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Predklada publikované poznatky o onemocnéni, oSetfovatelské péc¢i v oblasti prevenci riziku
vzniku dekubitl, kterymi jsou tito pacienti ohroZeni z divodu ubytku svalové sily a imobilizace
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se zabyvaji détskou paliativni péci.

Abstrakt v AJ:

The bachelor’s thesis deals with the topic of palliative care or children with Duchenne muscular
dystrophy. This thesis presents knowledge about diseases, nursing care in the field of prevention
of pressure ulcers, which are at risk of these patients due to loss of muscle strenght and

immobilizaton in bed or in an invalid wheelchair. It also presents and describes positioning



asone of the prevention of pressure ulcers. Thesis provide introdution to airway care
and respiratory rehabilitation, which helps pediatric patients to improve breathing, which is
worsen due to illness. The last chapter deals with palliative care and pediatric palliative care.
The thesis present the psychological aspects of the child and his family, describes how the child
understands death and the involvement of parents in palliative care. The theoretical backgroud
was compiled from the research studies rom EBSCO, PubMed, MEDVIK, GOOGLE and
GOOGLE scholar databases, and from czech periodicals. The aim of this thesis was to
summarize the curret published findings on pallaitive care for children with Duchenne muscular
dystrophy. The next subgoal was to summarize current findings on general and pediatric
palliative care and to summarize current findings on selected areas of nursing care for children
with Duchenne muscular dystrophy. This bachelor thesis can be used as an information material

for general nurses caring for children in need of palliative care.
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UvVOoD

Duchennova svalova dystrofie je fatalni recesivni, dédicné neuromuskularni
onemocnéni charakterizované zanétem svall a postupnym zhorSovanim svalové funkce.
Svalova slabost se objevi do patého roku ditéte, poté se se ptiznaky postupné zhorsuji a pacienta

¢ini nepohyblivym (Wang, 2020, s. 1).

Détska paliativni péCe je uzndvana jako zdsadni pro zlepSeni kvality zivota déti
s omezujicim nebo zivot ohrozujicim onemocnénim a jejich rodinami. Sluzby paliativni péce
0 détské pacienty po celém svéte naddle roste, ale modely poskytovani péce se stéle 1isi, jelikoz
je analyza potteb stale v rané fazi (Amarri, 2021, s. 1). Do détské paliativni péce fadime nemoci,
které bez 1écby vedou k pfedCasné smrti — Duchennova svalova dystrofie nebo Zivot ohrozujici
stavy, pro které je 1écba k dispozici, ale ta mize selhat — rakovina. Prevalence déti vyzadujici
paliativni péci se zvySuje a pokroky v l1€katstvi vedou k tomu, Ze se déti dozivaji vysSiho veku,

ale vyZaduji komplexni potiebu zdravotni péce a lékai'ské technologie (Taylor, 2021, s. 693).

V souvislosti s vySe uvedenou problematikou je mozno polozit otazku: Jaké jsou
aktualni dohledatelné publikované poznatky o paliativni pé¢i o déti s Duchennovou svalovou

dystrofii?

Cilem bakalarské prace je sumarizovat aktualni dohledatelné publikované poznatky
0 paliativni pé¢i o déti s Duchennovou svalovou dystrofii. Cil prace je dale specifikovan

v dil¢ich cilech:

1) sumarizovat aktualni dohledatelné publikované poznatky o paliativni péci o déti

s Duchennovou svalovou dystrofii;

2) sumarizovat aktualni dohledatelné publikované poznatky o paliativni péci a détské paliativni
péci;

3) sumarizovat aktualni dohledatelné publikované poznatky o vybranych oblastech

oSetiovatelské péce o déti s Duchennovou svalovou dystrofii.

Jako vstupni literatura k problematice byly prostudovany nasledujici publikace:

LEIFER, Gloria. Uvod do porodnického a pediatrického oSetiovatelstvi. Praha: Grada
Publishing, 2004. ISBN 9788024706689.



O'CONNOR, Margaret a Sanchia ARANDA. Paliativni péce: pro sestry vsech oboru. Vyd. 1.
Ceské. Praha: Grada, 2005. Sestra (Grada). ISBN 80-247-1295-4.

BUZGOVA, Radka. Détskd paliativni péce. Praha: Grada Publishing, 2019. ISBN 978-80-271-
0584-7.

HASKOVCOVA, Helena. Thanatologie: nauka o umirdni a smrti. 2., pteprac. vyd. Praha:
Galén, c2007. ISBN 978-807-2624-713.



1 POPIS RESERSNI CINNOSTI
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2 DUCHENNOVA SVALOVA DYSTROFIE

Duchennova svalova dystrofie (dale také jako DMD) je nejcastéj$im onemocnénim
détského veéku se svou incidenci 1: 5000 narozenych chlapci. Je zplsobena mutaci
V dystrofinovém genu, ktery koduje tvorbu proteinu dystrofinu. Dystrofin je dilezity pro
zachovani integrity svalového vldkna a jeho absence vyusti ve svalovou slabost, ktera se

Vv prib¢hu Casu, jak svalové bunky zanikaji, zhorSuje (Mrazova, 2016, s. 13).

Onemocnéni postupuje velmi rychle a obvykle pacienti s touto nemoci potiebuji
v 10 letech invalidni vozik. Diky kortikosteroidiim, vysokému standartu 1é¢karské péce a umelé
plicni ventilaci se vyznamné prodlouzila délka zivota pacientli. U pacient s DMD se projevi
kolem 10 véku zivota zdvazna kardiomyopatie, ktera dale pretrvava do 20 let véku Zivota

(Falzarano, 2015, s. 18 169).

V disledku komplexni péfe a moznosti domaci umélé plicni ventilace se vyznamné
prodluzuje ptezivani téchto pacientll a vyrazné se jim zlepsila kvalita zivota. Pacienti s DMD
se obvykle dozivaji 25-30 let, kdy pfi¢inou umrti byva srdecni nebo dechové selhani (Mrazova,

2016, s. 14).

Prvotni symptomy se za¢inaji projevovat obvykle mezi dvéma a Sesti lety v€ku. Zkouma
se opozdény motoricky vyvoj v kojeneckém obdobi (Leifer, 2004, s. 668). Prvnim piiznakem
onemocnéni miiZze byt opozdéna vertikalizace, velmi Casto s preskocenim faze lezeni a pozdni
zacatek samostatné chtize. Typickou znamkou je i tzv. Gowersiv piiznak, ktery je definovan
jako ,,Splhani* po svych dolnich koncetindch v situaci, kdy se maji zvednout ze diepu ¢i zemé.
Népadnad je pseudohypetrofie lytek, kterd je zplsobena nahradou aktivni svalové hmoty

vazivem a tukem (Juiikova, 2019, s. 180-181).

Typickym projevem je porucha chize. Chiize je nestabilni, kolébava, nemotorna
s tendenci chodit po Spickach z divodu kontraktur na musculus triceps surae (trojhlavy sval
Iytkovy). Projevuji se potiZe pii chlizi ze schodl a do schodi, s béhem, skakanim. Ptitomné

jsou tak Casté pady (Mrazova, 2016, s. 13).

Pfesné a vCasné stanoveni diagnézy DMD je zdsadnim aspektem péce. Diagnosticky
proces DMD obvykle za¢ind jiz v raném détstvi poté, co se objevi prvni ptiznaky jako je slabost,
neobratnost, Gowerstv ptiznak, chlize po Spi¢kach a potiZe s chizi do schodl (Standardy péce

0 pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii, 2018).
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K prokazani diagnozy se pouzivaji tii diagnostické testy. Jako prvni se jedna o krevni
testy, kde zjistujeme hladiny ALT, AST, dale hladinu CK (kreatin kindza) a vySetfeni mutaci
DNA (Noggle, 2011, s. 503).

Obrazek 1 Gowerstiv pfiznak

Zdroj: Psychologické aspekty Duchennovy svalové dystrofie, 2013

DMD je multisystémové onemocnéni a v zavislosti na typu a mnozstvi vyskytu proteinu
dystrofinu je vidét propojeni v organovém systému. Komplikace se vyskytuji v srdci, mozku

a hladkych svalech z diivodu vyskytu dystrofinu v téchto organech. (Suthar, 2018, s. 276)

Kardiovaskularni komplikace se fadi k hlavni pfi¢iné¢ morbidity a mortality lidi s DMD.
Nedostatek dystrofinu v srdci se projevuje jako kardiomyopatie. S postupem onemocnéni
prestava myokard stacit fyziologické potiebé téla a dochazi k srde¢nimu selhani (Standardy
péce o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii, 2018). Od raného stadia onemocnéni

pretrvava u déti sinusova tachykardie. (Emery, 2015, s. 100).

Vice nez 90 % umrti je disledkem plicnich infekei a selhavani dychaciho systému.
ZhorsSena plicni funkce je hlavnim faktorem morbidity a mortality pacienti s DMD. Zakladnimi
prvky péce o pacienta jsou zachovani respira¢nich funkci a okamzité 1é¢eni infekci (Emery,
2015, s. 240). Mezi casté komplikace patii inava dychacich slav, hromadéni hlenu, atelektédza,
pneumonie a respira¢ni selhani. Neléceni pacienti se vystavuji riziku t€Zké dusnosti a dlouhé
hospitalizace v dusledku pneumonie ¢i atelektazy, a mozného tmrti v disledku zastavy dychani
nebo srde¢ni arytmie zplsobené respiracnimi problémy (Standardy péce o pacienty

s Duchennovou svalovou dystrofii, 2018).
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Vyznamné zhorSeni funkce plic za¢ne tehdy, kdy je chlapec pfipoutan na invalidni vozik

a mira plicnich funkci v pozdéjsich stadiich vyrazné poklesne (Emery, 2015, s. 241).

Pacienti s DMD casto trpi gastrointestinalnimi potizemi jako je piirustek nebo ztrata
télesné hmotnosti, nutri¢ni nevyvazenost, nerovhomérny piijem tekutin, potize pfi polykani,
nizka hustota kosti a kontraktury mandibuly. K t€émto staviim pfispivaji nékteré faktory, jako
napf. snizeny vydej energie, nehybnost a 1éc¢ba glukokortikoidy (Standardy péce o pacienty
s Duchennovou svalovou dystrofii, 2018). Pacienti trpi nedostatkem kalorii, proteinti, vitaminii,
minerall a tekutin. V pokrocilém stadiu onemocnéni se slabost v dolni oblasti jicnu projevi jako
dysfagie. Kvuli postupné ztraté sily dychacich svalti v kombinaci s problémy s pfisunem stravy
a tekutin je nutné u pacienta zajistit vyzivu sondou. (Diagnostika a pé€e u Duchennovy svalové

dystrofie, 2009)
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3 VYBRANE OBLASTI OSETROVATELSKE PECE U DETI
S DUCHENNOVOU SVALOVOU DYSTROFIi

Z divodu nevratného ubytku svalové sily pacient ztraci schopnost pohybu. Jak
onemocnéni postupuje, zhorSuje se jeho zdravotni stav. Z tohoto diivodu jsem zvolila oblasti,
u kterych je nutno provadét zvySenou oSetiovatelskou péci, abychom piedesli pfipadnym

komplikacim a zlepsili kvalitu jeho Zivota.

Prevence dekubita

Podle danské studie od autort Lindhardt et. al. (2019, s. 1020-1025) dekubity pievladaji
u hospitalizovanych pacientd v rozmezi od 5 % do 32 %. Dekubitus neboli prolezenina, je
definovéna jako lokalni poSkozeni ktize a podkozi, obvykle nad kostnimi vy¢nélky v disledku
tlaku a tahu v kombinaci se stiihem. Mezi rizikové faktory vzniku dekubitl patii vysoky vék,
sniZzend pohyblivost, polymorbidita a Spatna vyziva. Dekubity zplsobuji bolest, prodluzuji

hospitalizaci, vedou k nehybnosti a maji dopad na kvalitu zivota pacienta.

Za ucelem posouzeni praxe prevence dekubitli u sester byly po celém svété provedeny
ruzné studie. Vysledek ukazal, ze praxe neni adekvatni. Dekubity jsou béZzny a celosvétovy
zdravotni problém, ktery nadale zptisobuje pacientim velké nepohodli a bolest, snizuje kvalitu
Zivota, prodluzuje 1écbu, prispiva k invalidité a smrti a jsou finan¢n€ narocné na lécbu. Uvadi
se, ze se finan¢ni vydaje o pacienty s dekubity pohybuji v rozpéti od 750 miliontt USD na vice

nez 1 miliardu USD (Getie, 2020 s. 2).

Pickenbrock et. al (2017, s. 1-7) ve své studie uvadgji, ze k hlavnim divodam pro vznik
dekubith patfi k nehybnosti a Spatné vyzivé, také trvaly tlak na kizi v kombinaci se stfiznou
silou. Tlak vede ke stladeni cév, snizi se perfuze kysliku v tkanich s lokalni ischemii

a v dasledku toho vede ke vzniku nekrozy.

Riziko vzniku dekubitl je také spojeno s pouzivanim zdravotnickych prostfedkli jako
jsou kanyly, katétry, hadicky od kyslikovych bryli, $ntiry od piistroji apod. (Seflova, 2016,
S. 263). Péce o kiizi pacienti je velmi ndro¢né a zahrnuje piedevsim identifikaci rizik a vhodné

preventivni postupy (Pokorna, 2017, s. 242).

Podle vyzkumné studie autort Getie et. al. (2020, s. 1-14) je prevence klicovym
zam¢éfenim mnoha zdravotnickych zafizeni na svété, a jedna se o nedilnou soucast
oSetfovatelstvi. PfestoZe vSeobecné sestry provadéji preventivni postupy jako béZznou soucast

své praxe, n¢kolik studii odhalilo nedostatek zasob antidekubitnich materiald pro prevenci
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vzniku dekubitl, velké pracovni vytizeni, nedostatek personalu, a piedev§im odhalilo
nedostatek znalosti z oblasti prevence a péce o dekubity, které brani v provadéni vhodné praxe

prevence dekubitt.

Obrazek 2 Predilek¢éni mista vzniku dekubiti

Zdroj: Dekubity.eu, 2021

Zhodnoceni rizika vzniku dekubitli se provadi pravidelné pfi pfijeti kazdého pacienta
idedlné¢ do 8 hodin, maximalné¢ do 12 hodin od pfijeti. Ke zhodnoceni posouzeni vSech
rizikovych faktorii se pouZivaji standardizované Skaly, napf. Norton, Braden, Waterlow

(Nérodni oSetfovatelské postup prevence vzniku dekubitl a péce o dekubity).

Détska Skéala pro hodnoceni rizika poSkozeni kiize — Skala dle Bedi hodnoti téchto

11 oblasti:

e hmotnost,

o vek,

o typ kiize,

e zvlastni rizika,

e mobilita,

e kontinence,

e celkové vySetieni,

e neurologické problémy,

e medikace,

e chut kjidlu,
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e chirurgické zdkroky a traumata déti.

Kazda doména ma body od 0-8 stim, Ze jiz nad 10 bodl vznik4 riziko poSkozeni kize

(Janouskova, 2019, s. 48)

Opakovani posouzeni rizika vzniku dekubitli se provadi dle aktualniho stavu a zméné
zdravotniho stavu pacienta. Za vhodnou frekvenci se povazuje 1x za 7 dni. Predilekéni mista
jsou pravideln¢ kontrolovany dle aktualniho stavu a miry rizika pacienta. Dulezita je ale
i kontrola mist, kde mohou vzniknout otlaky z divodu pouzivanim zdravotnického prostiedku
(Narodni oSetfovatelské postup prevence vzniku dekubiti a péce o dekubity). Nezbytna je
vhodné frekvence vymény absorpénich pomiicek pro inkontinentni pacienty, u rizikovych
pacientli pouzivani specidlnich prostiedkl pro pokozku vystavenou negativnim vliviim moci
a stolice. Pouzivanim takovych jednordzovych pomiicek a protetickych prostredkti pro

inkontinentni pacienty mnohonasobné zvysuje jejich kvalitu zivota (Pokorna, 2017, s. 243).

Pfi myti postizenych mist je vhodné pouzivat specialni myci prostiedky k tomu urcené,
jako jsou myci emulze nebo pény s vyvdzenym pH. Vodu pouzivame vlaznou nikoliv horkou
a pravideln¢ promazadvame pokozku se zamétenim na predilekéni mista. Neprovadime masaz
pokozky. U pacientil upoutanych na ltiZko nebo invalidni vozik je doporuceno pouzivat jako
prevenci kryci materidl z polyuretanové vicevrstvé pény na predilekénich mistech (Néarodni
oSetfovatelské postup prevence vzniku dekubitli a péce o dekubity). K myti genitalii je vhodné
vynechat myti Zinkou, mydlem s vodou a suSeni ru¢nikem. Doporucuje se vyuzivat Cistici pény.
K Setrnému myti vyuzivame jednorazové, napusténé myci ubrousky nebo rukavice a na zaveér
kuzi osetfime nanesenim bariérového piipravku, ktery nechame dikladné vstiebat. V prevenci
macerace kiize je nevhodné uzivat pasty, jelikoZ se musi aplikovat v silné vrstv€. Pasta méni
barvu kiize, dokonce i po jejim odstranéni, a tento problém muze vést k pozdéjsimu odhaleni
prvnich znamek vzniku dekubiti. U rizikovych pacientii je vyloucené uzivat mentolové

a kafrové mazani z diivodu drazdivych uginki na kiizi pacienta (Seflova, 2016, s. 264-265).

Dekubity jsou pfedstavovany nékolika riznymi zpusoby a maji nékolik stupnd, které
vSeobecné sestry vyhodnocuji. Nedavno National Pressure Ulcer Advisory Panel (NPUAP)

popsal stanoveni stupniii dekubitli nasledné:

e 1. stupen — neporusena kiize s neblednoucim zarudnutim v lokalizované oblasti,
e 2. stupen — CasteCnd ztrata Skary, ktera je popsana jako mélky otevieny vied,

e 3. stupen — ztrata plné tloustky tkang,
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e 4. stupen— ztrata tkan¢ v plné tloust'ce, obnazena kost, Slacha i sval. Podezieni

na poSkozeni hlubokych tkani (Yehia, 2018, s. 925).

V péci o dekubity je tfeba vénovat pozornost novym postuptim v oblasti prevence, 1éCby
a péci o dekubity. VSeobecna sestra musi zajistit, aby byla praxe zaloZena na nejlepSich
dostupnych dikazech (Lindhardt, 2019, s. 1020). Evropska studie prevalence ukazala, ze
pouhych 10 % pacientd s rizikem vzniku dekubiti dostanou adekvatni preventivni 1écbu

(Pickenbrock, 2017, s. 2).

Polohovani pacienta

Mezi nejucinnéjsi preventivni opatfeni vzniku dekubitl patfi sprdvna technika
polohovani a pravidelné zmény polohy pacienta. Zménami polohy odstranime dobu piisobeni
tlaku a stfiznych sil na tkdn€, nebot’ pfi kratkodobém plisobeni vétSinou dekubitus nevznikne.
Cilem je odstranit tlak na predilekéni mista, zamezit tfeni a pisobeni stfiznych sil, aby bylo
zachovano krevni zasobeni a nedoSlo k ischemii mékkych tkani (Narodni oSetfovatelské
postupy prevence vzniku dekubitli a péce o dekubity). Aby se zabranilo trvalému tlaku, je tieba
pacienta pravidelné umistovat do riznych poloh. V pfipadé, ze poloha neni dostate¢na,
umist'uje se pacient na antidekubitni matraci nebo matraci se stfidavym tlakem. Nevyhodou
téchto matraci je fakt, ze pacient hife vnima své vlastni télo, brani Cinnosti pacientl

a oSetiovatelské péci (Pickenbrock, 2017, s. 1-2).

Polohu imobilniho pacienta ménime dle potieby, pies den je to nejméné kazdé dvé
hodiny, v noci, co tfi hodiny. Na Itizku se také doporucuje provadét tzv. mikropolohovani, kdy
Vv poloze na boku staéi jen mirné naklopeni asi 20°-30° (Seflové, 2016, s. 264). U leZicich
pacientl se horni ¢ast lizka nezvySuje na vice nez 30°. Pokud je ale vyssi poloha nutn napf.
pro snazsi dychani nebo prevenci ventilatorové pneumonie, volime semi-Fowlerovu polohu,
kdy zvys$ime hlavu a trup do thlu 15°-45° (Narodni oSetfovatelské postup prevence vzniku

dekubith a péce o dekubity).

Zakladnim principem je vyrovnani ¢asti téla. Klouby jsou umistény v neutralni pozici,
coz znamena, ze neni v abdukci, addukci, rotovan, natazen ¢i pokrcen. Utelem polohovani je
vyhnout se pfetizeni a zkraceni svalti. V poloze v leze na biise vypada drzeni téla jako osoba,
ktera vzptimené stoji, pokud pacient nema kontraktury. Pfi otoceni o 90° do strany s jednou

nebo obéma pokréenyma nohama musi byt zabranéno abdukci, addukci a rotaci. VSechny ¢asti
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lidského téla musi byt podpofeny proti plisobeni gravitace. Pro tyto ucely je tfeba dodrzovat

dostate¢ny pocet polstart a prikryvek (Pickenbrock, 2017, s. 2).

Aktivni pacienty, ktefi se mohou sami otocit, povzbuzujeme, aby spali na boku s horni
¢asti t€la zvednutou do maximalné 40° nebo rovné na zadech, pokud to nemaji v kontraindikaci

(Prevence a 1écba dekubitti — ptirucka k Doporuceni pro praxi, s. 29).

Pro imobilni pacienty vriziku je vhodna dynamicka antidekubitni matrace.
K polohovani lezicich pacientli vyuzivame polohovaci pomiicky a pomicky urcené k bazalni
stimulaci. K podkladani predilek¢nich mist se nedoporucuji podlozky ze syntetického ovéiho
rouna, pomiicky naplnéné vodou, vysttizené podlozky, kola a vénecky, kterd vytvaii po okrajich
velky tlak na poskozené tkané. K rozlozeni tlaku, vylouceni smyku, tfeni a vlhkosti na
predilekénich mistech pouzivame preventivni vicevrstvé pénové kryti, kdy alespon jednou
denné¢ kontrolujeme kizi pod nim. Paty, jakoZto citlivé misto, by mély byt Casto odlehceny,
lytko podkladame po celé jeho délce, nejlépe podlozkou z pénového materidlu nebo polstarem.
(Seflova, 2016, s. 264). Konvenéné se vieobecnd sestra zaméfuje na umisténi podptirnych
materiald na konktrétni ¢asti téla zavislé na poloze pacienta (za zady, pod nohami). Doporucuje

se podpurny material vyuzivat velmi stifidmé (Pickenbrock, 2017, s. 2).

Antidekubitni matraci a antidekubitni pomiicky musime vybirat tak, aby odpovidaly
potiebam pacienta. VSeobecnd sestra musi zhodnotit imobilitu pacienta a schopnost jeho
aktivity, musi sniZzit tfeni a stfizné sily, znat riziko vzniku novych dekubitli a dbat na stupeni
a lokalizaci jiz existujicich dekubitl. Antidekubitni matrace a pomiicky jsou urceny k rozloZeni
tlaku ptisobici na riizné Casti téla. Pti volbé pomticek musime dat pfednost pénovym matracim,
které se ptizplsobuji konturam téla (Prevence a 1écba dekubitii — ptirucka k Doporuceni pro

praxi, s. 34-36).

U pacienta sediciho na invalidnim voziku nebo v kiesle musi nohy spocivat na podlaze,
stoli¢ce €1 opérce voziku (Narodni oSetfovatelské postup prevence vzniku dekubiti a péce
0 dekubity). Je dulezité pacienta polohovat v kiesle tak, aby udrzel stabilitu. Aby pacient
neklouzal smérem dopfedu na invalidnim voziku nebo kiesle, musime zvolit dostate¢ny naklon
sedadla. Poloha musi byt akceptovatelna a musi minimalizovat tlak a stfizné sily pisobici na

kazi a tkané (Prevence a 1é¢ba dekubitl — pfirucka k Doporuceni pro praxi, s. 30).
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Péce o dychani

Z diivodu progresivni ztraty svalové sily se setkavame s nevyhnutelnymi respiracnimi
komplikacemi jako je slaby, neefektivni kasel, infekce dolnich cest dychacich, nocni
hypoventilace, kterd je v nékterych ptipadech provazena i obstrukéni spankovou apnoi,

a nakonec i respira¢nim selhdvanim i béhem dne (Kemlink, 2020, s. 114).

Lécba zahrnuje monitorovani funkce respiracnich svald, v€asné méfeni vitalni kapacity
plic, asistované odkaslavani, umélou plicni ventilaci na noc a posléze i ptes den. VSechny tyhle
postupy pomdhajici omezit respiraéni komplikace a vyznamné zlepSuji kvalitu Zivota

a prodluzuji pteziti (Standardy péce o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii, 2018).

Manualni a elektricky invalidni vozik
Béhem dospivani se u jedinci s DMD ztraci schopnost chodit. Zatimco se jejich

vrstevnici postupné osamostatituji, oni se vice spoléhaji na pomoc ostatnich s kazdodennimi

potiebami (Bayley, 2020, s. 1419).

Détsti pacienti, ktefi vyzaduji pro svou mobilitu invalidni vozik, prochdzi mnoha
fazemi, které budou mit vliv na typ invalidniho voziku, ktery pouzivaji, a na funkce, které by
mohli potiebovat. V zavislosti na veéku, ve kterém dit€¢ dostane svij prvni invalidni vozik,
postupuje prostfednictvim vice nez péti riznych invalidnich vozikli a sedacich systémd.
Hlavnim faktorem jsou rlstové a vyvojové potieby ditéte (Danos, 2019, s.16). Pomoci
invalidnich vozikt se dité stane funkénéjsi a samostatnéjsi. Technologie voziki pomize détem
S pohybem a polohovanim, ale zavisi zde na funkénim a kognitivnim levelu ditéte, jeho
potiebam a prostiedim, ve kterém se nachazi. Je diileZité porozumét zajmim a schopnostem

ditéte a rodiny a také cile, kterého chtéji dosahnout (Connel, 2016, s. 10).

Aktualni trendy v oblasti elektrickych a manualnich invalidnich pediatrickych voziku
poskytuji dne$nim pacientim vyhody leh¢ich, rychlejSich a citlivéjSich vozikti spolu
s maximalni kosmetickou rozmanitosti, vcetn¢ stylingu barev a designu. Pokrok v technologii,
jako je funkce snizeni elektrického sedatka na troven podlahy a omezeni manévrovatelnosti,
znamend vyraznou spokojenost klientd hlavné pifi feSeni otdzkach socializace a vzajemné

interakce (Davin, 2020, s. 16).

Manualni invalidni vozik poskytuje ditéti lepsi mobilitu se schopnosti pohanét se vlastni
silou jakozto moznost zavislé mobility. Jednd se o zvySenou podporu, kterd dit¢ umisti do

vzptimené polohy a zlepsi drZeni jeho téla, vizudlni pozornost a bdélost. Kazdy manualni
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invalidni vozik je uzptsoben velikosti ditéte a 1ze jej snadno premist'ovat, aby bylo dité schopné
ucastnit se Skolnich akcich a navstévovat své vrstevniky. Manudlni voziky maji taktéz nizsi
vysku sedadla od podlahy, coz détem umoznuje dosahnout na povrchy, jako je skolni lavice
nebo stil pro snazsi interakci s détmi. Nékteré voziky indisponuji sklopnym sedatkem, které
pecovateli nebo rodicim umozni zménit naklopeni sedatka, coz zajisti lepsi rozlozeni hmotnosti
ditéte a odlehceni tlaku. Elektricky invalidni vozik ma spoustu vyhod, ke kterym patii naptiklad
pohon na piedni i zadni kola a lepsi piekonavani piekazek. Dalsi vyhodou je naklon a sklon
opéradla sedatka, které pomaha odlehéeni tlaku. Casto voziky nabizeji moznost elektrické
opérky pro pohyb nahoru a dold, coz umozni ménit vertikalni pohyb ditéte, plnit funkcni tikoly
a spolupracovat srodinou a vrstevniky. Pomoci elektrickych invalidnich voziku je ditéti
umoznéno pohybovat se a hrat si s ostatnimi détmi, coz pfispiva ke zlepSeni kognitivni
a socidlni dovednosti. Ovladani elektrickych voziki zavisi na funkéni Grovni ditéte. Existuji
proporcionalni ovladaci prvky, jako je joystick a mini-joystick. Pro déti, ktefi nejsou schopni
vyuzit tuhle moznost, existuje neproporciondlni fizeni aktivované spina¢i nebo senzory

(Connel, 2016, s. 12).

Na trhu je k dispozici velké mnozstvi polohovacich kiesel, které uspokoji potieby
podpory horni a dolni ¢asti téla a vyrovnani trupu Skolniho ditéte. Kiesla nékdy poskytuji
jednoduchy pracovni prostor a jednim ze zdkladnich designii jsou zaoblené zddové a boc¢ni
opérky, které dité ,,obejmou” a poskytnou mu pocit bezpeci. Kiesla dale nabizeji povrch
sedadel, ktery zlepsuje polohovani panve, podpofi stabilitu sezeni (podpora panve, trupu,
hlavy), podpofi vzpiimené drzeni té€la k zachovani bdélosti, pohodli a interakci s vrstevniky

(Levin, 2012, s. 10-11).
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4 PALIATIVNI PECE U DETI

Pojem paliativni péce byl vytvoien v roce 1975 v Quebecu v Kanad¢. Pivodné byla
urcena ke zlepSeni zivota a zmirnéni zdroje utrpeni pro pacienty s vaznym zivot ohrozujicim
onemocnénim. Dnes, o 45 let pozdéji je paliativni péce nadale ustfedné zaméfena na zlepSeni
kvality zZivota jedincti, ktefi trpi vaznymi nemocemi, které omezuji jejich zivot a jejich rodiny
feSenim fyzickych, psychickych, socialnich a spiritualnich potieb. Péce se slad’uje s hodnotami
pacientd a jejich rodin a s moznosti péée (Harrison, 2020, s. 1404). Na paliativni péci se
v dnesni dobé& pohlizi jako na intervenci pti poskytovani kvalitni péce na konci zivota pacienta
(Tait, 2015, s. 1). Definice détské paliativni péée nam fika, Ze se jedna o aktivni komplexni
péci, 0 somatickou, psychickou a spiritualni dimenzi nemocného ditéte a zahrnuje taktéz
podporu rodiny. Paliativni péce zacind v okamziku stanoveni diagnézy nemoci a miize byt
poskytovana na vSech trovnich zdravotniho systému, ale i v domacim prosttedi. V poslednich
20 letech doslo k vyvoji v definovani pojmu paliativni péce, a to pfedevsim v rozsifeni okruhu
pacienti, kterym je tato péce poskytovana, a v Case, kdy je zahdjena. V soucasné dobé existuje
nékolik definici paliativni péce. Za zakladni lze povazovat modifikovanou obecnou definici
Svétové zdravotnické organizace (World Health Organization, WHO) z roku 2002 (BuZzgova,
2019, s. 14).

Paliativni péce je zadsadni soucasti integrovanych zdravotnickych sluzeb zamétenych na
lidi. Zmirnéni vazného utrpeni souvisejiciho se zdravim, at’ uz fyzického, psychologického,

socialniho nebo spiritudlniho, je globalni etickou odpovédnosti (WHO, 2021, s.1).

Paliativni péce piijima smrt jako béZnou soucast Zivota (Seven, 2019, str. 251). Vychazi
z toho, ze kazdy clovek prozivéa individudlné zaveérené casti svého Zivota se vSemi jejimi
fyzickymi, psychickymi, socidlnimi, spiritudlnimi a kulturnimi aspekty. Cilem paliativni péce
je zmirnit bolest, télesné a duSevni straddni, uchovat pacientovu distojnost a poskytnout
podporu jeho blizkym. Dusledné vychazi z piani a potieb pacientl a jejich rodin (Standardy
paliativni péce 2013, s. 1). Dalsim cilem je zvysit kvalitu Zivota osob trpici chronickymi

nemocemi, které ovliviiuji nejen jejich zivoty, ale i zivoty jejich rodin (Seven, 2019, str. 251).

Studie uvadeji, ze globalnimi atributy dobré smrti jsou zadné utrpeni, at’ uz fyzické nebo
psychické, umirani na vhodném misté v pfitomnosti rodiny, nebyt zatéZi pro ostatni, a mit
»pocit dokonceni jejich rodinné odpovédnosti béhem jejich poslednich dnii Zivota

(Venkatasalu, 2015, s. 1677).
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Péce o umirajiciho je jednou z povinnosti zdravotnického tymu, hlavné vSeobecnych
sester, které s pacientem travi nejvice ¢asu. VSeobecné sestry jsou primarni ¢lenové tymu, které
uklidiiuji pacienta a ocekava se, Ze podpoii rodinu pacienta pted a po smrti. VSeobecné sestry
mohou byt emocionalné ovlivnény procesem poskytovani péCe nevylécitelné nemocnym
pacientiim, jelikoz smrt bolestivé a hluboce zasahuje do kazdého jednotlivce. Postoj sestry
a uroven jejich znalosti v oboru paliativni péce hraje obrovskou roli (Seven, 2019, str. 251).
Studie ukazuji, Ze vétSina vSeobecnych sester nema dostatecné znalosti a poskytovani tohoto
o nedostatecném vzdélavani v oblasti paliativni péfe v nemocnicich. Vyzkum odhalil, Ze sestry
potfebuji vhodné skoleni pro koncept paliativni péce (Dehghani, 2020, s. 1-2). Mezi nejcastéjsi
ptekazky pti poskytovani paliativni péce patii deficit znalosti, postojiit a dovednosti souvisejici

s paliativni péci (Ke, 2019, s. 742).

Vyzkumna studie z USA od autorti Basak et. al. (2019, s. 735-737) zaznamenala, Ze by
détskym pacientlim s nevylécitelnymi chorobami mohlo byt poskytovano vice sluzeb paliativni
péce. Bohuzel je tahle péce omezena nedostatecnym povédomim, omezenymi zdroji nebo

neochotou stanovit si cile pro vhodnou péci béhem poslednich dnti zivota ditéte.

Diky stalému vyvoji v Iékatské véde se nadale prodluzuje délka Zivota a oddaluje se
smrt. Diky takovému vyvoji bylo diky preventivnim opatfenim zabranéno né€kolika nemocem
nebo byly tyto nemoci posunuty do pozdéjSiho veku. Existuji ale 1 metody, které negativné
ovlivilyji kvalitu zivota pacientd, napi. nedostatecna kontrola bolesti a neposkytnuti potiebné
technické podpory. Z diivodu odstranéni nebo zmirnéni téchto problémil je nutnéd paliativni

péce, ktera zlepsi a zvysi kvalitu Zivota pacienti a jejich pfibuznych (Seven, 2019, s. 251).

Pokrok v 1ékaiském a technologickém odvétvi zvysil Sance na preziti téZce nemocnych
déti. Tohle mélo za nésledek nartst populace déti, které Ziji v podminkach omezujici Zivot.
Témto détem je poskytovana dlouhodobd a paliativni péce. Lékaiské sdruzeni zdiraziiuje
dulezitost predvidani budouci péce a rozhodnuti o péci o détské pacienty s Zivot omezujicim
onemocnénim. V roce 2017 mezindrodni skupina odbornikii v oblasti planovani paliativni péce
definovala planovani péce v ptedstihu (ACP — Advance Care Planning). Jedna se o podptrnou
strategii pro identifikaci, diskuzi a dokumentaci preferenci a cild pro budouci 1é¢bu a péci ve

spolupraci s rodinou pacienta a poskytovateli zdravotni péce (Fahner, 2020, s. 1011-1012).
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Pokracujici implementace a rozvoj specializovanych tyma paliativni péce
V nemocnicnich systémech usnadnily poskytovani takové péce vysoce kvalitnim systémem.
Studie ale uvadi, ze pocet lidi, ktefi vyzaduji paliativni péci, nadale roste, coz znesnadnuje
témto tymum spolupraci s kazdym pacientem a jeho rodinnymi piislusniky (Tait, 2015, s. 1-2).
V rozvinutych zemich se zvysuje pocet lidi, kteti maji 60 a vice let. V roce 1950 lidé nad 60 let
a vice tvorili 8 % populace. Dnes se pohybujeme na 12 % a piedpoklada se, ze toto procento
v roce 2050 vzroste na hodnotu 21. Spolu se starnutim populace se ocekava nariist pacientti
s chronickym onemocnénim. V roce 2020 byli nejc¢astéjSimi chronickymi chorobami srde¢ni
choroby, cerebrovaskularni choroby, onemocnéni dychacich cest, infekce dychacich cest

a rakoviny plic (Seven, 2019, s. 251).

Podle vyzkumné studie autortt Dehghani et. al (2020, s. 1-6) je kazdy rok hlaseno asi 40
miliont lidi, ktefi potfebuji paliativni pé¢i. Pouhych 14 % téchto pacienti dosdhne na tento typ

péce.

Détskou paliativni pé¢i vyzaduji dvé skupiny déti. Déti, které trpi zivot limitujicim
onemocnéni, tedy stavem, kdy je predcasné umrti obvyklé, a dale déti, které maji Zivot
ohrozujici onemocnéni, kdy je vysoka pravdépodobnost ptredCasného umrti (Stav détské

paliativni péée v Ceské republice, 2016).

Détské pacienty délime do 4 skupin podle moZnosti kurativni 1é€by, rychlosti progrese
a ovlivnéni zakladniho onemocnéni (Stav détské paliativni péce v Ceské republice 2016). Prvni
skupina zahrnuje déti s Zivot ohroZujicim onemocnénim. U téchto onemocnéni je kurativni
1éEba mozn4, ale nemusi byt uspesnd. Jedna se o pacienty s onkologickym onemocnénim a se
zavaznymi projevy organovych selhani (Buzgova, 2019, s. 16). Ve druh¢ skupiné se nachéze;ji
déti s diagndzami, kdy je pfedCasna smrt nevyhnutelnd. Témto staviim pfedchazi dlouhé obdobi
intenzivni 1é¢by, jejimz cilem je prodlouZeni Zivota a umoznéni Ucasti v béznych ¢innostech.
Jednd se o déti s Duchenovou svalovou dystrofii nebo s cystickou fibrozou (Stav détské
paliativni péée v Ceské republice 2016). Do tieti skupiny patii déti s progresivnim
onemocnénim, u kterého neni mozna kurativni 1é¢ba. Tato skupina je typickd v postupném, ale
rizné rychlém zhorSovani zdravotniho stavu. Symptomova a paliativni 1écba je nutnd od
stanoveni diagndzy. Jedna se o deti napf. s neuromuskuldrnim nebo neurodegenerativnim
onemocnénim (Buzgova, 2019, s. 18). Déti, které jsou v nezvratném, nicméné neprogresivnim
stavu s velmi komplexnimi zdravotnimi problémy fadime do ¢tvrté skupiny. Tyto stavy vedou

ke komplikacim a je zde velkd pravdépodobnost pifedCasného umrti. Patii jsem déti po
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zavaznych traumatech mozku nebo michy a zavaznym prubéhem epilepsie (Stav détské

paliativni péée v Ceské republice 2016).

4.1 PALIATIVNI PECE O DETI SDUCHENNOVOU SVALOVOU
DYSTROFII

Déti s diagndzou Duchennova svalova dystrofie se nachéazeji ve druhé skupin€. Dochazi
zde krozvoji diagnostickych a terapeutickych mozZnosti. Diky tomu tato onemocnéni maji
velmi Casto presah do dospélého veku. Je zde typické rizné dlouhé obdobi relativné stabilniho
zdravotniho stavu s ndslednym rozvojem komplikaci, které vedou k zhorSovani stavu
a zvysujici potebé paliativni péce (Buzgova, 2019, s. 17). V soucasné dob¢ mohou byt chlapci
umisténi V hospicich, pokud maji doporuceni od lékate, pouzivaji invalidni vozik a maji
indikovanou potfebu podpory. Tohle nastdva nékdy kolem 16. roku ditéte. Tuto podporu proto
Ize definovat jako oddechovou pro chlapce a rodinu. Dale lze vyuzit odlehCovaci péci pro

rodinu napiiklad na vikend nebo na jednu noc (Stone, 2007, s. 185).

Paliativni péce je vhodna ke zlepSeni Zivota a zmirnéni utrpeni vSech pacientti S DMD.
Tym paliativni péce kromé 1éCby bolesti poskytuje emocni i duSevni podporu, pomaha rodiné
vyjasnit si cile 16¢by a ucinit t€zka 1ékaiska rozhodnuti. Tym dale také napomaha v komunikaci
mezi zdravotnickymi tymy a rodinami a fesi otazky souvisejici s truchlenim a ztratou blizké
osoby (Diagnostika a péce u Duchennovy svalové dystrofie, 2009). Lécba je zaméfena na
prodlouzeni Zivota pacienta, piesto zde existuje riziko, ze dité pred¢asné zemie (Kraus, 2010,

s. 33).

Bolest

Management bolesti u déti je velkou prioritou, a uleva od bolesti musi byt v poptedi mysli
zdravotnickych pracovnikil v péci o nemocné dité. Vysoce kvalifikovany a efektivni tym zvysi

pravdépodobnost, ze 1écba bolesti bude uspésna (Baulch, 2010, s. 35).

Pacienti s DMD maji riznou intenzitu bolesti. K efektivni 1écbé bolesti je nutné piesné

wvrwe

vytvofené na miru individudlnim potfebam pacienta, korekci drzeni téla, specidlni lizkové
upravy, mechanicky invalidni vozik a farmakologickou 1écbu (Diagnostika a péce

u Duchennovy svalové dystrofie, 2009).
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Bolest je subjektivni a existuje vzdy, kdyz si na ni pacient sté¢Zuje. Vlastni hodnoceni
bolesti je proto jednim z nejlepsich hodnoceni miry bolesti. Nicméné je tfeba dodat, Ze vlastni
hlaseni bolesti ma sva omezeni u déti. Hodnoceni jsou zavisla na kognitivnich schopnostech
arozvoje ditéte. Dité, které nekomunikuje, musi byt posouzeno pozorovanim behavioralnich
a fyziologickych zmén, jako je plac, zména mimiky, zvySeny krevni tlak, zvySend srde¢ni

¢innost a dechova frekvence (Baulch, 2010, s. 36).

V praxi Ize intenzitu bolesti hodnotit pomoci observacnich a sebeposuzovacich metod.
K posuzovani patii i posouzeni zmén fyziologickych funkci, jako je tepova frekvence, krevni

tlak, saturace krve nebo poceni dlani. Pfi posuzovani bolesti ditéte 1ze vyuzivat schéma PQRST:

e P (provokes) — Co bolest zhorsuje, zmirfiuje, vyvolava nebo co pomaha bolest
zmirnit?

e Q (quality) — Jaka bolest je? Ostra, tupa, fezava? Jaké dalsi pfiznaky bolest
doprovazeji?

e R (radiates) — Sifeni bolesti. Kde bolest zagina, kam se §if1, kde to boli?

e S (severity) — Sila bolesti. Jak moc to boli v klidu, pfti aktivité, nyni, obvykle?

e T (time) — Délka bolesti. Jak dlouho to boli a kdy kon¢i?

K hodnoceni bolesti u déti v paliativni péci slouzi skala Faces, Legs, Activity, Cry,
Consolability Scale (FLACC). Vyuziva se u déti, které Spatné€ nebo viibec nekomunikuji. Jedna
se o Skalu, ktera je vysoce spolehliva a platna, a patii k nejcastéji pouzivanym (Buzgova, 2019,
S. 41). V hodnoceni bolesti se spoléha na vynikajici komunikaci mezi ditétem a rodinou a mezi
zdravotnickym persondlem. Existuje cela fada nastrojii pro hodnoceni bolesti. NejdiileZitéjsi je
vSak pouZivat oveéfené a spolehlivé néstroje vhodné pro vék ditéte a jeho kognitivni Groven.
Déti v sedmi letech dokaZzou vyhodnotit bolest pomoci ptfedchozi zkuSenosti s bolesti.
Teenagefi a dospivajici dokazi vyuzivat vizualni analogovou stupnici nebo ¢iselnou hodnotici

stupnici (Baulch, 2010, s. 36).

Rozptyleni je kognitivni metoda, ktera odvadi pozornost pacienta od stimulu bolesti.
Toho lze dosdhnout pomoci podnéti, jako je sledovani televize, aktivni kontakt s hrackami ¢i

smyslovymi podnéty (Boles, 2017, s. 99). V ramci nefarmakologické 1éCby bolesti 1ze starsi

vvvvvv

s farmakologickymi a nefarmakologickymi postupy (Baulch, 2010, s. 36).
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Dusnost

Jedna se subjektivni pocit nedostatku vzduchu. Narozdil od dospélych maji déti

vyznamné uzsi prusvit dychacich cest. Vyskytuje se u nich zejména akutni dusnost (Machalova,

2017, s. 236).

Imobilizace pacienti s DMD zplisobend svalovou slabosti koncetinového svalstva,
skoliozou, srde¢nim selhavanim, piispiva K progresivnimu postizeni dychani (Kemlink, 2020,
s. 114).

Existuje taktéZ rozmanita $kala nefarmakologickych postupt pii 16¢b& dusnosti. Radime
k nim napfiklad plicni rehabilitaci, psychoterapii, podporu vyzivy, upravu prostiedi a techniky

tradi¢ni ¢inské mediciny véetné akupresury a akupunktury (Yates, 2012, s. 147).

Ve spolupréci s fyzioterapeuty je vhodné jiz v predstihu rodice naucit poklepovou ¢i
vibra¢ni masaz. Masaz stimulujici dychani se provadi u ditéte v leze na jeho zadech, pficemz
zpocatku vedeme obéma rukama tfi pohyby od zatylku ditéte az k jeho hyzdim a poté
provadime kruhové pohyby smérem od patete do stran. Vibra¢ni masaz se provadi na predni
strané hrudniku ditéte. Dlané s prsty vytvari vibrace, které jsou umistény na hrudniku
a rozechvivaji hrudni sténu. Mirné poklepavani rukama, které zdravotnik nebo rodi¢ vytvaruje
do tvaru tzv. misti¢ek, miZe rovnéz podpofit uvolnéni hlenu, zlepSeni jeho vykaslani a dychani

ditéte (Buzgova, 2019, s. 49).

VyZiva a hydratace

Oslabeni oblicejovych, Celistnich a hrdelnich svalti mize vést k potizim s polykanim,
coz dale predstavuje problémy s vyzivou (Diagnostika a péce o pacienty s Duchennovou
svalovou dystrofii Pfiru¢ka pro rodiny, 2018). Rada déti ma zaji§ténou vyzivu prostiednictvim
perkutanni enteralni gastrostomie, nazojejunalni ¢i nazogastrické sondy. Z duvodu piedejiti
komplikacim musi byt rodi€e edukovani v oblasti podavani vyzivy pies perkutanni
endoskopickou gastrostomii (dale také jako PEG) a jejim oSetfovani (Buzgova, 2019, s. 55-56).
Perkutanni endoskopicka gastrostomie umoziuje jednoduchou aplikaci vyzivy do zaludku
a tenkého stteva. Jeji rozvoj vyznamné zlepSil kvalitu zivota nemocnych a jejich rodin

(Szitanyi, 2010, s. 403).
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Psychologické aspekty na dité a jeho rodinu

Rozsahla anketa s rodici 289 chlapcti a dospivajicich s diagnézou DMD provedena ve
spolupraci s Duchenne Parent Project ukazala, ze 17 % dotdzanych ma nizké bodové
ohodnoceni v oblasti psychosocidlni adaptace. Z toho vypliva, ze 83 % dotazanych chlapct se

na nasledky svalové dystrofie dobte adaptuje (Hendriksen, 2011, s. 41).

Krom¢ vlastniho svalového postizeni nachdzime u jedné tietiny chlapcii poruchy
intelektu, poruchy autistického spektra, poruchy skolnich dovednosti a obsedantné kompulzivni
poruchu (Jutikova, 2019, s. 181). Psychosocialni potteby a problémy ditéte se 1isi podle jeho
véku a stupné jeho vyvoje. Je tieba rozliSovat problémy piedskolnich déti, déti ve veku Skolni
dochazky, déti v puberté a adolescenci. Poskytovatelé péce si musi byt védomi rozdilnych
schopnosti a komunikaénich dovednosti v riznych vyvojovych stadiich ditéte s ohledem na

porozuméni jeho nemoci, 1é€bé a prognoze (Buzgova, 2019, s. 75).

Dal$im béznym projevem onemocnéni jsou opozdény intelekt a zejména opozdeény
vyvoj feci, ktery postihuje 50 % - 70 % déti s DMD. Ackoliv vétSina déti ziska schopnost
normaln¢ mluvit, jedna tietina piipadi bude mit potize s u¢enim (Emery, 2015, s. 32). U déti
s DMD byly provadény studie, které uvadely poruchu inteligence s velkym poskozenim paméti,
zejména té dlouhodobé. Hlaseny byly také poruchy udeni aritmetiky, psani a &teni. Casto se
vyskytovaly afektivni poruchy, hypochondrické stavy a depresivni problémy. U spousty
pacientt s DMD byly zjistény vyznamné psychopatologické a psychologické problémy
u chlapce, ale i v roding (Filippo, 2012, s. 41).

Zmény nalady nastavaji v prubéhu détstvi, dospivani a dospélosti. Deprese mohou byt
nékdy prehlizeny, ale musi se brat vazné. Obavy musi byt rozpoznany a diskutovany dtive, nez
se deprese stanou skute¢nym problémem. Kvili ztraté svalové sily a dovednosti miize pacient
s DMD upadnout do pocitu izolace (Stone, 2007, s. 28). Dité¢ muze trpét depresemi, zejména
do sedmého roku zivota, kdy si vice uvédomuje, ze se fyzicky odliSuje od ostatnich déti

(Fillippo, 2012, s. 23).

Z oblasti kognitivniho fungovani je zde problém s fungovanim kratkodobé paméti.
Pokud se vyskytuji problémy v kratkodobé paméti, objevuji se problémy suchovavanim
a opétovnym vyvolavanim cCerstveé ziskanych informaci (Hendriksen, 2011, s. 23). Paliativni
péce a umirdni muze byt pro déti s kognitivnim postiZzenim jesté problematictejsi, a je tieba
¢init rozhodnuti o tom, jak moc jsou schopni porozumét a o tom, jak plné¢ mohou byt zahrnuty

do rozhodnuti o jejich péci a jejich budoucnosti (Grinyer, 2012, s. 118).
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Chlapec s DMD je rostouci dit¢, které ma normalni emoce a normalni vyvoj hormontl,
ale ¢im vice bude rust, tim vice bude fyzicky zavisly na péci ostatnich. Tato udalost jej mize

emocionaln¢ a psychicky ovlivnit. (Stone, 2007, s. 34)
Dité a umirani

Zakladem péce o détského pacienta s paliativnimi potiebami je oteviend a empaticka
komunikace. Pocet déti s zivot ohrozujicim nebo Zivot limitujicim onemocnéni v poslednich
letech stoupa. U détskych pacientii v paliativni péci neplati to, ze by se nutné nachézely
V terminalnim stadiu svého onemocnéni. Intenzivni, kurativni a paliativni pé¢e mohou spole¢né

probihat fadu let (Djakow, 2021, s. 42).

Komunikace s ditétem o tématu smrti je zavisla na tom, jakym zptusobem dité nemoc
vnimd. Komunikace probiha ve spolecnosti s rodic¢i, kdy bychom si méli ddvat pozor, jak dité
na komunikaci reaguje. Cilem takové komunikace s ditétem je zejména jeho zklidnéni,

uspokojeni potieb jistoty, bezpeci a zajisténi emocionalni podpory (Buzgova, 2019, s. 83).

Spoluprace s rodinou

Rodina je povaZovana za velmi dileZitou a nezbytnou soucast pé€e o nemocné dité
s zivot limitujicim nebo Zivot ohrozujicim onemocnénim. Cely multidisciplinarni tym
spolupracuje s rodinou ditéte (Buzgova, 2019, s. 94). Studie prokazala, Ze rodi¢e déti s DMD
maji velké potiZe, pocit'uji ztratu a nedostacené zvladnuti situace. Je velice pravdépodobné, Ze
s rozvojem DMD se rodici citi ohromeni svou pecovatelskou roli, jsou pfili§ vycerpani na to,
aby se mohli zapojit do spolecenského Zivota. Postupné sniZovani socialni bubliny vystavuje
rodi¢e v prubéhu Casu vétsi mife zatéze s dalsim socidlnim odstupem. SniZeni socialnich
kontaktl miize negativné ovlivnit dodrzovani 1écby. Presto ale studie dale ukézala, Ze rodice
vyzdvihli psychologické vyhody ve své roli, zejména osobni rist a zvySeni pocitu sily proti
neptizni osudu. Pokud ma rodina pocit, Ze zvladne praktické obtize péce a nepiekroci
individualni prahovou toleranci vici stresu, mohou zvazit také pozitivni aspekty poskytovani

péce (Magliano, 2014, s. 141-142).

Rodi¢ mé v situaci akutniho zhorSeni zdravotniho stavu svého ditéte pravo na
nezvladnuti komunikace. Ur¢ité informace miize vytésiiovat, informacim nemusi rozumét
a muze byt agresivni. Zdravotnik, jakoZzto v roli profesionala, musi byt schopen poradit Si nejen

s odbornymi ukony, ale i s komunika¢nimi vyzvami. Zvladnuti komunikace je zde snad jesté
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dilezit€jsi nez v jinych oborech. Arogance, nevhodné ¢i neempaticky podana informace
a vzajemné nepochopeni jsou Casto spoustéjicim faktorem sport s pacienty a jejich rodinami

(Djakow, 2021, s. 42).

Rodina je tzv. interdenpendentni, coz znamena, ze co ovlivni jednoho ¢lena rodiny,
ovlivni i ostatni a rodinu jako celek. Nemocné dit¢ uvrha rodinu do nejistoty a otidsa jeji
budoucnosti. Rodina se proto musi vyrovnat nejen se samotnou diagndzou, ale také s faktem,

7e nemoc ditéte mize piedcasné ukoncit jeho Zivot (Buzgova, 2019, s. 94).

4.2 Vyznam a limitace dohledanych poznatki

Bakalatska prace popisuje paliativni péc¢i o déti s Duchennovou svalovou dystrofii a je
sestavena z aktualnich dohledanych informaci. Bakalafska prace mize mit pfinos zvlasté pro
studenty osetfovatelskych obori a pro vseobecné sestry, které pracuji na détskych a paliativnich
oddglenich ¢i v détskych hospicich, K rozsifeni znalosti, ziskani povédomi o tomto zavazném
onemocnéni a také pro studenty zdravotnickych obort, jako vstupni informace k tomuto

onemocnéni a nasledné oSetrovatelské a paliativni péci.

Autofi vyzkumnych studii a dohledanych poznatkli, které byly popsany vV této
bakalarské praci, zmifuji pfinos paliativni péce a dalSiho vzdélavani a profesni pfipravy v této
oblasti. Uvadé¢ji, ze neznalost paliativni pée a péce s ni spojenou znacné ovliviuji péci
0 pacienta. Prace mize slouzit jako dikaz dulezitosti paliativni péce a Ze je nesmirné dilezité

tuhle péci poskytovat a nadale se v ni vzdélavat.

Je dilezité psat o této nemoci, jelikoz déti s takovym onemocnénim zatézuji rodiny,
které o své déti pecuji takika cely Zivot. V Ceské republice neni dostatek mobilnich hospici
pro déti, a proto kazda rodina nema pfistup k takové péci. Paliativni ¢i hospicovou péci mohou
vyuzit jako respitni péci. Je proto dulezité pomoci rodinam zaméfit se na lepsi a jednodussi
dostupnost mobilni hospicové péce a paliativni péce. Zdravotnicky personal nema casto

dostatek znalosti a zkuSenosti s détmi s touto diagnézou.

Vyznamnou limitaci této bakalaiské prace je pouziti vyhradné zahrani¢nich zdroji
k tvorbé teoretickych vychodisek. V Ceské republice neexistuje v aktualni dobé& dostatek
dostupnych a relevantnich informaci nejenom o paliativni péci, ale taktéz i o Duchennové
svalové dystrofii. Tyhle informace se daji implementovat na Ceské vSeobecné sestry, ale je

nutno myslet na rozdilny systém péce v zahrani¢i a v Ceské republice.
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Prace se ziskanymi informacemi mé obohatila a poskytla mi SirSi nahled o paliativni
péci v zahranii. Ziskala jsem nové informace 0 méné znamém détském onemocnéni v Ceské
republice. Nalezené informace me¢ inspirovali k hlubSimu zamys$leni nad poskytovanim
paliativni péée v Ceské republice. Navrhuji, aby se podobné vyzkumy zaméfené na paliativni
pé&i a na Duchennovu svalovou dystrofii uskute¢nily i v Ceské republice, a poskytly tak

informace o tomto tématu vSem, ktefi se o n¢j zajimaji.

29



ZAVER

Duchennova svalova dystrofie je jedno znejvice dédi¢nych neuromuskularnich
onemocnéni celosvétove. I presto neni v Ceské republice natolik znamé. Poskytovani paliativni
péce o déti s touto diagndzou je pro vSeobecné sestry narocné, jelikoz nemaji dostatek znalosti

V této oblasti.

Prvnim dil¢im cilem bylo sumarizovat aktualni dohledané poznatky o paliativni péci
0 déti s Duchennovou svalovou dystrofii. Paliativni péce o déti s touto diagnézou ma obrovsky
vyznam. Zde neplati, Ze by se dit€ nachazelo v terminalnim stadiu svého onemocnéni. Paliativni
péce snizuje utrpeni, zlepSuje kvalitu zivota a prodluzuje zivot. Paliativni péce nepracuje jen
s nemocnym ditétem, ale i s celou jeho rodinou. Progresivni ibytek svali ma dopad na dychaci
systém. D¢ti trpi respiracnimi komplikacemi, jako je neefektivni kaSel, a proto v paliativni péci
popisujeme i dechovou rehabilitaci a nefarmakologické metody, pomoci kterych pomiiZzeme
ditéti odstranit hlen z dychacich cest a celkové mu zleps$it dychani. V paliativni péci dale
zmirilujeme a odstrafiujeme bolest. Z dohledanych poznatki popisujeme a uvadime, ze
vSeobecnd sestra netlumi bolest jen pfedepsanymi analgetiky, ale pracuje
I s nefarmakologickymi metodami, jako je muzikoterapie, odvedeni pozornosti a relaxacni
technika. Paliativni péce se netyka jen ditéte. Z nékolika dohledanych poznatkii jsme se
dozvédéli, Ze se jedna o komplexni psychickou podporu ditéte a celé jeho rodiny. Dité v rizné
vyvojové fazi chépe smrt odlisné. Rodina m4 pravo ucastnit se 1écby a miize zasahovat
do procesu 1é¢by, a proto z dohledanych poznatkl popisujeme, jak vSeobecna sestra pracuje

s rodic¢i. Dil¢i cil byl splnén.

Druhym dil¢im cilem bylo sumarizovat aktualni dohledané poznatky o paliativni péci
a détské paliativni péci. V Ceské republice neni pojem détska paliativni péée natolik rozsiten.
Z dohledanych poznatkli zjiStujeme, ze déti vyzadujici paliativni pé¢i neustdle pribyva
a vSeobecné sestry maji nedostatecné znalosti a védomosti V této oblasti, a proto je pro né péce
0 tyto pacienty obtizna. Z dohledanych poznatkli uvadime dvé skupiny déti, které vyzaduji

paliativni péci a jejich nasledné déleni do Ctyt skupin. Dil¢i cil byl splnén.

Ttetim dil¢im cilem bylo sumarizovat aktudlni dohledané poznatky oSetfovatelské péce
v hlavnich oblastech o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii. Z divodu progresivniho
ubytku svalové sily je dit¢ upoutdno na invalidni vozik a nasledné€ na lizko. Z tohoto diivodu
je zde popsana prevence dekubitli jakozto hlavni a zasadni oblast v oSetiovatelské péci.

Z dohledanych poznatkli zde popisujeme dilezitost prevence, materidly, které je dilezité
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zaradit a které naopak vynechat, a jaké oSetfovatelské postupy zvolit a cemu se vyvarovat.
Nasledné zde popisujeme polohovani, jako jednu z neti¢innéjsSich a nejrozsirenéjSich prevenci
proti vzniku dekubitl. Vzhledem k tomu, ze pediatricky pacient s touto diagnézou je téméert
polovinu svého Zivota upoutan na invalidni vozik, nachdzi se zde také kapitola o manualnich
a elektrickych invalidnich vozicich. Invalidni voziky pro détské pacienty maji né€kolik funkci,
diky kterym zlepSuji zivot ditéte, jelikoz se diky nim muze vidat se svymi vrstevniky,
navstévovat Skolu a byt ¢astecné sobéstacny a nezavisly. Celodenni upoutdni na invalidni vozik
predstavuje velkou hrozbu ve vzniku dekubitl. Proto je zde také popsano, jak odlehcit

predilekéni mista a polohovat pacienta na voziku. Dil¢i cil splnén.

Dalsi vyuziti a uplatnéni své bakalarské prace vidim v moznosti vyuZzit jeji zavéry
ke zdokonalovani se v poskytovani paliativni péée a oSetfovatelské péce a provadéni studii
s timto tématem v Ceské republice. Tato prace miize mit také piinos pro vieobecné sestry, které

pracuji v hospicich ¢i na oddélenich paliativni péce, a také pro studenty zdravotnickych obort

jako vstupni informaci k Duchennové svalové atrofii a paliativni péci.
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