobdm u glykogenozy I. typu popsal i riziko osteopenie z divodu
snizené mineralizace kosti, anémie z nedostateéné tvorby erytrocytt, polycysticka ovaria,
hyperlipidemii a jaterni adenomy. Dale uvadi skute¢nost, ze komplikace onemocnéni
mohou vzniknout v jakémkoli véku ditéte a casnou 1é¢bou a dobrou kompenzaci 1ze jejich
vznik oddalit. Z rozhovorii vS§ech komunikacnich partnerek byla zjisténa nejbéznéjsi
a nejobavangjsi komplikace tohoto onemocnéni, kterou je hypoglykémie vznikajici diky
dalSimu pfidruzenému onemocnéni. Nejcastéji k hypoglykémii dochézi z davodu
zvraceni, prijmu, febrilie nebo respiraéniho onemocnéni. Pokud dité¢ netoleruje anebo
neni schopno pfijmout stravu enterdlni cestou, je nutny pfisun glukozy cestou
parenteralni. Dle Kishnani et al. (2014) se miize hypoglykémie 1é¢it dvojim zpiisobem.
Prvnim zplisobem je dodat ditéti rychle plisobici glukdzu ve formé svaciny s kukufiénym
Skrobem nebo prostiednictvim komercné vyrabénych tablet obsahujici glukézu. Pokud
neni tolerovano ani podavani stravy sondou, je nutnd hospitalizace a intravendzni 1écba
doplituje Smit et al. (2008). S témito vyroky se ztotoZiluje matka nemocného ditéte, ktera
jako prvni pomoc pfi hypoglykémii podava ditéti ryZové chlebicky nebo malé davky
bezlaktdozového mléka s kukuficnym Skrobem a soucasné sleduje hladinu glykémie.
Pokud dité tuto stravu netoleruje, matka neotali a jede s ditétem do nemocnice, kde
je podana glukoza parenteralnim zptisobem. Sestry z JIP uvedly, ze prvnim opatfenim pfi
pfijmu ditéte do nemocnice je zavedeni periferniho Zilniho katetru a bolusové podani 10%
glukozy, poté nasleduje aplikace infuzni terapie 10% glukozy za soucasného sledovani
hladiny kapilarni glykémie na glukometru nebo v laboratofi do té doby, nez dit€ zacne

mit stabilni hladinu glykémie a toleruje podévanou stravu. Ke spravnému postupu
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pti lé¢be inkurentniho onemocnéni slouzi ,,emergency list®, ktery obsahuje podrobné
pokyny pro zdravotnicky persondl a matka ho ptredklada pti hospitalizaci v jakékoli
nemocnici (pfiloha 4). Myslim si, ze povédomi o zdkladnim zptsobu 1é¢by hypoglykémie
u déti s glykogenozou by mély mit nejen rodice a ucitelé, ale 1 blizké okoli ditéte véetné
sester, zvlasté¢ pokud si jsou védomi, Ze se v jejich blizkosti nachazi jedinec s touto

diagnézou.

Dalsi vyzkumnd otdzka byla zaméfena na specifika oSetiovatelské péce o dité
s glykogenozou. Osetfovatelska péce o dité s glykogenozou byla zkouméana z pohledu
sester z luzkového détského oddéleni a doplnéna o informace z pohledu matky
nemocného ditéte. Sestry zatadily do specifické oSetfovatelské péce oSetrovatelské
¢innosti tykajici se vyzivy ditéte, sledovani glykémie, péce o periferni Zilni katetr a péce
o perkutanni endoskopickou gastrostomii. K poskytnuti spravné oSetfovatelské péce
potfebuje dit¢ odpovidajici specidlni pomicky, mezi které sestry zatfadily enteralni
pumpu a doméci glukometr. Matka ditéte se se sestrami shodla na vySe vyjmenovanych
¢innostech oSetrovatelské péce a ke specifickym pomickam pftiradila hodinky, které dité
pouziva k pfipomenuti pravidelné stravy a specialni piivések s tidaji o onemocnéni, ktery

nosi vzdy, kdyz se samo vzdali z domu (obrazek 3).

Péte o PZK, véetnd jeho zavedeni patii pro sestry (hlavné sestry z JIP) k rutinnim
vykontim. K zavedeni PZK sestry piistupuji pti kazdé hospitalizaci ditéte, aby mu mohla
byt podéna parenteralné glukoza. Zavedeni PZK probiha za sterilnich podminek, dilezita
je spravné zvolena velikost periferniho katétru. Za jediny problém pii zavadéni kanyly
sestry povazuji strach ditéte a $patné hmatné zily. K pé¢i o PZK uvadi S9: ,, Periferni
kanylu je nutné kazdy den zkontrolovat, hlavné jestli je priichodnd a jestli okoli vpichu
neni zarudlé nebo bolestivé. Pak by se musela vytahnout.* Sestry se v rozhovoru také
zmituji, ze je dilezité zaznamenat tidaje o zhodnoceni stavu PZK do zdravotnické
dokumentace ditéte a pokud to stav PZK dovoluje ponechat jej co nejdéle, aby se vylou&il
strach a stres ditéte z dalsiho zavedeni PZK. Sedlafova et al. (2017) doporuéuji vyménu
kryti PZK, pokud je kryti kanyly poskozené, zne¢isténé, vihké nebo se odlepuje. Interval
pfevazu by mél byt kazdych 5—7 dni. O této skutecnosti se zddnd sestra nezmifiuje, coz
je pravdépodobné dano kratsi hospitalizaci ditéte nez 5 dni. Dle Vytejckové (2015)
je diivodem pro odstranéni PZK ukonéend intravendzni 1é&ba, neprichodnost katétru,
zavedeni CZK a uplynuti maximéalni mozné doby pro zavedeni katétru (72-96 hodin).

Pokud nejsou patrné zadné znamky komplikaci, I1ze po dohodé s 1ékafem ponechat PZK
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déle nad stanovenou dobu. Obcas je mozné se setkat s extrakci periferniho katétru

samotnym pacientem.

Péte o PEG (obrazek 1) patii kdalSim oSetfovatelskym cinnostem u ditéte
s glykogenozou, které sestry provadéji dle doporucenych osetiovatelskych postupt. Pii
vyzkumném Setfeni se o oSetiovani ditéte s PEG zminovaly velmi stru¢né. Sestry
kazdodenné sleduji prichodnost stomie a jeji okoli a spravné uzavieni systému po podani
stravy, také enteralni stomii kazdodenné ptevazuji a okoli stomie oSetiuji specidlni masti.
Drlikova et al. (2016) podrobné¢ popisuji €isténi stomické sondy, kdy je vhodné povolit
fixaci a povytdhnout ji po sond¢€, poté misto vpichu zkontrolovat, ocistit, odezinfikovat
a znovu peclive fixaci pfitdhnout. Déle sestry upozoriiuji na nutny proplach gastrostomie
¢ajem nebo ptrevarenou vodou. S touto skutecnosti také Drlikova et al. (2016) souhlasi
a upozoriuje na nevhodné tekutiny mezi které patii predev§im dzusy, limonady, ovocné
Stavy nebo mineralky, které by mohly zpiisobit ucpédni stomie. Z analyzy rozhovort se
sestrami vyplyva, Ze sestry ze standardniho ltiZkového oddéleni pii péci o PEG
spolupracuji s matkou. Pro matku se péce o PEG stala béznou kazdodenni aktivitou
od doby zavedeni vyzivové sondy ditéti. Pé¢i o PEG v domacim prostiedi popisuje:
~Kazdy den vecer prevazuji PEG. Oblast kolem PEGu ocistim Betadinem a nanesu

‘

Calmoseptin mast, ocistené misto prekryji mulem a prelepim.

oSetrovatelské péce o dité s glykogendzou 1. typu v domacim prostiedi i pii1 hospitalizaci
v nemocnici. Heller et al (2008) a sestry se shoduji na pravidelném podavani stravy ditéti
kazdé 2,5-3 hodiny. Vé&tsina sester uvedla podavani bezlaktézového mléka s kukuficnym
Skrobem kazdé 3 hodiny pies den do PEG. Se zvysujicim se vékem ditéte se zvysuje
mnozstvi podavaného bezlaktozového mléka a davky kukuficného Skrobu. Peroralné
je ditéti podavana strava bohata na obsah $krobu a bilkovin, konkrétné ryze, brambory,
libové maso. Matka dietu ditéte popisuje takto: , Dcera nyni sni jednu porci velmi
dietniho jidla — maso na vode, ryba, ryze nebo brambory. Jidla se hodné lisi svym
slozenim treba ryze udrzi glykémii mnohem déle nez brambory. A ovoce, to nesmi viibec,
protoze obsahuje fruktozu, neméla by jist ani tuky ani cukry, hlidat by se mélo vsechno.
Dale specifikuje stravu, kterou podavéa do PEG: ,, Do PEG davame bezlaktozové mléko
AL 110 a pridavame Gustin, coz je kukuricny Skrob. Jednu davku pripravuji ze 150 ml
mléka s 25 g Gustinu a trochu poprasim Nutrisonem. Na noc ma jen bezlaktozové mléko

do PEG bez niceho. Drive jsme do ného pridavali Glukopur.” Skroby udrzuji
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normoglykémii po urcitou dobu, uvadéji sestry S1, S2 a S5. Dle Kolarové et al. (2016)
K udrzeni stabilni glykémie se pouziva ,,nevareny” kukuficny Skrob, ktery ma nizky
glykemicky index a uvolnuje glukézu pomaleji. VeCer byva aplikovano bezlakt6zové
mléko kontinudlné do nazogastrické sondy nebo vyzivové gastrostomie prostiednictvim
enteralni pumpy (obrazek 2). Kontinualni vyziva se musi zahdjit do jedné hodiny
po podani vecete a ihned po ukonceni aplikace musi nasledovat snidané, uvadi Kolarova
etal. (2016). Bezlaktézové mléko byva obohacené o glukozu, jak popisuje Kolarova et al.
(2016). Komunikaé¢ni partnerky poskytly v rozhovoru stejnou informaci, pouze matka
navic dodava: ,,Na noc ma jen bezlaktozové mléko do PEG bez niceho. Drive jsme
do ného pridavali Glukopur.* Slozeni potravin podavané ditéti bylo popsano vyse
I s potravinami, které musi byt omezeny nebo zcela vylouCeny z jidelnicku. Strava
nemocného by se méla skladat ze 60-70 % sacharidi, 25-30 % tukid a 10-15 % bilkovin,
uvadi Heller et al. (2008).

Jak jiz bylo vySe zminéno u ditéte s glykogendézou I. typu je nutné dodrZovat
antihypoglykemicky rezim, aby se pfedeslo nezddoucim komplikacim. VSechny sestry
pokladaji za dutlezit¢ pravidelné meéfeni glykémie. Glykémie byva méfena
prostfednictvim osobniho glukometru nebo zaslanim vzorku kapilarni krve do laboratote.
Vyhodou glukometru je rychle dostupny vysledek. Hladina glykémie se zpocatku
hospitalizace méfi kazdou hodinu, po stabilizaci stavu ditéte se interval méfeni
prodluZuje. Zékladnim pravidlem pro monitoring glykémie je métfeni glykémie pied
jidlem, pfed podanim kukufi¢ného Skrobu, pted anebo po télesné namaze a 2-3 dny pred
navstévou lékare, kde je dit¢ dispenzarizovano (Kishnani et al., 2014). V domacim
prostiedi neni nutné glykémii méfit Casto. Matka na frekvenci méfeni glykémie
odpovédéla: ,,Jednu dobu jsme glykémii mérili pred kazdym jidlem. Poté, co byla dcera
stabilni a kompenzovana, tak nam doporucili mereni omezit treba na kazdou stiedu. Ale
bylo obdobi, kdy meéla hypoglykémii v urcitou hodinu, tak jsme hlidali tyto casy.
Nejcastéji dochazelo k hypoglykémiim mezi Sestou a sedmou hodinou vecer a pak kolem
treti v noci. Nyni ji mérime jen, kdyz prijima jidlo usty, abychom védeéli v kolik hodin
Ji mame podat mléko do PEG.* Tento vyrok potvrzuji Kishnani et al. (2014) a také
upozoriuji na ¢astéjsi méteni glykémie zpocatku onemocnéni, nez dojde ke stabilizaci
stavu ditéte a optimalnimu davkovani potravy. Dle mych zkuSenosti je diilezité nastaveni
mnozstvi pouzivaného Skrobu, tak aby hladina glykémie byla stabilni. Pozdé&ji 1ze méfit

glykémii nahodné, aby se predeslo asymptomatické glykémii.
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Posledni vyzkumna otdzka byla zaméfena na problémy, se kterymi se setkdvaji rodice
ditéte s onemocnénim glykogeno6zou. Tato vyzkumna otdzka byla vénovana predev§im
matce ditéte s timto onemocnénim, ktera pfiznavala své obavy a problémy v béznych
dennich cinnostech, ve Skolni dochazce a v neposledni fad¢ i v dopadu onemocnéni

na dité a celou rodinu.

Chronicky nemocné dité predstavuje pro celou rodinu uréitou zatéz nejen fyzickou, ale
I psychickou a zalezi na kazdém jedinci, jak situaci vnima. V rodin€ s nemocnym ditétem
mohou nastat problematické situace v jakékoli oblasti. Z vyzkumného Setfeni vyplynul
prvni problém tykajici se vyzivy. Pro dité s glykogenozou je dulezité pravidelné podavani
stravy pres den i v noci, proto je pro matku velmi stresujici védomi, Ze by mohlo dojit
k technické poruse enteralni pumpy nebo ke komplikacim s vyzivovou sondou a dal$im
ptisluSenstvim, na kterém je dité celozivotné zavislé. Poruchy enteralni pumpy je nutné
thned fesit jinym alternativnhim podavanim stravy, aby nedoslo u ditéte k hypoglykémii.
Matka se svétila: ,, Také se stalo, Ze se dceri pri podani stravy zalomil konektor, ktery
propojuje pumpu s PEG a nikdo ho nemohl vytahnout. Bylo to vV dobé, kdy méla byt
spustena pumpa s mlékem a my jsme nevédeli jakym zpiisobem dceru nakrmime. Nakonec
se manzelovi povedlo konektor vytahnout, jinak bychom museli jet do nemocnice a zajistit
Jji prisun stravy jinym zpisobem. Dle Kishnani et al. (2014) lze rodi¢iim doporucit
pravidelnou kontrolu alarmii enteralni pumpy, kontrolu setd, které jsou potieba
Kk propojeni s vyzivovou sondou a béhem noci nastaveni vice alarmt pro obcasnou
kontrolu kontinualniho podavani mléka, aby se v¢as zabranilo komplikacim. Smit et al.
(2008) fadi zacatky no¢niho kontinualniho podavani vyzivy nasogastrickou sondou
do roku 1974. Touto 1écbou byl zabezpecen kvalitnéjsi spanek jak déti, tak rodici. Také
upozornuje na dikladnou edukaci rodicti a podrobné vysvétleni technickych detaild, aby
duvérovali systému enteralni pumpy. Kazdy vykyv v oblasti vyzivy ditéte s sebou piinasi
dalsi a dalsi problémy, které je potieba feSit. Strava u ditéte s glykogendzou, ktera
je podavana peroralné, je spojena s riziky. Matka se v rozhovoru zminuje o priujmech,
kterymi divka trpi po pfijmu vétS§iho mnoZstvi stravy per os: ,, I kdyz je dcera témér zavisla
na PEGu, ma chut' i na bezné jidlo, ale paradoxné ¢im vic toho sni usty, tim vic chodi
zejména v noci na toaletu. A tyto necekané nocni prujmy znamenaji vypnuti pumpy, kdy
dcera sedi na toalet¢e a ja ji krmim alespon stiikackou do PEGu, aby nedoslo
k hypoglykémii.“ Smit et al. (2008) popisuji prijmy, distenze stieva a flatulence jako

vedlejsi ucinky vét§iho mnozstvi podaného kukuticného Skrobu. Dalsi problém spojeny
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s pfijimanim peroralni stravy se objevil v dob¢, kdy se u ditéte zménil zplisob podavani
mléka zpodavani stravy nasogastrickou sondou na podavani potravy pies PEG.
Z pocatku onemocnéni bylo zavadéni nasogastrické sondy obtizné a pro oba rodice velmi
stresujici, proto uvitali zavedeni PEG. Dle Muntau (2009) u kojenct a malych déti Casto
dochazi k dislokaci nasogastrické sondy, nasledné aspiraci a mozné hypoglykémii, proto
se u nich doporucuje zalozeni PEG. Nicméné podéavani stravy vyzivovou gastrostomif

zpusobilo u ditéte nechut’ ptijimat potravu usty.

Podavani stravy ditéti je tizce spojeno s pravidelnou kontrolou hladiny glykémie. Dalsim
problémem, ktery vnima celd rodina vcetné ditéte je riziko hypoglykémie. Matka
se svéfila sobavou, ze u dcery nerozpoznd ptiznaky hypoglykémie. Nastup
hypoglykémie mtize byt pomaly, objevuji se centralni pfiznaky jako je celkova slabost,
nesoustfedénost, nevolnost, tfes az kieCe. Typické je u pacienta bledost, upocenost,
povrchni dychéni, tachykardie a zvySeny krevni tlak. Pfi zdvazné hypoglykémii miize
jedinec na okoli plisobit jako opily, mize byt zmateny az agresivni (Zadak et al., 2017).
Matka ptiznaky hypoglykémie u své dcery popisuje: ,, Dcera méla uz hypoglykemii tolik,
Ze to na ni nepozndam. Ona prijde, mluvi, odpovida na dotazy, ale pritom ma tieba hladinu
glykémie 1,0 mmol/l. Vitbec nema klasické priznaky typu maldtnost, ospalost, upocenost,
tres. Ale kdyz uz je spise hadrovitd a zacina byt protivna, fiiukd, kitoura, to uz je potom
hladina glykémie neméritelna.” Asymptomatickd hypoglykémie byva z divodu
zvyseného laktatu, ktery slouzi jako alternativni zdroj pro CNS, i kdyz je glykémie velmi
nizka (Muntau, 2009).

Kazda matka ma obavy o budoucnost svych déti a matka chronicky nemocného ditéte ma
tyto obavy opravnéné. Pfi rozhovoru se mi matka svéfila se strachem z komplikaci
onemocnéni. Ale jak sama udava, je informovana lékafi o hrozici transplantaci jater, ktera
by mohla byt dobrou volbou v 1écbé ditéte, ale vzhledem k moznym rizikiim se snazi dité
udrzet co nejvice kompenzované, aby moznost transplantace co nejvice oddalili. Dle Smit
etal. (2008) komplikace glykogen6zy mohou vzniknout v jakémkoli véku ditéte, nicméné
vCasnym zahdjenim terapie a dobrou kompenzaci hladiny glykémie lze jejich vznik
oddalit. Cim je dité starsi, tim oblast matéinych problémti sméfuje spise k pubertalnimu
obdobi nemocného ditéte a boji se zmén jeho postoji k 1é¢bé onemocnéni a k sobe
samému. Vagnerova (2017) jedenactileté dité fadi do obdobi stfedniho Skolniho véku,
kdy se dité ptipravuje na obdobi dospivani. Zacharova a Simi¢kova-Cizkova (2011)

obdobi puberty pfifazuji k véku 12,5 let u divek a 13 let u chlapct. Typickym znakem
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dospivani je télesné a pohlavni dozravani, po psychické strance v tomto obdobi dochazi
k fazi hledani a rozvoje vlastni identity, kdy se pubescent zabyva sam sebou, sebepoznava
se, dilezita je i ziskani sebeucty. Matka popisuje psychicky stav své dcery: ,, Dcera mi
prijde celkem spokojena se svym zivotem, pritom je ve véku, kdy ostatni devcata jsou
V puberté. Bojim se, aby se jeji postoj k nemoci nezmenil. Po psychické strance zvlada
onemocnéni docela dobre. Podle mé toho zvlada mnohem vic nez ostatni vrstevnici,
je méné nespokojenéjsi nez zdravé deéti, vic si vizi pékného, je vdecnd za jakoukoli
zabavu. “ Znalost jednotlivych vyvojovych stadii ditéte a jejich specifik je nutna pro
zvladnuti spravné komunikace s ditétem, které v obdobi onemocnéni je zvlasté citlivé
(Venglarova a Mahrova, 2006). Plevova a Slowik (2010) charakterizuji prozivani nemoci
ditéte podle vychovnych postoji v roding, které spole¢né s dobrymi vztahy vsech ¢lenti
rodiny ovlivni dalsi vyvoj onemocnéni ditéte. Prozivani nemoci ditétem i matkou se velmi
Casto odrazi pii spolupraci se zdravotnickym zafizenim, kde se matka nejednou setkala
S negativnim pfistupem. Pfi pfevozu do nemocnice nevyuzivd pomoc zachranné sluzby,
protoze se zde setkala s neochotou a nepochopenim ohledné onemocnéni dcery. Naopak
chvali spadovou nemocnici, ve které ji zdravotnicti pracovnici vysli v mnoha ptipadech
vstiic a maji dobré znalosti o onemocnéni vzhledem k ¢astym hospitalizacim ditéte.
To potvrzuje sestra S2 svym vyrokem: ,, Rodice znaji dité a jeho diagnozu nejlépe. Dokazi
vyhodnotit odchylky od normdlu a zhorseni stavu daleko drive nez okoli a jednoznacné
Jjsou prinosem pri péci o dité. Navic jsou velice mili, vstricni, vdeécni za nasi péci
a Vv pripadeé hospitalizace jsme velice rady za jejich pritomnost. O nemoci védi vse a casto
maji rozhodujici slovo pri vedeni léchy. Myslim si, ze kvalitni vzdjemna spoluprace
rodiny a oSetfujiciho personalu vede ke spokojenosti ditéte a lepSimu prubéhu

hospitalizace.

Dalsi problémy rodict, které by se daly ocekéavat u ditéte s glykogendzou byly zatazeny
do socialné kulturni oblasti, pfedevs§im Skolniho prostiedi. Matka mé& v rozhovoru
informovala, ze je dulezit¢ podat ucitelim Skoly a Skolky co nejvice informaci
0 onemocnéni. Tim lze pfedejit problémiim nebo je zmirnit na minimum. Ukazalo se, Ze
ucitelé matce vysli vstiic s doprovazenim ditéte pii pobytu ve Skolce i ve skole v prvnich
dnech nez se na dit€ a jeho potfeby adaptovali. Umoznili matce jeji pfitomnost na
potadanych kulturnich akcich a vyletech a nadale ji umoziuji ptistup do Skoly v dobg,

kdy matka musi podavat ditéti stravu. Divka se dobie zafadila do kolektivu, fyzicky,
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psychicky i rozumové je na Grovni svych vrstevniki, ktefi se ji v kazdé situaci snazi

pomahat.

V neposledni fad¢ bylo dulezité vénovat se ve vyzkumném Setfeni dopadu onemocnéni
na rodinu ditéte. Matka se svétila, Ze onemocnéni ovlivnilo nejen chod a zivot celé rodiny,
ale i vztahy s prateli a byvalymi kolegy ze zaméstnani. Matka vypovidala: ,, Onemocnéni
mé dcery zasahlo celou rodinu. Dcera potiebuje kazdodenni péci a nikdo ji nechce hlidat,
protoze se boji situaci, které by mohly vzniknout.“ Plevova a Slowik (2010) uvadéji, ze
0 nemocné dit¢ nejCastéji a trpi nejvice pii adaptaci na zavazné onemocnéni ditéte.
U matek byva pozorovana fada neurotickych problému — bolesti hlavy, nespavost, strach
a uzkost. Tato situace je patrnd z vyjadfeni matky: ,, Manzel onemocnéni dcery moc
neprozivd, ale ja jsem vidycky na nervy a ten okamzik, nez reknu, Ze musime jet
do nemocnice je pro mé hodné stresujici. *“ Déle si matka stézuje, ze onemocnénim dcery
trpi 1 jeji syn, 1 kdyZ se mu vSechno snazi vynahradit. Ostatni déti v rodiné mohou mit
pocit, ze jim rodi¢e nevénuji tolik pozornosti a péce, vysvétluji Plevova a Slowik (2010,
str. 56) a dale dodavaji: ,, Psychologicky dopad nemoci na sourozence nemocného ditéte
hodné zavisi na tom, zda jsou potreby téchto deéti dostatecné zabezpeceny, zda nejsou
emocné deprimované. “ Nemén¢ dillezitym socidlnim aspektem, ktery se dotykéd vSech
¢lend rodiny je finan¢ni situace rodiny. Matka vzpominala na obdobi, kdy dcefi
diagnostikovali onemocnéni glykogendzou I. typu. Toto onemocnéni nemélo ¢iselnou
diagnézu a nebylo mozné Zadat vSeobecnou zdravotni pojiStovnu o poskytnuti
potiebnych zdravotnich pomticek napt. glukometru, enterdlni pumpy a piisluSenstvi.
Rodice tedy byli nuceni zadat o zdravotnické pomiicky slozitou cestou nebo si je kupovat
sami. V dnesni dobé¢ se situace v pojistovnach a piifazovani novych ¢iselnych diagnoz
K onemocnéni zlepsila. Matka celodenné peCuje o dceru a pobira prispévek na péci
Il. stupné. Rodina je po finan¢ni strance zajiSténa diky dobrému zaméstnani otce.
V ptipad¢€ nouze se rodina mize obratit na organizace a spolky, jejichz jsou ¢leny a které

pomahaji rodindm s détmi se vzacnym onemocnénim.
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6 ZAVER

Cilem vyzkumného Setfeni bylo popsat oSetfovatelskou péci o dit€¢ s glykogen6zou
a identifikovat problémy, se kterymi se rodice déti s glykogenozou setkavaji. Pro realizaci
vyzkumného Setfeni byla zvolena kvalitativni metoda, technika hloubkovych rozhovora
s détskymi sestrami a matkou ditéte, kterému byla diagnostikovana glykogenoza I. typu.
Soucasti prace je i kasuistika ditéte s glykogendzou 1. stupné. Jde o detailni popis jednoho

piipadu tohoto vzacného metabolického onemocnéni.

Prvni vyzkumna otazka byla zamerena na stanoveni hlavnich zasad osetFovatelské péce

o déti s glykogenozou.

Déti s glykogenozou jsou ohrozeny nahlymi tézkymi hypoglykémiemi, proto zakladni
terapie glykogendzy spociva v podavani specialni diety. Strava détem musi byt podavana
pravidelné, v pfedepsaném mnozstvi. Dllezité je omezeni tukt, sacharidl a disacharidi
V potrave, naopak vylou¢eny nesmi byt skroby, které udrzuji stabilni hladinu glykémie.
V noci je strava poddvana kontinudlné¢ nasogastrickou sondou nebo perkutanni
endoskopickou gastrostomii, kterd je specidlnim setem propojena s enterdlni pumpou.
Podava se bezlaktozové mléko obohacené o glukdzu nebo bez ni. Pres den je mozné
podavat dietni potraviny peroralné¢ nebo Ize vyuzit PEG a podat bezlaktozové mléko
jednorazové tentokrat s ptidavkem kukufi€ného Skrobu. Soucasné s podavanim stravy
je nezbytny selfmonitoring glykémie. Glykémie se méfi na laéno a méla by byt udrzovana
vV rozmezi 3,5 — 5,5 mmol/l. Je nutné vyhybat se hypoglykémiim, které mohou zpisobit
nezadouci komplikace. V ptipad¢ péce o PEG je nutna kontrola jeho funk¢nosti, stejné
jako nutriéni pumpy. V opacném piipad¢ se musi strava ditéti podat jinym zplisobem.
V ptipadé akutniho stavu, kdy je potfeba dité pfijmout k hospitalizaci a podat mu glukézu

parenteralni cestou, ma k pfi sobé emergency list s podrobnymi pokyny 1é¢by.

Druha vyzkumna otazka byla zamérena na identifikaci problémii, se kterymi se rodice

deti s glykogenozou setkavaji.

NejbéznéjSim problémem pro rodice déti s glykogendzou je nahla nefunk¢énost enteralni
pumpy. S touto nezadouci udélosti je spojeno riziko hypoglykémie. Casté hypoglykémie
vedou k pozdnim komplikacim onemocnéni jako je opozdéna puberta, oblicej panenky,
adenomy jater, rizné nefropatie apod. Chronické onemocnéni ditéte ma vliv na chod celé

rodiny. Jak bylo zjiSténo, Vv rodiné vedle matky, na kterou jsou kladeny velké fyzické
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I psychické naroky se onemocnéni dcery podepisuje i na psychickém stavu starsiho ditéte,
které se citi byt opomijeno. Rodice z diivodu kazdodenni péce o dité ptichazeji o pratele.
Pro spravny vyvoj obou déti je rodina dilezitym zédzemim, které jim poskytuje jistotu

a bezpedi.

Treti vyzkumna otazka byla zamérena na teoretické znalosti sester o daném onemocnéni.
Z vyzkumného Setfeni vyplynulo, Ze sestry umi onemocnéni definovat, vyjmenovat
hlavni ptiznaky, diagnostické metody a popsat 1€cbu. OSetrovatelska péce o dité s timto
vzacnym metabolickym onemocnénim spoc¢iva v podavani specialni diety, v pravidelném
vyhodnoceni hladiny glykémie, zavedeni PZK a osetfovani PEG. Je patrné, Ze ve viech
oblastech zivotnich aktivit a zdravotniho stavu ditéte, povazuji sestry spolupraci s rodinou

za nedilnou soucast osetfovatelské péce.
6.1 Vyuziti vyzkumného Setfeni v praxi

Vzhledem kmalému vyzkumného souboru nelze vysledky studie zevSeobecnit.
To znamena, ze externi validita vyzkumnych dat je pomérné nizka. Nicméné interni
validita mize byt pro management participujici nemocnice relativné vysoka. Proto je
pottebné vysledky ptfedkladané kvalitativni studie ovéfit prostfednictvim vyzkumu
vétsiho rozsahu. Hypotézy pro kvantitativni vyzkum jsou: H1: Incidence glykogen6z ma
Vv Ceské populaci rostouci tendenci. H2: OSetfovatelska péce o déti s glykogenozou se 1isi

Vv zévislosti na jejich véku a typu onemocnéni.

Vysledky vyzkumného Setfeni budou nabidnuty k publikaci ve védeckém casopise

,Pediatrie pro praxi®.
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9 SEZNAM ZKRATEK

ABR

BE

BL

BMI

CK

cm

CNS

DNA

ECHO

EKG

EMG

EP

FN

G6P

acidobazicka rovnovéha

Base excess — metabolicka slozka acidobazické rovnovahy
bezlaktézové mléko

Body mass index

kreatinkinaza

centimetr

centrdlni nervova soustava

C —reaktivni protein

centralni zilni katetr

Ceska asociace vzacnych onemocnéni
Ceska republika

pocet dechti

diagnoza

deoxyribonukleova kyselina
echokardiografie — ultrazvukové vysetieni srdce
elektrokardiografie

elektromyografie

enteralni pumpa

fakultni nemocnice

gram

Gustin — kukuti¢ny skrob

Glukdza-6- fosfataza



GSD
H/V

hod

JIP

KCI

KO
kPa
MgSO4
min
MKN-10
ml
ml/hod
mmol/I
NaCl
NGS
pCO2
PEG
pH

PR
PUR

PVC

Glycogen Storage Disease (glykogendza)

hmotnost / vyska

hodina

mezinarodni jednotka, mérna jednotka pro mnozstvi ucinné latky

jednotka intenzivni péce
chlorid draselny
kilogram

krevni obraz

kilopascal

magnezium sulfat
minuta

Mezinarodni klasifikace nemoci
mililitr

mililitrti za hodinu
milimol na litr

chlorid sodny
nasogastricka sonda

parcialni tlak oxidu uhli¢itého

perkutanni endoskopicka gastrostomie

potencial vodiku

vlna P az QRS komplex, zaznam elektrickych potencialii srdce

polyuretan

polyvinylchlorid



W

PZK

tbl.

TK

TT

tzv.

USA

ZTP

periferni zilni katetr
tableta

krevni tlak

télesna teplota
takzvang¢, takzvany
Spojené staty americké

zdravotn¢ télesné postizeni



Piiloha 1 Vyzkumné otiazky pro sestry na détském oddéleni

1.

2
3.
4

© © N o o

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.
23.

Jaké je Vase nejvyssi dosazené vzdelani?

Kolik je Vam let? Jak dlouho pracujete ve zdravotnictvi jako sestra?

Na kterém odd¢leni (stanici) aktualné pracujete a jak dlouho?

Pecovala jste nékdy o dité s onemocnénim zvaném glykogen6za? Pokud ano, jaky
typ onemocnéni to byl?

Co vse vite o tomto onemocnéni? Jaka je 1écba, komplikace ev. progndza?
Vyjmenujte zakladni piiznaky tohoto onemocnéni.

Kde nebo od koho jste ziskala informace o tomto onemocnéni?

Z jakého diivodu je na Vase oddéleni dité s glykogen6zou piijimano?

Jak Casto je u Vas na oddéleni dité s glykogendzou hospitalizovano?

.Jak dlouho trva primérna hospitalizace ditéte s glykogendézou na VaSem

oddéleni?

V ¢em si myslite, Ze je oSetiovatelska péce o dité¢ s glykogendzou specificka?
Pouziva dit€ néjaké specifické pomticky? Pokud ano, jaké?

Jaka jsou specifika oSetfovatelské péce v oblasti stravovani ditéte s
glykogeno6zou?

Jaka jsou specifika oSetfovatelské péCe v oblasti hygieny ditéte s timto
onemocnénim?

S jakymi nejcastéjSimi problémy se setkdvate pii oSetfovatelské péci o dité
s glykogenozou?

Sjakymi nejcastéjSimi potfebami ditéte s glykogendézou se setkavate pri
oSetfovatelské péci?

Umoziujete na Vasem oddéleni (stanici) hospitalizaci ditéte spolecné s rodi¢em?
Pokud ano, jaka je spoluprace mezi Vami a rodi¢em?

Jaky je vztah mezi rodi¢em a ditétem?

Jak s Vami dité spolupracuje?

Jaké nejcastéjsi oSetfovatelské vykony podstupuje dité s glykogendzou na Vasem
oddéleni?

Jakym zplisobem edukujete dit¢ a rodice o oSetfovatelskych vykonech?

Jak reaguji na dit€ s glykogeno6zou ostatni hospitalizované déti a jejich rodice?
Edukujete dité a rodice pii propusténi o nasledné péci v domacim prostredi?
Pokud ano, které oblasti se to tyka a jaké informace podavate?

Zdroj: vlastni



Priloha 2 Otazky pro rozhovor s matkou

1.

N g~ WD

o

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.

17.

18.

19.

20.

21.
22.

Kolik je Vam let? Jaké mate vzdélani? Kolik mate déti? Jaky je jejich zdravotni
stav?

Jaky je v€k Vaseho ditéte, u kterého byla diagnostikovana glykogenoza?

Kdy a jakym zpisobem jste se dozvédéla diagnozu svého ditéte?

Jak se onemocnéni Vaseho ditéte poprvé projevilo?

Za jak dlouho byla ur¢ena diagnoza?

Jakym typem onemocnéni Vase dité trpi?

Maite o onemocnéni dostatek informaci? Pokud ano, od koho nebo kde jste je
ziskala?

Potiebuje Vase dité néjakou specifickou péci? Pokud ano, v ¢em spociva?
Pouziva Vase dité néjaké specifické pomiicky? Pokud ano, jaké?

Navstévujete n¢jaké specializované pracovisté? Pokud ano, jaké?

Jak se VaSe dité stravuje?

Mate néjaké obavy pii poddvani stravy VaSemu ditéti? Pokud ano, popiste jaké?
Jak Casto byva Vase dité hospitalizovano v nemocnici?

Z jakého divodu byva hospitalizovano?

Mate moznost byt hospitalizovana spolecné s ditétem? Pokud ano, jak byste
hodnotila spolupraci mezi Vami a sestrami?

Jak Vase dité snasi hospitalizaci v nemocnici s Vami a jak bez Vas?

Jak reaguje Vase dit¢ na péci poskytovanou zdravotnickym personalem?

Mate mozZnost pii hospitalizaci na JIP podilet se na oSetfovani Vaseho ditéte?
Pokud ano, jakym zplisobem?

Jak Vés sestry pii propusténi edukuji o nasledném oSetfovani ditéte v domacim
prostredi?

Jak ovlivnila pfitomnost onemocnéni VaSeho ditéte Vasi rodinnou situaci?

Jak ovlivnila pfitomnost onemocnéni Vaseho ditéte finan¢ni situaci rodiny?

Zdroj: vlastni



Piiloha 3 Pocet sledovanych pacienti s glykogenézou v CR v roce 2017

Glycogen Storage Disease (GSD) Pocet pacientii za rok 2017

Glykogendza la typu 8
Glykogenoéza Ib typu 2
Glykogenoza Il typu 21
Glykogendza Il typu 16
Glykogendza IV typu 1
Glykogenodza V typu 1
Glykogendza VI typu 1
Glykogenoéza VII typu 1
Glykogendza IX typu 2
Glykogendza IXa typu 13
Glykogendza 1Xb typu 1
Glykogendza Oa typu 2

Zdroj: Ambulance metabolickych a dédi¢nych poruch KDDL Praha VFN



Priloha 4 Emergency list

Univerzita Karlova - 1. 1ékafské fakulta
a V3eobecna fakultni nemocnice v Praze
Klinika détského a dorostového lékarstvi

V Praze dne 30. ledna 2018

Véc: Lécebny postup pri akutni dekompenzaci

, je sledovana a 1é¢ena na nasi klinice se zdvaZnym a
Zivot OhIOZuJICHn onemocnénim Glykogenéza typ Ia. Onemocnéni je zplsobeno poruchou
glukdza-6-fosfatdzy v jatrech a ledvindch, enzymu ktery preméfiuje glukéza-6-fosfat na
glukézu. Hepatomegalie a hypoglykémie skfetemi na laéno jsou hlavnimi klinickymi
piiznaky. V pribéhu hore¢natych onemocndni byvajici hypoglykémie &ast&jsi a jsou
doprovazeny laktatovou acidézou sKussmaulovym typem dychéni. Létba spo&iva ve
frekventnim podévani vyZivy ( - ; v intervalech kazdé 2 hodiny pfes den a no¢nim
kontinualnim podévéni stravy cestou gastrostomie enteropumpou) somezenim pi{jmu
zivo¢idnych tuki, laktozy, sachardzy a fruktézy. Kalorické potieba je hrazena $kroby.

PHi odmitani stravy, pfi zvraceni, pfi jakémkoliv prodlouZzeni &asu bez jidla &i netoleranci
Skrobt hrozi rozvoj hluboké hypoglykémie s kieCemi. Pak je nutno postupovat takto:

- Po piijeti do nemocnice je nutno zmé&fit hladinu glukézy v krvi, stanovit iontogram a
hladinu laktatu s vySetfenim acidobazické rovnovéhy

- Pfi zjiSténé hypoglykémii (<2,8mmol/l) podat bolus 10% glukézy intraven6zng
v ddvce 2ml/kg (€i 20% glukézy 1ml/kg) pomalu béhem 3-5 minut

- Zahdjit infuzni terapii 10% glukézy sionty spi{vodem glukézy Smg/kg/min
(0,3g/kg/hod)

- Rychlost infuze adaptovat dle glykémi, které drzet mezi 3,5-6 mmol/l

- Pii dobré toleranci stravy a $krobii je nutno vysazovat infuzi pomalu (6-10 hodin) pro
mozZnost rozvoje akutni hypoglykémie pti prudkém zpomaleni nebo vysazeni infuze.
Neodpojovat ani kviili osobni hygieng, toalet& &i ptevlékéni!

- Podéavéni infuzniho roztoku Ringer laktat neni doporu€ovano

- Aplikace glukagonu je bez efektu a je kontraindikovdno pro mozny rozvoj
metabolické acidézy

Dékuji, Q

usetrwici 1ékar

Zdroj: KDDL Praha VFN



