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ABSTRAKT

BRZOBOHATY, Richard. Osetfovatelskd péce o pacienta se svalovou dystrofii. Vysoka
Skola zdravotnicka, o. p. s. Stupeni kvalifikace: Bakalat (Bc.). Vedouci prace: doc. PhDr.
Jitka Némcova, PhD. Praha. 2021. 72 s.

Tématem bakalarské prace je oSetfovatelska péce o pacienta se svalovou dystrofii. V této
praci je popsana péCe o pacienta dlouhodobé hospitalizovaného na oddéleni nasledné

intenzivni péce s vrozenou svalovou dystrofii Duchennova typu.

Sklada se z teoretické a praktické Casti a jejim cilem je seznameni s diagnézou svalové

dystrofie a oSetifovatelskou péci u pacienta.

V teoretické Casti popisuje anatomii a fyziologii svald, diagnostiku, vySetfeni a péci o

pacienty s timto onemocnénim.

Prakticka cast se zaméfuje na seznameni s celkovou anamnézou pacienta, oSetfovatelskou

péci a oSetfovatelskym procesem.

Klicova slova

Anamnéza. Duchenneova svalova dystrofie. OSetifovatelskd dokumentace. Osetfovatelska

pece.



ABSTRACT

BRZOBOHATY, Richard. Nursing Care of Patient with Muscular Dystrophy. Medical
College. Degree: Bachelor (Bc.). Supervisor: doc. PhDr. Jitka Némcovéa, PhD. Prague. 2021.
72 p.

The topic of the bachelor thesis is nursing care of a patient with muscular dystrophy. This
work describes the care of a patient hospitalized for a long time in the department of follow-
up intensive care with congenital muscular dystrophy Duchenne type. It consists of a
theoretical and practical part and its aim is to get acquainted with the diagnosis of muscular
dystrophy and nursing care for the patient. The theoretical part describes the anatomy and
physiology of muscles, diagnosis, examination and care of patients with this disease. The
practical part focuses on getting acquainted with the overall history of the patient, nursing

care and the nursing process.

Key words

Anamnesis. Duchenne muscular dystrophy. Nursing care. Nursing documentation.
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UVOD

Téma bakalarské prace OSetfovatelské péce u pacienta se svalovou dystrofii bylo
zvoleno na zakladé dlouhodobé oSetiovatelské péCe pacienta autorem prace. Vybrany
pacient trpi uz od utlého véku vzacnéjsi formou svalové dystrofie, kterd se nazyva svalova
dystrofie Duchenneova typu, a protoze se bohuzel jedna o nevylécitelnou nemoc, je 1 velice
psychicky a fyzicky naroc¢na pro jejich okoli. Za timto pacientem pravidelné do naseho
zdravotnického zafizeni dochazi jeho rodinni pfisludnici, ktefi pomahaji zdravotnickému
personalu s jeho péci.

Toto onemocnéni je velmi rychle progredujici a dochazi pfi ném k ubytku svalové sily
a postupné imobilizaci pacient. Tito pacienti byvaji jiz od détstvi oproti svym vrstevnikiim
pohybové omezeni, a navic ziji s védomim, Ze jejich zivot nejspiSe nebudou pfrilis dlouhé.
Pro zlepSeni kvality Zivota a zpomaleni pribéhu onemocnéni se provadi rehabilitacni
a symptomaticka terapie, jelikoz pro tyto pacienty prozatim neni objevena zadna kauzalni
terapie. Finalni fazi byva péce o pacienty na umélé plicni ventilaci, pfi které je cilem predejit
infekcim, komplikacim a selhanim respira¢niho Gstroji, které byvaji nejCastéj§i pricinou
umrti.

Cil teoretické casti

Cilem teoretické cCasti je predlozeni aktualnich poznatkd, které se zaméfuji na

patofyziologii, diagnostiku a terapii pacientt se svalovou dystrofii.
Cil praktické ¢asti

Cilem praktické casti je uplatnit oSetfovatelsky proces u konkrétniho pacienta
dlouhodobé hospitalizovaného na oddé€leni nasledné intenzivni péce, ktery trpi vrozenou

svalovou dystrofii Duchenneova typu.

Zaveér prace se zaméfuje na celkové zhodnoceni oSetfovatelské péce véetné doporueni pro

praxi.
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TEORETICKA CAST

1 Anatomie a fyziologie svali

Svalovina se podle mikroskopické stavby déli na 3 zakladni typy — hladkou,
pfi¢né pruhovanou a srdecni. Kazdy z téchto typa svald zastava jinou funkci a je odli§né
inervovan, a to jak nervy autonomnimi, tak 1 perifernimi (mozkové a misni). To ovliviiyje,
zda je dany sval ovladatelny vili i nikoli. Svalova tkan umoziuje pohyb nejen celého
organismu, ale i jednotlivych organd. Zménou své délky nebo napéti jsou svalové buiiky
schopny reagovat na podrazdeéni, k cemuz dochézi vlivem pfemény chemické energie na
energii mechanickou. Drazdivost a schopnost reagovat stahem na urcité podnéty jsou tedy
zékladnimi fyziologickymi vlastnostmi svalu. Hladka svalovina mé také funkci stavebni,

jelikoZz je soucasti stén dutych organid. Vyvoj svalové tkané probiha ze stfedniho

zarodecného listu. (1,2)

Obrazek 1: Svalova vldkna pricné Obrazek 2: Buriky hladkého
pruhovaného svalstva (2) svalstva (2)

Obrazek 3: Buiiky srdecniho svalu (2)
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1.1 Pticné pruhované svalstvo

Pri¢né pruhované neboli kosterni svaly jsou tvorené svalovymi vlakny, ktera jsou
sloZzena z mnohojadernych svalovych bunék tvaru vélce. Svalova vlakna jsou povazovana
za zakladni stavebni jednotku kosterniho svalstva. Spojuji se do snopecku, ty ve snopce
a spojenim téchto snopcti obalenych vazivem ozna¢ovanym jako endomysium se tvoii pevny
a pruzny sval, jehoz povrch je pokryt fascii (epimysium). Svaly se ke kosti upinaji pomoci
Slachy a v lidském téle se jich vyskytuje kolem 600, z nichz vétSina je parova. Davodem,
pro¢ ma svalova tkan cervenou barvu, je bilkovina oznaCovana jako myoglobin.
(Nazev a vzhled pii¢né pruhovaného svalstva pod mikroskopem je dan usporadanim
aktinovych a myozinovych filament, které zplisobuji vzajemnym piekryvanim prouzkovani.

(1,2)

Sarkolema je membrana ohraniCujici svalové vlakno a umozfujici rychlejsi prenos
akcniho potencialu smérem do bunék v dusledku tvorby transverzalnich tubulli. Svalova
buika obsahuje dlouha vlakna oznaCovana jako myofibrily. Jedna se o kontraktilni aparat
buniky skladajici se z tenkych aktinovych a tlustych myozinovych filament upevnénych
v tzv. Z liniich a vyskytujicich se v bunéné matrix oznaCované jako sarkoplazma. Kromé
toho se v sarkoplazmeé vyskytuji také mitochondrie produkujici energii €i sarkoplazmatické

retikulum slouzici jako skladisté vapenatych iontt nezbytnych pro svalovou ¢innost. (1,2)

Svalova vlédkna lze na zakladé morfologickych a funkénich vlastnosti rozdelit
na vlakna tonické a fazicka. Tonicka vladkna jsou tzv. pomalymi Cervenymi vlakny, ktera
jsou typické velkym mnozstvim krevnich kapilar a myoglobinu, jenz je ve svalu schopny
vazat kyslik a zptasobovat Cervené zbarveni vlaken. Kromé toho také obsahuji mnoho
mitochondrii a jsou enzymaticky vybaveny na aerobni metabolismus, coz napomaha k mensi
spotiebé energie a vétsi vydrzi. Jejich prace probiha pomalu, a proto se vyskytuje ve svalech
zajist'ujicich pomaly pohyb a statické polohové funkce. Vzhledem k tomu, ze obsahuji méné
myofibril, jsou tato vldkna mnohem tenci nez vlakna rychla bilé, ktera spolu s rychlymi
cervenymi patii mezi vlakna fazicka. Pro rychla bila vlakna je typické to, ze obsahuji vice
myofibril, zato méné myoglobinu a organel produkujicich energii (mitochondrii), ktera
je zajiSténa jak aerobnim, tak anaerobnim metabolismem. Vyskytuji se ve svalech
vyuzivajicich silu pro rychly pohyb za kratkou dobu a na rozdil od rychlych Cervenych

vlaken jsou velmi odolné viéi tinavé. Druhy typ fazickych vlaken — rychla Cervena, se tedy
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naopak unavuji velmi brzy, tudiz i mnohem rychleji spotfebovavaji energii, ktera je
zprostfedkovana anaerobni glykolyzou. Jejich vyhodou je ovSem velmi vyvinuté
sarkoplazmatické retikulum, diky némuz jsou vlakna schopna stdhnout se maximalni silou,
¢ehoz vyuzivaji zejména svaly vykonavajici kratké silové a rychlostni vykony pii vysoké

zatézi. Ve svalstvu se vétsinou vyskytuji vS§echny tyto typy vlaken soucasné. (1,2)

1.2 Projevy svalové ¢innosti

Cinnost svalu je doprovazena riznymi déji, jako jsou zisk energie a mechanické,
chemické ¢i elektrické zmény, které jsou bud’ podminkou, nebo nésledkem svalové

prace. (1)

Mechanickym projevem ¢innosti svali je zkraceni (stah) a ochabnuti (relaxace) svalu.
Svalova kontrakce neboli stah je proces, ke kterému u kosterniho svalstva dochazi
vyvolanim nervového vzruchu o urcité intenzité (prahovy podnét), jenz se §iti uvnitt svalu.
Pokud je tato intenzita nedostacujici, jedna se o tzv. podprahovy podnét a sval tim padem
nereaguje. Kontrakce je dvojiho typu — izotonicka (koncentrickd a excentrickd)
a izometricka. Izotonicky stah pracuje tak, ze se pfi ném meéni délka svalu, zatimco napéti
zustava stejné. V moment€, kdy se sval zkracuje, se jedna o kontrakci koncentrickou,
a naopak kdyz se sval prodluzuje, probihd kontrakce excentricka. Izotonicky pracuje
naptiklad lytkovy sval pfi chiizi — neustale se prodluzuje a zkracuje, a pfitom nemeéni své
napéti. Pfi izometrickém stahu svalova vlakna naopak svou délku neméni, zato svalovy tonus

ano. (1,2)

Nezbytnou podminkou pro svalovou préaci je energie. Ta je zprostiedkovana zejména
diky makroergnim fosfatovym vazbam v ATP. Dal§imi vyznamnymi zdroji energie jsou
glukodza, glykogen nebo kreatinfosfat, jenz je pfi reakci s ADP defosforylovan a dopliovan
predev§im odbouravanim volnych mastnych kyselin z krve. Zatimco pro trvalou svalovou
cinnost je energeticky nejvyhodnéjsi aerobni oxidativni fosforylace, pro cinnosti
s kratkodobym vysokym vykonem je mozné ziskat energii také anaerobni glykolyzou. To je
sice za nepfitomnosti kysliku rychlejsi, ov§em celkové mnozstvi ziskaného ATP je daleko
mensi nez za aerobnich podminek. Dalsi nevyhodou je vznik kyseliny mlécné, ktera pti
nahromadéni zptsobuje svalovou unavu a pokles pH krve. Kosterni sval je jediny typ svalu,

ktery je schopny pracovat na kyslikovy dluh. To znamena, ze pfi praci spotiebuje veétsi
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mnozstvi kysliku, nez je k dispozici, ¢imz vznika kyslikovy deficit. Vyrovnani kyslikového
dluhu po skonceni aktivity je umoznéno prostiednictvim zvySené dechové frekvence, diky

cemuz dojde k odstranéni laktatu a opétovnému obnoveni zasob ATP a kreatinfosfatu. (1)

Pfi svalové kontrakci dochazi také k elektrickym zménam, které jsou vyvolany
zmeénou permeability v membrané svalového vlakna pro ionty sodiku, drasliku a vapniku,
a dochazi tak ke zméné klidového potencialu na potencial akéni. Membrana svalového
vlakna je polarizovana na povrchu pozitivné a na vnitini strané negativné. Nicméné aktivaci
acetylcholinovych receptorti se oteviraji kanaly pro Na* dovnitf buriky a tim dochazi
k depolarizaci sarkolemy. Kanaly pro vystup K* z bunék ven se oteviraji pred dosazenim

vrcholu, diky ¢emuz dojde k repolarizaci membrany svalového vlakna. (1)

myozin aktin

sarkomera

Z linie

Obrazek 4: Svalova kontrakce. Zasouvani aktinovych vldken mezi vlakna myozinova. (2)
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2 Svalova dystrofie

Svalova dytrofie je heterogenni skupina geneticky podminénych nervosvalovych
onemocnéni charakterizovanych progresivni svalovou slabosti a destrukci svalové tkane,
jenz je postupné nahrazovana tukovou tkani ¢i vazivem. Nejvyznamnéjsi skupinou jsou
dystrofinopatie, které jsou zpusobené defektem ¢i deficitem strukturalniho proteinu

sarkolemy — dystrofinu. (4,5)

Mezi dystrofinopatie patii svalova dystrofie Duchenneova typu, ktera je nejcastéjSim
a nezavazngjSim dédicnym svalovym onemocnénim détského véku s incidenci 1:3500
novorozenci muzského pohlavi. Onemocnéni bylo poprvé popsano v roce
1860 francouzskym neurologem G. B. A. Duchennem a v roce 1986 byl védci identifikovan
gen, jehoz mutace jsou pii¢inou tohoto onemocnéni a jehoz objev znamenal revoluci
v molekularni biologii a identifikaci svalovych dystrofii. O rok pozdé&ji byl také objeven
protein dystrofin, ktery je stimto genem asociovan. Pficinou DMD je tedy mutace
dystrofinového genu kodujiciho syntézu proteinu dystrofinu dilezitého pro stabilizaci
sarkolemy béhem svalové kontrakce a relaxace. Absence dystrofinu zptusobuje postupné
zhorsujici se svalovou slabost. Jelikoz se jedna o gonozomalné recesivni onemocnéni vazané
na X chromozom, defekt genu se projevuje jenom u muzi v dasledku pfitomnosti jediného
chromozomu X. Zeny figuruji jako asymptomatické prenasecky. Pouze tietina piipadd je
manifestovana jako nové vznikla mutace. Pfiznaky onemocnéni se nej¢astéji objevuji kolem
trettho az ctvrtého roku zivota a patifi mezi n€ pozdni zalatek vyvoje feci
a samostatné chize, ktera je kolébava a nestabilni., chiize po Spickach s vystrcenym bfichem
a hrudnikem a tzv. Gowerstiv manévr, kdy se postizené dité neni schopné zvednout samo ze
zem¢. Indikaci k podezieni na DMD mohou byt také ploché nohy a pseudohypertrofie Iytek.
Svalova slabost postupné progreduje a vede mezi 8. a 12. rokem zivota k usazeni pacienta
na invalidni vozik. Postupné ochabuji 1 dalsi svaly (hornich koncetin, §ijové, srdecni), coz
vede k upoutani nemocného na lazko. Objevuji se i pfiznaky respiracni insuficience.
V dusledku srdecniho ¢i dechového selhani se jedinci s DMD dozivaji praimérné dvaceti az
tficeti let zivota. Doposud neexistuje zadna ucinna terapie, jen procesy umoziiujici potlaceni

symptomu a zpomaleni progrese onemocnéni. (4,5,6)
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Mirnéj§i formou dystrofinopatie je BMD. Ta se zaCne nejcastéji projevovat mezi
5 a 15 lety zivota, ale muze 1 pozdé&ji. Jedna se o malo progresivni onemocnéni s del§im
prezitim pacientd. Postizeni muze byt velmi mirné, kdy jsou pacienti oSetfovani jen
ambulantn€, ale i zavaznéjsi srovnatelné s pribéhem DMD. Projevovat se muze pouze
svalovymi bolestmi a kieCemi a na rozdil od DMD nezpisobuje tézkou skolidzu
a kontraktury. V disledku nedostatku dystrofinu v mozkové ke jsou bézné psychiatrické
poruchy srovnatelné s priznaky autismu. Z klinického hlediska je zasadni postizeni

srdecniho svalu, jehoZ selhani byva u téchto pacientt hlavni pfi¢inou smrti. (4,5)

Kromé dystrofinopatii existuji 1 dals§i vzacn&j§i typy téchto neuromuskularnich
onemocnéni, jako jsou pletencova svalova dystrofie, facioscapulohumeralni dystrofie,
Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie ¢i napfiklad distalni myopatie. Ptvodni klasifikace
svalovych dystrofii dle Waltona a Nattrasse, jenz byla zaloZena na fenotypu a typu
dédicnosti, byla nahrazena klasifikaci, ktera spolu s fenotypem také klade diiraz na charakter

a lokalizaci genetického defektu. (4)

Duchenne and Emery-Dreifuss Limb Girdle Facioscapulo- Oculopharyngeal
Becker Types Type Type humeral Type Type

Obrazek 5: Svalové postiZeni u riznych typi svalové dystrofie. (7)
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2.1 Klinicky obraz a diagnostika

Zasadnim krokem pro kvalitni péc¢i o pacienta se svalovou dystrofii Duchenneova typu

je vCasné a piesné stanoveni diagnodzy, jehoz nezbytnym faktorem je zachyceni prvnich

o, ee

doprovazena zejména obtiznym zvedanim hlavicky ditéte, motorické problémy zahrnujici

neschopnost samostatné chize jesté v osmnactém mesici zivota chlapce, a to zejména pfi

chiizi do schodu. Dale také chize po Spickach s vystréenym bfichem a hrudnikem

a tzv. Gowersuv manévr, kdy se postizené dit€ neni schopné zvednout samo z podlahy.

Indikaci k podezieni na DMD mohou byt také ploché nohy, zvétsena lytka a nevysvétlitelné

zvySena hladina transaminaz produkovanych jaternimi butikami a svaly. Postupné se

zaCinaji objevovat 1 pfiznaky srdeCni abnormity a respiracni insuficience. Vzhledem k tomu,

ze se jedna o geneticky podminéné onemocnéni, je velmi dilezita rodinna anamnéza

a vySetfeni matky k prikazu prenasecstvi. (6,8)
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Obrazek 6: Pseudohypertrofie Obrazek 7: Gowersity manévr. (9)

Ijtek. (6)
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Ideédlne by mélo dojit k podezieni na DMD jiz v ramci novorozeneckého screeningu
pfi testu ze suché kapky, ktery by mél odhalit zvySenou koncentraci kreatinkinazy. V tomto
ptipadé by mél nasledovat test na odhaleni mutace dystrofinového genu, ktery by DMD
potvrdil a napomohl ke vcasn€jSimu stanoveni diagnozy. V souCasnosti se o screening
projevuje vlna zajmu, aviak v Ceské republice DMD zatim neni soudasti screeningového

vySetfeni novorozence. (8)

V ptipadé projeveni typickych ptiznak DMD u ditéte v ramci klinického vySetieni,
by mél lékar — nejlépe specialista na neuromuskularni poruchy po konzultaci s odbornikem
na genetiku, potvrdit podezieni na toto onemocnéni a provést nezbytné kroky. Nejprve by
se mélo provést testovani hladiny kreatinkinazy v séru. V ptipadé prokazani zvySené hladiny
tohoto enzymu, ktera by méla byt 10-100nasobné vyss§i nez obvykla, nasleduji genetické
testy, které by mély prokazat deleci ¢i duplikaci genu pro dystrofin. V ptipadé nalezeni
mutace je potvrzena diagnéza DMD. Pokud by naopak mutace nalezena nebyla, nasledovalo
by genetické sekvenovani a v ptipad¢, ze i touto metodou ne, provedla by se svalova biopsie.
Zjisténi pritomnosti dystrofinu v ramci histologického vySetfeni by definitivné vyvratilo

podezieni na toto onemocnéni. (4,6)

Pro diagnostiku DMD lze dopliikové vyuzit 1 zobrazovaci metody. Rentgenovym
vySetfenim lze posoudit zavaznost skolidzy patefe, ultrazvukovym vySetfenim (EKG) je
mozné sledovat a potvrdit kardiomyopatii a magnetickou rezonanci posoudit strukturu svalu.
Kromé zobrazovacich metod jsou vhodné i1 neurologicka a elektromyograficka vySetteni
(EMG). Pomoci jehlové elektromyografie 1ze pfi maximalni kontrakei, kdy je monitorovana
interfrekvenéni kiivka, zjiStovat tzv. spontanni a volni aktivitu. Vysledkem EMG je
u svalové dystrofie nalez abnormalni spontanni aktivity a v dusledku sniZzeného poctu vlaken

v motorické jednotce i zména parametri potenciala té€chto jednotek. (4,5)

2.2 Laboratorni vySetireni

Pfi podezieni na DMD jsou dulezité laboratorni vysledky pacienta. Mnohonasobna
elevace svalového enzymu kreatinkinazy v séru, je indikaci k provedeni dalSich kroka
nezbytnych pro potvrzeni ¢i vyvraceni diagnozy. Pravdépodobnost onemocnéni je u chlapca
do 3 let pii takovémto 10—100nasobném zvySeni CK velmi vysoka (80 %). U pacientd

s DMD je také bézna vyrazné€ zvySena hladina transaminaz ALT a AST, které se kromé
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myopatii asociuji primarné s poruchami funkci jater. Zjistit, zda se jedna o jaterni ¢i svalové
onemocnéni, umoziuje vySetfeni hladiny enzymu GMT, ktera v pfipad€ myopatii zistava

v normé€. (4,6)

2.2.1 Molekularné genetické vySetieni

Za predpokladu, ze ma pacient mnohonasobné zvysenou hladinu CK, je dal§im
krokem patrani, zda se jedna o svalovou dystrofii, testovani delece nebo duplikace jednoho
¢i vice exonu v genu pro dystrofin. To se nejCastéji provadi mnohonasobnou amplifikaci
sond zavislych na ligaci (MLPA), poptipad¢é komparativni genomovou hybridizaci. MLPA
je metoda, ktera umoziiuje detekovat rozsahlé delece a duplikace v genomové DNA. Princip
metody spocivd vtom, ze po komplementarni hybridizaci dochéazi ke spojeni série
oligonukleotidi sjednim univerzalnim koncem a nasledné amplifikaci pomoci PCR.
Mnozstvi amplikonu je imérné k mnozstvi templatové DNA a na zaklad¢ ligace je mozné
detekovat jak rozsahlé delece, tak zmény v jediné bazi. V pripadé prukazu mutace je

pacientovi potvrzena diagndéza DMD. (4,6)

Za predpokladu, ze k prukazu mutace nedojde, je vhodné provést genetické
sekvenovani, které muze odhalit i jiné typy mutaci asociované s DMD, a ty jsou nasledné
identifikovany metodou NGS. Jestlize je genetické vySetfeni neinformativni, je jesté nutné
provést pro stanoveni diagnozy svalovou biopsii a histologickym vySetfenim potvrdit ¢i

vyvratit pritomnost dystrofinu v sarkolemalni lokalizaci. (510)

Dystrofinovy gen, u kterého se patra po mutaci, se nachazi na kratkém raménku
chromozomu X a svou velikosti patfi mezi nejvetsi geny lidského genomu. Pravé velikost
tohoto genu zplsobuje vétsi nachylnost ke vzniku mutaci. Jejich nejcastéjsSim typem
(60 % mutaci) jsou delece jednoho ¢&i vice exonti. Casté jsou i bodové mutace, zejména non-
sense. Protein dystrofin, ktery je genem kodovan, patii do dystrofin-glykoproteinového
komplexu a je soucasti membranovych proteint. Funkce proteinu neni v soucasnosti zcela
objasnéna, nicmén¢ je ziejmé, ze se podili na stabilizaci sarkolemy béhem svalové kontrakce
a relaxace a umoziuje spojeni mezi intracelularnim cytoskeletem a sarkolemou. Mutace
genu kodujici tento protein zpusobuje jeho absenci Ci snizeni ve svalu, ve kterém se
fyziologicky vyskytuje. Mnozstvi dystrofinu ve svalu urCuje zavaznost svalové dystrofie

a obecné plati, ze ¢im mén¢ se ho ve svalové tkani vyskytuje, tim vice nemoc cloveka

24



postihuje. Kromé vSech typu svalové tkané je dystrofin soucasti nékterych mozkovych
neuronti, a proto jeho deficit v mozkové kife a mozeCku, mize zpusobit naruSeni
kognitivnich funkci, coZz znamen4, ze jedinci s muskularni dystrofii nedokazou dostate¢né

rychle a spravné zpracovavat informace. (4,6)

2.2.2 Histologické vySetieni

Soucasti diagnostiky pacientd, u kterych nebyla geneticky specifikovana mutace
a je pravdépodobné, ze se u nich jedna o tzv. nedelecni formu dystrofinopatie, je nezbytnou
nutnosti provést svalovou biopsii. Vzhledem k invazivite tohoto chirurgického vykonu neni
u diagnostiky DMD indikaci jeho primarni provedeni v disledku moznosti patrani po mutaci

dystrofinového genu. (5,11)

Svalovou tkan je mozné ziskat otevienou biopsii nebo punkci bioptickou jehlou.
Vyhodnéjsi metodou jak po Casové, tak 1 cenové strance, je jehlova biopsie. Ta ovSem
umoziuje ziskat pouze malé mnozstvi svalové tkané se slozitou orientovatelnosti. Tkan se
i rychleji deformuje a mohou v ni zacit vznikat artefakty. Toto malé mnozstvi umoziuje
pouze morfologické vySetfeni a na ostatni, jako jsou immunoblotting ¢i izolace mRNA, se
bohuzel nedostava. Proto je nutné punkci nekdy 1 opakovat. Oteviena metoda odbéru tkane
provadéna casto v lokalni anestezii z koncetinového svalu, umoziuje ziskat blocek
o hmotnosti 100 mg, jenz vétSinou pro pacienta neznamend zadny funkéni deficit. Aby
nedoslo ke znehodnoceni svalové tkané, je s ni nutné pii transportu do myopatologické
laboratofe opatrné manipulovat. Provedenim tkafiové histochemie a imunohistochemie
umoziuyjicich vizualni detekci a lokalizaci antigenu pomoci vazby se specifickou
protilatkou, je mozné pozorovat absenci ¢i oslabené reakce dystrofinu ve svalové tkani
v jeho imunoexpresi. Z tkanového homogenizatu lze také u proteinu pomoci metody
Western blot sledovat jeho porusenou délku a kvantitu, ¢cimz mize byt diagnéza muskularni

dystrofie definitivné potvrzena ¢i vyvracena. (5,11)
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3 Terapie a péce

Svalova dystrofie Duchenneova typu je v soucasnosti stale nevyléCitelnym
onemocnénim a neexistuje zadna kauzalni terapie. Nicméné existuji 1éky, které jsou schopné
pozitivné ovlivilovat pfiinu a prabéh onemocnéni a tim tak oddalit zhorSovani stavu
a ptiznakd, jako je neschopnost samostatné chiize. Cilem terapie je tedy potlaceni symptomu
a stabilizace zdravotniho stavu pacienta, a to jak medikamentozni cestou, ktera se zejména
vyznacuje imunosupresivni 1écbou, tak multioborovou péci zahrnujici rehabilitace, péci
respiracni, kardialni, endokrinologickou ¢i psychosocialni, ktera je také dulezita nejen
u pacienta, ale i jeho rodicu, ktefi se musi se zdravotnim stavem svého ditéte smifit

a psychicky vyporadat. (8,12)

3.1 Farmakoterapie

Progrese onemocnéni je zpomalovana zejména vlivem protizanétlivych
a imunosupresivnich G¢inka kortikosteroidd. Piivodem se jedna o steroidni hormony kiiry
nadledvin, které pacientim umoziuji udrzovat svalovou silu a v postizenych svalech tlumit
sekundarni projevy zanétu. Kromé toho se také podili na stabilizaci sarkolemy a jejich
ucinek umoznuje pacientovi o 2-3 roky prodlouzit schopnost samostatné chize.
Kortikosteroidy jsou idedlné nasazovany v momenté, kdy se zacinaji objevovat znamky
svalové slabosti. To obvykle nastavd mezi Ctvrtym a Sestym rokem zivota. V pozdéjsi fazi
onemocnéni ma jiz lécba kortikosteroidy omezené€jsi piinos. Jejich ucinek je Casoveé
omezeny a na dlouhodoby pribéh a prognozu onemocnéni pravdépodobné nemaji
kortikosteroidy vliv. Pfi dlouhodobém uzivani se mohou navic objevit velmi zavazné
nezadouci uUcinky, jako jsou rozvoj diabetu a obezity, snizena pfirozend imunita, poruchy
rastu a charakteristicky mési¢kovity oblicej objevujici se v disledku ukladani podkozniho
tuku v oblasti kréni krajiny a obli¢eje. V CR se k 16¢b& nejvice vyuziva Prednison nebo
Prednisolon v davce 0,75 mg/kg/den. Moznost je setkat se 1 s 1éky Medrol a Deflazacort.
Lécba Deflazacortem v davce 0,9 mg/kg/den predstavuje oproti 1écbé Prednisonem nizs§i
spektrum nezadoucich ucinkd, a to zejména v mensim piirdstku hmotnosti v prvnich letech

uzivani. Jedna se o prvni glukokortikoid, ktery ma pro DMD specificky oznacenou indikaci.
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Kromé téchto kortikosteroidil je jesté mozné pacienty 1éCit cyklosporinem A, ktery jim
umoziuje zlepSovat svalovou silu. V pfipadé ukonceni lécby kortikosteroidy napftiklad
v dasledku nesnesitelnych vedlejSich G¢ink, je nutné neukoncit medikaci nahle,
ale postupné snizovanim davek. Pokud by se tak nestalo, mohla by nastat tzv. adrenalni

insuficience. (4,6,12)

Prvnim schvalenym kauzalnim lékem v Evropé je Translarna (Ataluren). Lécba je
urcena pro pacienty, u kterych je pti¢inou onemocnéni bodova mutace typu nonsense v genu
pro dystrofin nachazejici se u cca 13 % chlapct. Ataluren modifikuje prepis genetické
informace, ¢imz zmirmuje fenotyp pacienti Duchenne na typ Becker. Lék se podava
peroralné ve formé rozpustného prasku, ktery se uziva trikrat denné v davce 40 mg/kg/den.
Opét se jedna pouze o 1éCbu zmiriujici progresi a indikuje se u déti nad 5 let veéku, ktefi jsou

schopni samostatné chuze. (4,13)

Dalsi nadénou 1éCebnou metodou je tzv. exon skipping. Tato metoda je zalozena na
preskoCeni usekt dystrofinového genu s vadnou genetickou informaci pomoci
oligonukleotidli a na zakladé toho je umoznéna syntéza alespon castecné funkcniho
dystrofinu. Oligonukleotidy jsou kratké sekvence RNA, jenz jsou komplementarnimi
doplnky spojovacich sekvenci téch exona v pre-mRNA, které je potieba odstranit. Dochazi
tedy opét ke zméné fenotypu Duchenne na fenotyp Becker. V USA jiz doslo ke schvaleni
léku Exondys 51 (Eteplirsen), jenz je vhodny pro pacienty s potvrzenou mutaci piistupnou
skippingu exonu 51. Eteplirsen je podavan nitrozilné jednou tydné v davce 30 mg/kg.
Zatimco v Evropé je tento medikament zatim pouze ve fazi klinickych studii, v USA jsou jiz

kromé& Exondys 51 schvalené také medikamenty Amondys 45 a Vyondys 53. (6,8,14)

Duchenne muscular dystrophy Exon skipping approach
Pre-mRNA Deletion of exon 50 Pre-mRNA AO masks exon 51
— Pe— I S— T Se——— —
—48. 40~ 50 —.Bl-82 — — - 50, 2R —
l Splicing l Skipping of exon 51
mRNA Reading frame disrupted mRNA Reading frame restored
48 49 51,52 48 49 52
l Franslation stops prematurely l Translation continues
Protein truncated and non functional dystrophin Protein Internally deleted but functional dystrophin
o s O ®

Obrazek 8: Exon skipping (15)
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Za zminku také urcité stoji metoda up-regulace utrofinu. Tento protein je strukturou
velice podobny dystrofinu a ¢asteCné by tak mohl prevzit jeho funkci. Stejné tak by bylo
v genové terapii mozné vyuzit mikrodystrofinu, kdy adenovirovy nosi¢ implementuje do
genomu gen pro mikrodystrofin vcetné jeho promotoru. Tim se docili obnoveni tvorby
rozveétveného mikrodystrofinu a 1 presto, ze se nejedna o plné funkcni dystrofin, dojde tak
alespon k Castecné nahrade jeho funkce. Tato metoda je ovSem zatim pouze ve Spojenych

statech a Velké Britanii ve fazi klinickych studii. (5,6)

Nedilnou soucasti terapie pacienti s DMD jsou také potravinové dopliiky. Standardy
péce o tyto pacienty doporucuji uzivani vapniku a vitaminu D (v pfipad€ sniZeni jejich
hodnot). OvSem krome té€chto dvou dopliika patii mezi popularni i jiné dopliiky. Mezi ty, co
mohou pusobit proti ubytku svalii, patfi leucin, izoleucin a valin. ZlepSeni energetického
systému bunék a tim i prodlouzeni jejich zivotnosti umoziuje L-arginin. Velmi dilezity je
pro svalstvo také glutamin. Ten by ovSem v disledku ovliviiovani hladiny inzulinu neméli
uzivat pacienti s diabetem. Na urcité zlepSeni svalové funkce mohou mit také pozitivni vliv
omega-3 mastné kyseliny. Koenzym Q10 napoméha zlepSit energeticky metabolismus
a zaroven pusobit antioxidacn€. Jednim z nejuzivangjSich doplika je extrakt ze zeleného
Caje, jehoz aktivni komponenty mohou mit téz antioxidacni vliv a chranit tak svalové buiky
proti oxida¢nimu stresu. Spousta pacientd s DMD trpi zacpou, tudiz jsou po doporuceni
lékarem vhodna také laxativa. Nicméné je nutné podotknout, ze uzivani nepredepsanych
potravinovych dopliiki maze byt pro pacienty nebezpeCné a muze snizovat ucinek
predepsanych 1éki s ovéfenym efektem na nemoc. U vétSiny téchto doplinkd nejsou
k dispozici data vypovidajici o vlivu na pacienty s DMD, a proto by mély byt uzivany

po konzultaci s Iékafem. (16,17)

3.1.1 Multioborova kombinovana péce

Svalova dystrofie Duchenneova typu je onemocnéni vyzadujici komplexni péci
v mnoha riznych oblastech. O pacienty by se mél starat tym odbornika, v jehoz Cele by mél
stat specialista na nervosvalova onemocnéni a zodpovidat tak za péci v prabéhu jejich celého
zivota. Dulezity je také koordinator péce, ktery pomuze zajistit koordinaci komunikace

a péCe mezi jednotlivymi specialisty v tymu. Patfi mezi né zejména endokrinolog, dietolog,
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logoped, gastroenterolog, stomatolog, kardiolog, pneumolog, ortoped, fyzioterapeut,

ergoterapeut a psycholog. (12)

3.1.1.1 Endokrinologicka péce

U pacienti s DMD mohou nastat razné endokrinologické komplikace jako je
zhorSeny rust, zpozdény nastup puberty ¢i adrenalni krize. Pfi 1écbé steroidy mize dojit
k negativnimu ovlivnéni celé fady hormont. Mezi ty nejcast€jsi patii somatotropni (ristovy)
hormon a testosteron. V piipadé€ vzniku podezieni tykajicich se puberty, poruch rastu ¢i

potlaceni funkce ledvin by mél byt pacient odeslan k détskému endokrinologovi. (8,12)

Na zakladé vzniku problému s ristem je vhodné zakrocit 1écbou somatotropinem.
V piipadé jeho nedostatku muize totiz dojit k ristové retardaci. Je proto vhodné provadét
standardni screeningové testy pro hodnoceni endokrinnich hormona ¢i jinych abnormalit
spojenych s ristovymi poruchami. Pfed pocatkem uzivani rastového hormonu je nutné
zvazit piinosy a potencialni rizika medikace zahrnujici napftiklad bolesti hlavy, zhor§eni

skoliozy, zvyseni rizika rozvoje diabetu ¢i idiopatické nitrolebni hypertenze. (8,12)

V dusledku hypogonadismu miiZe byt vlivem medikace glukokortikoidy u pacientt
s DMD zpozdéna puberta. Standardnim postupem feSeni tohoto problému je 1écba
testosteronem. Ten je zodpovédny za spravny psychosocialni a emocni vyvoj a také pro
zdravi kosti. Jeho pozitivni vliv pfevazuje nad potencialnimi vedlejSimi u€inky, mezi které
patii zejména vykyvy nalad, rast voust, akné, rastovy spurt ¢i t€lesny zapach. Testosteron
se pacientim aplikuje intramuskularné nebo také ve forme gelti a naplasti. Lécba by méla
odstartovat podavanim nizkych davek, které by se mély postupné zvySovat tak, aby co

nejvice napodobovaly normalni vyvoj v puberté. (8,12)

S dlouhodobym wuzivanim steroidi je spojené riziko vzniku vzacného Zivot
ohrozujiciho stavu ozna¢ovaného jako adrenalni insuficience. V piipadé ukonceni medikace
steroidy je v ramci predejiti této krize vhodné nejprve postupné snizovat davky. V prabéhu
uzivani steroidu prestanou nadledviny produkovat hormon kortizol a po ukonceni medikace
muze trvat i nékolik mésicl, nez organismus zac¢ne kortizol opét vytvaret. Jedna se tedy

o stav, kdy neni organismus schopen reagovat na stres, jelikoz pravé kortizol je zodpovédny
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za to, aby télo 1épe zvladalo zatéz. Mezi symptomy adrenalni krize patfi extrémni Unava,

mdloby, bolesti hlavy, nizky krevni tlak ¢i nizka hladina cukru v krvi. (8,12)

3.1.2 Gastrointestinalni péce

Nejcastéjsi gastrointestinalni problémy pacienti s DMD zahrnuji nadvahu ¢i
podvahu, nutricni nevyvazenost, nestejnomérny piijem tekutin, potize s polykanim,
chronickou zacpu a gastroezofagealni reflux. Tyto komplikace jsou zptisobovany urcitymi
faktory, mezi které patfi zejména 1écba glukokortikoidy, snizeny energeticky vydej
a nehybnost. V ramci prevence rozvoje gastrointestinalnich komplikaci je velmi dalezité
navstévovat specialisty v oboru dietologie, logopedie, gastroenterologie, ale také

stomatologie. (8,18)

Nutri¢ni péCe zahrnuje zajisténi zdravé a vyvazené stravy zahrnujici Siroké spektrum
riaznych druhd potravin doporuenych nutricnim terapeutem na zakladé BMI pacienta
pohybujicim se na standardnich ristovych grafech mezi 10. a 85. percentilem. Strava by
meéla byt pravidelné hodnocena z hlediska obsahu kalorii, bilkovin, tekutin a zivin, a to
zejména vapniku a vitaminu D nezbytnych pro kostni metabolismus. I ostatni ziviny
(vitaminy, mineraly, stopové prvky) jsou velmi dulezité pro celkovou odolnost organismu

v v v

proti infekcim, které mivaji u pacientii s DMD t€zsi prubéh. (8,17)

Velmi Castym gastrointestindlnim problémem DMD je dlouhodobéd zacpa. Mezi
rizikové faktory patii pomaly prichod stfevem, nehybnost a dehydratace. Proto je velmi
dulezité dohliZet na dostateény piijem tekutin a neprekracovat doporucenou denni davku
vlakniny, jejiz vyssi piijem mulze priznaky zhorsit. Pfinosna jsou pro pacienty osmoticka
laxativa, jako jsou polyethylenglykol, magnéziové mléko nebo laktuléza. Pouzit je mozné
také klystyr. Kromé zacpy je také velmi Castym problémem gastroezofagealni reflux. Ta
byva nejcastéji zplsobena narusenim ezofagealni motility, zpozdénym vyprazdiiovanim
zaludku, skoliézou ¢i glukokortikoidovou terapii. Pacientim se doporucuji mensi a Castéjsi
porce jidla a zaroven snizit piijem tukd ve stravé. Vhodné jsou léky potlacujici tvorbu
zaludeCnich kyselin. Jedna se o antagonisty receptoru histaminu-2 (ranitidin) nebo také
inhibitory protonové pumpy (lansoprazol, omeprazol). Neméneé diilezita je také péce o dutinu
ustni, a to zejména u pacientl uzivajicich bisfosfonaty v dusledku ztraty kostni hmoty.

U pacientt s DMD miuze byt kvali velkému jazyku a omezené schopnosti otevfit tsta

30



hygiena slozit€jsi, a proto je vhodné jiz od raného v€ku navstévovat zubniho lékare

s rozsahlymi zkusSenostmi. (8,12,18)

V pozdgjsich stadiich onemocnéni dochéazi k oslabeni oblicejovych, celistnich
a hrdelnich svall, coz muze vést k problémum s polykanim (dysfagie). To je dalsi pficinou
nutri¢nich problémd. NedostateCny pohyb polykacich svali muze zpusobit vdechnuti
potravy a tekutin do plic (aspirace) zpusobujici pneumonii. Rozpoznani dysfagie je velmi
obtizné a je nutné symptomy zkoumat pii kazdé 1ékat'ské prohlidce. Mezi tyto pfiznaky patii
pocit uviznuti jidla v krku, nevysvétlitelny ubytek na vaze o vice nez 10 %, prodlouzena
doba stravena pii jidle (déle nez 30 minut) doprovazena pocitem Unavy, slinénim, kuckanim
a davenim se. Pfi podezieni na dysfagii je na misté provést klinické a rentgenové vysetfeni
polykani a zapojeni logopeda s cilem vypracovat individudlni plan lécby pro zachovani
dobré polykaci funkce. Pokud neni mozné pacientovi zajistit pfisun stravy peroraln€ ani ve
formé stravy kasovité, je pro udrzeni jeho hmotnosti a zaji§téni dostateCného pfisunu tekutin
usty, vhodné zvazit provedeni perkutanni gastrostomie (PEG). Gastrostomicka sonda
umoziuje pacientovi dlouhodobé zajistit bezpecny a efektivni pfisun potravy pres biisni

sténu pfimo do zaludku. (8,12,17)

3.1.2.1 Kardiologicka péce

Jednou z hlavnich pfi¢in Gmrtnosti u osob s DMD jsou kardiovaskularni
komplikace. Jedna se zejména o kardiomyopatii, ktera bézné provazi celkovou progresi
onemocnéni. V dasledku nedostatku dystrofinu je kromé kosterniho svalstva postiZen i sval
srdecni. Dochazi tedy k postizeni myokardu a problémim se srdecnim rytmem vedoucim
k palpitacim. Mlze dojit az k srdecnimu selhani. Cilem kardiologické péce je vCasné
odhaleni zmén myokardu. Problémy se srdcem c¢asto probihaji bez povSimnuti, proto je
velmi dulezité zaclenit do oSetfujiciho tymu kardiologa a alesporni jednou ro¢né provadét
kardiologické vysetieni véetné ECHO, EKG a MR srdce. V piipad¢ odhaleni abnormalit je
nutné zahgjit farmakologickou 1écbu. Ta zahrnuje uzivani ACE, jako jsou lisinopril ¢i
kaptopril, a ARB, mezi které patii napfiklad losartan. V pfipadé prukazu ventrikalni
dysfunkce je do 1éCby vhodné zakomponovat také betablokatory zpomalujici srdecni

frekvenci. Aby srdce nemuselo preCerpavat krev tak rychle a namahavé, lze s jeho
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postupnym selhavanim do 1écby zahrnout diuretika zptsobujici snizeni objemu krve.

(12,17,18)

3.1.2.2 Respiracni péce

Stejné jako kardiovaskularni komplikace jsou u pacienti s DMD respiracni
onemocnéni velice zavazna a Casto byvaji pfi¢inou jejich umrti. Obtize s dychanim ani
odkaslavanim chlapci ve fazi, kdy jesté¢ mohou chodit, nemaji. V pozdé€jsim veéku ovSem
v dasledku ochabovani svalstva dulezitého pii vykaslavani zalina vice dochazet ke
komplikovangj§im prabéhim infekci dychaciho ustroji. Prevenci je oCkovani proti chiipce
a pneumokokovym nakazam. V pfipade propuknuti infekce je na misté terapie antibiotiky
a metody asistovaného odka$lavani. Pacienti maji postupné problémy i s dychanim ve
spanku, jsou rano vice unaveni a trpi bolestmi hlavy. Po ztraté schopnosti chiize je plicni
terapie zcela zasadni a je velice dulezité, aby byl chlapec v dlouhodobé péci détského
pneumologa uplatiiyjiciho planovity a proaktivni pfistup zalozeny na odpovidajicim

sledovani, profylaxi a vhodnych intervencich. (8,17,18)

Vysetfeni respiracnich funkci by mélo zahrnovat zhodnoceni spirometrie, méfeni
FVC, saturaci oxyhemoglobinu pulzni oximetrii, rentgen hrudniku, krevni obraz a hodnoty
acidobazické rovnovahy. Cetnost téchto vySetfeni zavisi na fazi tohoto onemocnéni.
V piipadé rozvijejici se dechové nedostateCnosti je vhodné pouziti specialnich postupt a
pfistroju usnadriujicich odkaslavani a asistovanou plicni ventilaci. Zpocatku NIPPV pomoci
oblicejové masky je bohuzel postupné nahrazovana trvalou umélou plicni ventilaci se
zavedenim trubiCky chirurgicky zavedené do krku (tracheostomie). Vzhledem k tomu Zze se
jedna o situaci, kdy se uz pacienta nemusi podafit od ventilatoru odpojit, je nutné tento

postup s pacientem a jeho zakonnymi zastupci prokonzultovat. (8,12,17)

V obdobi planovanych operaci je dilezité vénovat dychani zvlastni pozornost.
V piipad€ onemocnéni respiracni chorobou je tfeba krome manuélni a mechanické asistence
pii odkaslavani 1écbu rozsifit o antibiotickou terapii. Pokud dojde k zavedeni dopliikové
terapie kyslikem, je nutné peclivé sledovat hladinu CO., jelikoz mize dochazet k jeho

zadrzovani a zaroveni ke snizeni snahy o dychani. (12,18)
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3.1.2.3 Neuromuskularni péce

V dusledku nedostatku dystrofinu dochazi k postupnému ochabovani svalstva.
Pravidelna kontrola (jednou az dvakrat rocn€) u specialisty na nervosvalova onemocnéni je
proto nutnosti. Kromé téchto kontrol je také dulezita pravidelna fyzioterapie a ergoterapie

(kazdé 4 mésice). (12)

Pravidelna nervosvalova vySetieni slouzi ke sledovani vyvoje stavu pacienta
a zhodnoceni progrese onemocnéni. Sleduje se svalova sila, ktera 1ze méfit riznymi zptisoby.
Zjistuje se, zda se meni sila, kterou je v urcitych kloubech chlapec schopen generovat.
Dal§imi testy jsou tzv. Casové, kdy se provadi pravidelné méfeni doby, za kterou je pacient
schopny provést urcité aktivity, jako jsou zvedani se ze zemé, ujiti urcité vzdalenosti
a vystoupani nékolika schodli. V ramci prevence rozvoje kontraktur nebo ztuhlosti kloubt
se provadi vySetfeni rozsahu pohybu, které ma poskytnout informaci o tom, jaky zptsob
protahovani ¢i jinych intervenci je pro chlapce nejpiinosnéjsi. Je dilezité, aby se pii kazdé
kontrole pouzivala stejna stupnice méteni motorickych funkci pro systematické sledovani
vyvoje stavu. V riznych fazich onemocnéni se ov§em daji vyuziti jiné skaly. Pro posouzeni,
zda pacient pottebuje pro vedeni nezavislého zivota intenzivngjsi asistenci, slouzi hodnoceni
zvladani kazdodennich cinnosti. Co se farmakologické 1écby tyCe, pouzivaji se

kortikosteroidy zpomalujici ubytek svalové sily a zhorSovani motorickych funkci. (12)

3.1.2.4 Ortopedicka péce

Primarnim ukolem ortopedické péce je co nejdelsi zachovani chiize a motoriky
a minimalizace kontraktur kloubti. Schopnost stat a chodit je velmi dilezita na obranu proti
rozvoji skoliozy a osteopordzy. Omezeni pohybovych schopnosti zpisobuje nadvaha, proto
je nezbytné dbat na udrzeni optimalni télesné hmotnosti. Vhodna symptomaticka
ortopedicka terapie je spolu s denni cilenou rehabilitaci vyznamna pro zpomaleni progrese

nemoci, zlepSeni kvality zivota a prodlouzeni jeji délky. (12,17)

V dusledku postupného ochabovani svalstva a slozit€j§i schopnosti pohybovat
klouby, dochazi ke zvyseni rizika vzniku kontraktur. Jedna se o zablokovani kloubd, a to

zejména v oblasti Achillovych Slach, flexord kolen a kycli véetné naslednych akralnich
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deformit nohou. Prevenci vzniku naristajicich svalovych kontraktur je tfeba soustavné
veénovat pozornost spravnému drzeni t€la nejen pii chlizi, ale i pfi sezeni. Pro spravny systém
sezeni na invalidnim voziku je zasadni symetrické postaveni patefe a panve. Aby bylo drzeni
téla spravné, musi byt vaha rozlozena rovnomérné na ob¢ strany téla a nohy musi byt ve
spravném postaveni s vhodnou oporou. V nékterych piipadech je pro zajisténi tohoto
spravného postaveni vhodna i chirurgicka 1é¢ba. Rozvoji kontraktur , achillovek™ brani
vcasné pouzivani podkolennich ortéz na noc. Neméné dilezita je rehabilitace zahrnujici

kazdodenni ruéni protahovani a polohovani koncetin. (17,18)

Pacienti s DMD, ktefi nepodléhaji 1éc¢bé kortikosteroidy, maji vice nez
90% pravdépodobnost, ze u nich dojde k rozvoji progresivni skolidzy. Jedna se o postupné
zhorsujici se vyboCeni patefe. V prub&hu celé chodici faze je v ramci péce o patef dulezité
zajistit sledovani mozného rozvoje skolidzy prostfednictvim klinického pozorovani, jenz
zahrnuje provedeni rentgenu. V momenté, kdy jiz pacient usedne na invalidni vozik, je nutné
provést specialni rentgen celé patefe ze dvou pohledd. V pripadé vyskytu jakéhokoli
problému je provedeni rentgenového vysetieni provadét minimalné jednou rocné. Krome
pravidelné rehabilitace je zasadni pevna a spravné tvarovana zadova opérka i sedacka, a to
jak u zidle, tak u voziku. Pokud se u chlapce kromé skoliézy vyskytuje také deformitu
hrudniku, ktera Casto utlacuje i srdce a omezuje dychani, je indikaci pouziti elastické trupové
ortézy. Nicméné vzhledem k nadmémému omezeni hybnosti a nebezpeci vzniku dalSich
svalovych atrofii nebyva pouziti ortézy pfili§ vhodné, a je nutné volit vzdy individualni
pristup. Proto je doporucovano fesit zpevnéni patete spiSe operaci. Ta napoméha i prevenci

vzniku pozdéjSich dychacich a kardiologickych obtizi. (12,17)

Velkym problémem u pacientt s DMD jsou fraktury dlouhych kosti ohrozujicich
dalsi schopnost chiize. Pro zajisténi co nejkrats$i imobilizace je namisté zvazit chirurgickou
1é¢bu zajist'ujici vyssi Sanci zachovani schopnosti chodit. V nechodici fazi lze frakturu 1écit
bezpecné dlahovanim ¢i sadrovanim. V dasledku 1écby kortikosteroidy maji kosti chlapct
niz$i hustotu, coz zvysuje riziko fraktur patefnich obratlii. Kostni hustotu je tfeba vysetfovat
pomoci krevnich testd a jejich snimkovani pomoci rentgenového vysetieni. Kosti pacientt
s DMD jsou v kazdém véku slabé a kiehké. To je zapfiCinéno uzivanim steroidu, které
snizuji hustotu mineralti v kostech, a to vede k vysS§imu riziku zlomenin nez u bézné
populace. Kromé pfijimani vitaminu D a kalcia (v pfipad€ nedostatku), které jsou pro kostni

metabolismus nezbytné, je vhodna nitrozilni aplikace bisfosfonati. Jedna se o 1éky vazajici
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se na povrch kosti, ¢imz zpomaluji jejich opotiebovani a diky Cemuz zustavaji silnéjsi

a mén¢ nachylné k frakturam. (17,18)

3.1.2.5 Rehabilitacni péce

U muskularnich dystrofika je klicovou soucasti jejich péce intenzivni rehabilitace,
ktera je dilezita pro zachovani pruznosti svalii a prevenci kontraktur. Rehabilitani péce
by méla byt pro pacienty dostupna v pribéhu celého Zivota a méla by zahrnovat 1ékare,
fyzioterapeuty, ergoterapeuty, logopedy, ortopedy, ortotiky a veskeré poskytovatele
zdravotnich pomicek. (12,17)

K tomu, ze se klouby stanou zatuhlymi pfispiva mnoho faktora. V dusledku
omezené¢ho pouzivani svali dochazi ke ztrat€¢ jejich pruznosti. Problémem je také
nerovnovaha svali v okoli kloubu, kdy je jeden sval silnéjsi nez druhy. K zachovani
co nejlepsi funkce, prevenci rozvoje kontraktur a otlakti, napomaha udrzovani vhodného
pohybu a symetrie v kloubech. K tomu Ize docilit pravidelnym protahovanim a riznymi
cvi¢enimi a aktivitami, jako je napfiklad plavani. VSechny tyto ¢innosti by ale mély probihat
pod dohledem kvalifikovaného fyzioterapeuta, protoze laické provadéni muze zpusobit vice
Skody nez uzitku. Protahovani by mélo probihat zejména v oblastech, u nichz je znamo
riziko vzniku kontraktur a deformit. Jedna se hlavné o kolena, kotniky a kycle. Pozdé&ji
je také dulezité nezanedbat oblasti, jako jsou horni koncCetiny, a to zejména prsty, zapésti,
lokty a ramenni klouby. Kromé riznych technik efektivniho protahovani, zabranuje rozvoji
kontraktur pouzivani dlah, ortéz a riznych kompenzacnich pomiticek, které umoziuji stani.
Ve stadiu, kdy se chlize zac¢ina stavat velice obtiznou, jsou vhodné dlouhé ortézy na celou
dolni koncetinu, které umoziuji prodlouzeni schopnosti chodit, pomahaji omezit zatuhlost
kloubu a oddalit rozvoj skolidzy. S postupem casu je nutné pacientovi obstarat elektricky
vozik zajistujici pohodli a spravné drzeni téla a symetrie. Soucasti rehabilitaci jsou také
dechova cviceni a ergoterapie. Ta napoméha pacienta ptipravit k zachovani samostatnosti.
Ergoterapeuti s chlapci nacvicuji specifické cCinnosti, jako je oblékani, udrzovani
hygienickych postupt, prace na pocitaci a mnoho dalSich béznych kazdodennich aktivit.

(17,18)
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Obrazek 9: Dlouha ortéza pro dolni Obrazek 10: Strecink. Rucni protahovani
koncetiny. (17) Achillovy Slachy kvalifikovanym
fyzioterapeutem. (17)

3.1.2.6 Psychosocialni péce

Onemocnéni predstavuje vyznamnou psychosocialni zatéz, a to nejen z hlediska
nemocného, ale i zpohledu jeho rodiny a blizkého okoli. Proto je velmi dilezita
psychosocialni a emocni podpora. Chlapci s DMD maji problém se socialni interakci
a navazovanim pratelstvi v disledku socialni nezralosti, nedostatecnych socialnich
dovednosti, uzavienosti a stranéni se vrstevnikii. Velmi Casto trpi uzkostmi, hadaji se a tézko
zvladaji situace spojené se zlobou a smutkem. Problémy s emocnim pfizpisobenim, deprese,
udrzeni pozornosti a poruchy uceni patii také mezi zalezitosti, které zvySuji

pravdépodobnost stanoveni diagnozy. (12,17)

V psychosocialni 1écbé mutize byt maximalizovan potencialni vysledek pouze tak,
pokud bude kladen diraz na prevenci problému a v€asny zasah. Soucasti péce by méla byt
pravidelna kontrola psychosocialniho stavu pacienta a jeho rodiny. Ta by méla u pacienta
zahrnovat oblast emocniho prizpisobeni a zvladani, rozvoj uceni piimérené veku, vyvoj feci

a jazyka, socialni podporu a potencialni ptitomnost autismu. V disledku castého snizZeni
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intelektu je tfeba u chlapce s DMD vypracovat individualni vzdélavaci plan, ktery by mél
pomoci pii feSeni potencialnich probléml s ucenim. Je dulezité v prubéhu vzdélavani
informovat a seznamit Skolu s diagn6zou svalové dystrofie Duchenneova typu a zajistit tak
chlapci lepsi pristup ke vSemu pottebnému pro jeho vzdélavani, spolecensky zivot a budouct
zamestnani. Z hlediska vedeni k samostatnosti je nutna podpora nezavislosti a zapojeni do
rozhodovani. Chlapcim s DMD prospiva pomoc pii rozvijeni socialnich dovednosti
a schopnosti v oblasti uceni. Tato pomoc jim usnadiiuje ucastnit se bézného kazdodenniho
zivota a v dospélosti si najit zaméstnani, coz vede k tomu, ze pokud tedy maji podporu,

mohou dosahnout svych osobnich cila. (17,18)

Ke zmirnéni utrpeni a zlepSeni zivotni kvality je vhodna péce paliativniho tymu. Ta
by méla napomahat pti komunikaci mezi rodinami a lékatskymi tymy, pomoci rodiné ucinit
tézka rozhodnuti a vyjasnit cile 1écby. Kromé efektivni 1écby bolesti je dilezité poskytnuti
emocni a duSevni podpory. V ramci psychoterapie je vhodné Skoleni pro rodice, které jim
ma pomoci zvladat konflikty a problémoveé chovani. U urCitych typt chovani, které souviseji
s autismem muze pomoci aplikovana behavioralni analyza. S emocionalnimi problémy nebo

problémy v oblasti chovani mize pacientim pomoci uzivani 1€kt na predpis. (17,18)

Jelikoz DMD sebou nese fyzickou, citovou i financni zatéz, diagndza zpisobuje
nemalé zmény v rodinach postizenych. Je tedy nezbytné kromé psychického stavu chlapce
brat také na zretel psychicky stav jeho nejblizSich, a to zejména ve fazi stanoveni diagnozy.
Je to Sokovy moment, kdy se musi vyrovnat s postizenim svého ditéte. V jejich zivotech

nastava radikalni zména a pfijmuti faktu nepfiznivé diagndzy je tézko vstiebatelné. (17)
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PRAKTICKA CAST

V praktické Casti jsou pozmeéneény identifikacni udaje z divodu dodrzeni dikce platné

legislativy vztahujici se k ochrané osobnich udaju.

4 Kazuistika

Kazuistika popisuje pacienta z oddéleni Nasledné intenzivni péce v soukromém
zatizeni Etoile. Tento pacient je zde jako jediny hospitalizovany dlouhodobé, a to uz témer
11 let. V nasledujicich kapitolach kazuistiky je predstavena pacientova Iékarska
a oSetfovatelska anamnéza vcéetné celkového zhodnoceni oSetfovatelské péce se zamerenim
na konkrétni oSetfovatelské diagnozy tykajici se Duchenneovy svalové dystrofie
a dlouhodobé hospitalizace pacienta. Od vedeni oddéleni Nasledné intenzivni péce mi byl

udélen pisemny souhlas k nahlizeni do dokumentaci, viz Ptiloha ¢.1

4.1 Zakladni idaje nemocného

Inicialy: X. X.

Pohlavi: muz

Rok narozeni: 1990

Vaha: 85 kg

Vyska: 175 cm

Zaméstnani: Invalidni dichodce — invalidita III. stupné
Stav: svobodny

Datum piijeti: 4. 10. 2010
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4.2 Lékarska anamnéza

Lékarska anamnéza byla zpracovana podle piijmové zpravy Iékait ze dne piijmu 4.

10. 2010.

Duvod prijeti:

Pacient pfijat 4. 10. 2010 v 9:33 na oddéleni Nasledné intenzivni péce pro rehabilitaci a
weaning s diagnozou Svalové dystrofie Duchenneova typu, stav po akutnim respiraénim

selhani.
OA:

Pacient v détstvi prodélal b&na détska onemocnéni. Zadny traz ani operace.
Nekutak, zadny alkohol ani drogy. Bez zazivacich obtizi. Stolice pravidelna. Dobra chut
k jidlu. Diagnoza Svalové dystrofie Duchenneova typu mu byla diagnostikovana ve 3 letech.

Od 17. 9. 2010 Tracheostomie. 20. 9. 2010 provedena epicystostomie.
AA:
Ve 4 letech exantém po penicilinu, pollinosis.
FA:
Fraxiparine 0,4 ml s.c. 8
Vasocardin 50 mg tbl p.o. 8-20
Degan 10 mg tbl p.o. 8-20
Argofan 75 mg tbl p.o. 16
Kalium Chloratum 2000 mg tbl p.o. 8-20
Zodac 10 mg tbl p.o. 16
Neurol 0,5 mg tbl p.o. 22
Vincentka 4 ml inh 6-12-18-24
Berodual 1 ml + 3 ml FR inh 8-14-20

Ringertiv roztok 1000 ml i.v. kape 24 h 12
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Pracovni a socidalni anamnéza:

Invalidni dichodce III. stupn€, svobodny.
RA:

Otec zdravy. Matka prenaseCka choroby, jinak zdrava. Sestra zdrava, neni

prenasSecka. Bratr zdravy.
Nynéjsi onemocnéni:

20 let stary pacient s diagn6zou Duchenneovy svalové dystrofie. Od 11. 9. 2010 byl
pacient febrilni a obtizemi charakteru respira¢niho infektu. 15. 9. 2010 od cca 14:00
zhorSovani stavu s velmi obtiznou az zadnou expektoraci. Z divodu dechové nedostateCnosti
pfijat na ARO. Pii pfijeti se zacalo s neinvazivni ventilaci, kterd vSak neméla zadny efekt.

Cca 2 hodiny po pfijeti byl pacient obtizn€ intubovan. Zahajeni ATB terapie infektu. Pacient

mél znamky septického Soku, a proto bylo nutné nasazeni noradrenalinu ve vétSich davkach.

17. 9.2010 zavedeni tracheostomie. 20. 9. 2010 postupny uUbytek zanétlivych markert,
zahajen weaning a provedena epicystostomie. V dal§im priabéhu normalizace zanétlivych
parametrd, vysazena katecholaminova podpora a nasledné€ obnoven p. o. pfijem. 4. 10. 2010

po dohodé¢ pacient prelozen na oddéleni Nasledné intenzivni péce.

Objektivni Iékarsky ndlez pri prijeti 4. 10. 2010:

Orientacné neurologicky nalez: Pacient na tracheostomii, netlumen, v kontaktu,
orientovany, Glasgow coma scale 15 b, komunikace omezena tracheostomii. Zornice
izokorické, pozitivni fotoreakce bilateraln€, ameningealni. Kaze: Kolorit kiize normalni.
Bez znamek ikteru ¢i cyandzy. Bez defektd. Sucha. Kozni turgor pfimeéfeny. Hlava:
Mesocefalicka, bulby ve stfednim postaveni, zornice izokorické, fotoreakce pozitivni
bilateralné. Skléry bilé, spojivky rizoveé, usi, o€i a nos bez vytoku. Piijem per os dostatecny,
bez aspiraci. Hrdlo klidné, jazyk bez povlaku, plazi ve stfedni care. Chrup sanovany. Krk:
Tracheostomie, okoli klidné, maly prosak. Uzliny nehmatné, karotidy tepou symetricky, bez
Selestu, bez zvétSené napln€ krénich zil. Hrudnik: Asymetricky, sinistroskolioza,
gynekomastie. Dychani sklipkové, Cisté bilateralné. Odsava se malé mnozstvi bélavého
sputa. Podpurna ventilace: PEEP 6+ ASB 10, FiO, 0,4. Objem vdechnuty na 1 nadech kolem
300-330 ml. Srde¢ni akce pravidelnd, 2 ohraniCené ozvy, bez Selestu. Ob&h: Stabilni bez

vasopresové podpory. Kapilarni navrat do 2 sekund. Centralni zilni kanylace: konec kanyly
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smétfuje do levé vena subclavia.  Bficho: V niveau, meékké, prohmatné, bez znamek
peritonealniho drézdéni, bez hmatné resistence, hepar a lien nehmatné. Peristaltika
zachovana, posledni stolice vcera. Koncetiny: Deformity obou dolnich koncetin pfi
primarnim onemocnéni. Horni koncetiny stiskne, ale nenazvedne. Na dolnich koncetinach
zvlada pouze pohyby prsti. Koncetiny jsou bez znamek otokd, zanétu, varixa. Fyziologické

funkce: TT 36,5 °C, TK 115/60, TF 98/min, Sp0, 98 %, DF 20/min.

4.3 Prubéh onemocnéni

Prabeh teéhotenstvi a porod probihal bez komplikaci. Prvni z ptiznakd, ktery se objevil
kolem druhého roku zivota, byla zvétSena lytka. Ve trech letech zacal pacient chodit po
Spickach a Casto zakopaval, a proto byla v Motolské nemocnici provedena svalova biopsie,
ktera potvrdila diagnozu svalové dystrofie Duchenneova typu. Po genetickém vySetieni celé
rodiny se u matky potvrdilo pfenaseCstvi. Pacient zacCal navstévovat lazné a razna

rehabilitacni zafizeni po celé republice.

Prvni 1éCebné zarizeni, které navstivil, byla Hamzova odborna 1écebna pro déti
a dospélé v KoSumberku, kde mu byly podany penicilinova antibiotika z divodu
respira¢niho infektu, ktera u né€j vyvolala alergickou reakci v podobé exantému. Postupné
dochézelo k ubytku sily a svalové hmoty az natolik, ze byl od osmi let upoutan na invalidni
vozik. Studoval na bé&€zné zakladni Skole az po 6. tfidu a zbytek povinné zakladni Skolni
dochazky uspésné dokoncil v Jedlickové ustavu, kde nasledné pokraCoval ve studiu
sttedoskolského oboru Socialni prace, které ale z dychacich divodd a hospitalizace ve

ctvrtém rocniku predcasné nedokoncil.

4.3.1 Prubéh onemocnéni béhem hospitalizace na ARO

11. 9. 2010 hospitalizace na anesteziologicko-resuscitacni oddéleni z duvodu
respiracniho infektu s nutnosti zahajeni ATB terapie, podpory obéhu noradrenalinem,
intubace pres endotrachealni kanylu a napojeni na umélou plicni ventilaci s fizenym

rezimem PRVC/SIMV.
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17.9. 2010 zavedena tracheostomicka kanyla a po nasledném ustupovani zanétlivych
markerd byla zahajena snaha o weaning, vysazeni katecholaminové 1écby, obnova

peroralniho pfijmu potravy a 20. 9. zavedeni epicystostomie.

4. 10. 2010 pacient prelozen na oddeleni Nasledné intenzivni péce (NIP), kde je

hospitalizovan dodnes.

4.3.2 Prubéh onemocnéni béhem hospitalizace na NIP

4. 10. 2010 pfijat na oddeleni NIP klidny, orientovany a stabilizovany. Lécba
a rehabilitace probiha bez komplikaci. Postupné snizujici se sila svali s mozZnosti pouze

malych pohybd. Domluvena navstéva neurologa na neurologické konzilium kazdé 2 mésice.

6.3. 2011 lehky epilepticky zachvat z divodu hyponatremie s naslednym zahajenim
substituce natria a po konzultaci s endokrinologem nasazen 1ék Fludrocortizon
na vyrovnani hladiny natria v krvi. Nartst BMI pacienta. Uzka spoluprace mezi pacientem
alogopedkou na oddéleni, ktera ho uci riizné artikulacni cviky, jelikoz neni schopen verbalné

komunikovat skrze tracheostomickou kanylu.

7.7.2012 obtizna vymeéna tracheostomické kanyly, pfi které doslo ke krvaceni okoli
tracheostomického vstupu. Béhem =zbytku roku byl zdravotni stav pacienta stabilni

a beze zmén. Provedeno RTG srdce a plic, které bylo beze zmén a probléma.

20. 8. 2013 pacient febrilni s pocity paleni a fezani pfi moceni. Podle vysledku
mikrobiologického vySetfeni moci byla nasazena ATB terapie. Weaning neni mozny, jelikoz

je pacient nadale ventilator dependentni.

18. 4. 2014 doslo pfi rehabilitaci ke strzeni kiize v sakralni oblasti a vzniku rany,

ktera byla dlouhodobé osetfovana xeroformem do zhojeni.

15. 9. 2014 pacient pocituje depresivni a Uzkostné stavy na které mu byly
naordinovany antidepresiva. S rodinou pfemysleji nad domaci péci s umélou plicni ventilaci,
ale po rozhovoru s lékafi zjistili, ze nejsou schopni umelou plicni ventilaci zvladnout.

3. 3. 2015 byla snizena dechova podpora s frakci kysliku pacienta. Zkousel se

weaning CPAP/PSV. Pacient tento ventilaéni rezim netoleroval a byl navracen predchozi

42



rezim ventilatoru PRVC/SIMV. Nadale probiha rehabilitace v ramci moznosti pacienta.

Zbytek roku 2015 byl stabilni a bez komplikaci.

21. 7. 2016 febrilie z divodu uroinfekce Gspésné zaléCena antibiotiky bez dalSich
komplikaci. Béhem roku zacal pacient psat ¢lanky do Casopisi a novin o svém zivoté a

nemoci.

7. 1. 2017 zarudnuti na pravém bérci a stehné s febrilii. Po konzultaci s koznim
konziliem byla nasazena ATB terapie, kterda méla uspésny 1éCebny efekt. Nadale provadéna
dechova cviceni a rehabilitace, pii které procvici a protahne celé télo, avSak v ramci mobility
pacienta zastava zachovany pouze pohyb zapéstim s prsty na pravé ruce a zvykani stravy

dolni Celisti.

11. 9. 2017 byla urologem provedena obtiznd vymeéna epicystostomie. Probé&hlo
mimotadné konzilium, kde bylo rozhodnuto, ze dalsi vymeéna epicystostomického katetru se
z divodu obtizného zavadéni provadét nebude a po vytaZeni bude urologem zaveden novy

Tiemantv mocovy katetr.

21.9.2017 z divodu uniku moci uretrou, zaveden Tiemantiv mocovy katetr velikosti

12, ktery byl pfisit k pfedkozce a vytazena epicystostomie.

26. 9. 2017 zavolan urolog kvuli nechténému vytaZzeni Tiemanovy mocové cévky
rehabilitani sestrou, ktera se jiz nepovedla zavést zpét, a proto byla zavedena nova

balonkova mocova cévka velikosti 14.

6. 2. 2018 naplanovano chirurgické konzilium skrze zartstajici nehet na palci levé
dolni koncetiny a nasledné provedena ablace nehtu s oSetfenim betadinovou dezinfekci a

sterilnim krytim rany. Po opakovanych dezinfekcich a pfevazech byla rana zhojena.

30. 8. 2018 odebrany na mikrobiologii hemokultury, sputum a mo¢ z diivodu télesné
teploty 39,2 °C. JelikoZ nebylo mozné napichnout periferni Zilni kanylu, byl zaveden
slouzicim lékafem centralni zilni katetr do vena subclavia dextra a do n€j naordinovan kapat
Isolyte 1000 ml i.v. po dobu dvanéacti hodin na zavodnéni organismu. Déle byla ordinovana
ATB terapie z divodu pfitomnosti bakterii Pseudomonas aeruginosa ve sputu a Providencia
stuartii v mocCi. Lécba byla provedena uspé$né. Po zbytek roku pacient nadale obéhové

stabilni, spolupracujici a orientovany.

6. 4. 2019 zajisténi periferniho zilniho vstupu z divodu opakujicich se febrilii, které

jsou vyfeSeny beéhem nasledujicich par dni ordinaci Iékate 1 g Perfalganu
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1.v. a klesnutim télesné teploty. Nadale probihaji logopedicka a rehabilitacni cviceni bez
vétSich pokrokt. Moznost artikulace usty a malych pohybu zapésti s prsty pravé horni

koncetiny k potfebeé komunikace a pouziti signaliza¢niho zafizeni.

8. 10. 2019 osetfeno zarudnuti s pomoci imazolové masti v misté¢ hyzdi
a zaznamenano do zaznamu péce o defekty pacienta. Po dobu hojeni byl defekt
pfi rannich hygienach a dikladném polohovani znovu namazan masti Imazol a tim uspésné
zaléCen. Zbytek  roku  fyziologicky stabilni, zdravotné  beze  zmén

a komplikaci.

6. 9. 2020 provedena klasicka neurologicka a RTG vysetieni bez atypickych nalezu.
Pokracujici logopedicka a rehabilitacni péce na oddéleni dle moznosti pacienta beze zmén
se zachovanim stavajicich motorickych  vlastnosti pravé horni  koncetiny
a schopnosti zvykani stravy. Pacient nadale stabilni, orientovany a bez vétsich zdravotnich

komplikaci.

14. 1. 2021 stabilni, beze zmén zdravotniho stavu s pokracujici rehabilitacni
a logopedickou terapii. Neurologické konzilium provedené neurologem u pacienta je bez

znamek zmén nebo pokroku. Bez defektti nebo znamek bolesti. Peroralni piijem dostatecny.

4.4 Farmakologie

Farmakologie a oSetfovatelska anamnéza byla zpracovana ke dni 14. 1. 2021 podle

dekurzu pacienta.

Ordinace lékare

Fraxiparine 0,4 ml s.c. 8
Vasocardin 50 mg tbl p.o. 8-20
Degan 10 mg tbl p.o. 8-20
Argofan 75 mg tbl p.o. 16

Kalium Chloratum 2000 mg tbl p.o. 8-20
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Zodac 10 mg tbl p.o. 16

Neurol 0,5 mg tbl p.o. 22

Vincentka 4 ml inh 6-12-18-24
Berodual 1 ml + 3 ml FR inh 8-14-20

Ringertiv roztok 1000 ml i.v. kape 24 h 12

4.4.1 Tablety

Neurol 0,5 mg
Lékova skupina: Anxiolytikum
Ucinna latka: Alprazolamum

Indikace: Tento 1€k je indikovan k symptomatické 1ébé uzkostnych poruch, uzkosti spojené

s depresi a panickych poruch.

Kontraindikace: Ptipravek je kontraindikovan u pacienti s hypersensitivitou na léCivou
latku a jiné benzodiazepiny. Dale u pacientl se zavaznou respiracni nedostatecnosti, s té€zkou

jaterni nedostateCnosti a u t€hotnych nebo kojicich zen.
Zodac 10 mg

Lékova skupina: Antihistaminikum, Antialergikum
Ucinna latka: Cetirizini dihydrochloridum

Indikace: 1€k je indikovan u dospélych, dospivajicich a pediatrickych pacienti od Sesti let

veku pro zmirnéni nosnich a onich symptomu sezonni a celorocni alergické rhinitidy.

Kontraindikace: U pacientd s hypersensitivitou na léCivou latku a jakykoliv derivat

piperazinu nebo u lidi se zavaznou poruchou funkce ledvin.
Degan 10 mg
Lékova skupina: Antiemetikum, Prokinetikum

Ucinna latka: Metoclopramidi hydrochloridum monohydricum
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Indikace: Indikovan na povzbuzeni pohybu zaludku, tenkého stfeva a dvanactniku. Dale
odstrafiuje priznaky poruch funkce traviciho ustroji, jako jsou nuceni na zvraceni, zvracent,

nevolnosti, pocit plnosti, plynatost a Skytani.

Kontraindikace: 1€k je kontraindikovan pii precitlivélosti na metoklopramid nebo dalsi
slozky pripravku, pfi krvaceni do traviciho ustroji, pfi neprichodnosti nebo prodéravéni, pii
nadoru nadledvin a epilepsii. Dale tento ptipravek nesmi uzivat Zeny v prvnim trimestru

téhotenstvi, kojici Zeny a nesmi byt podan novorozenctim.
Kalium chloratum 2 g 1

Lékova skupina: Chlorid draselny

Ucinnd ldtka: Kalii chloridum 500 mg v 1 tableté

Indikace: Tento 1€k slouzi k doplnéni drasliku pfi jeho nedostatku, vzniklém metabolicky

nebo zvysenym vylu€ovanim pii podavani diuretik.

Kontraindikace: Pti hyperkalémii a vSech stavech, které kni mohou vést nebo

hypersensitivité na slozky pripravku. Nepodava se také détem do 6 let.
Vasocardin S0mg

Lékova skupina: Betablokatory, antihypertenzivum

Ucinna latka: Metoprololi tartras

Indikace: Piipravek je indikovan pii 1é¢bé vysokého krevniho tlaku, nepravidelné Cinnosti

srdce, snizeni vysoké tepové frekvence, pfedchazeni zachvatil angina pectoris a migrény.

Kontraindikace: Pacient nesmi 1€k uzit, pokud ma alergii na metoprolol tartarat nebo trpi
nékterymi poruchami vedeni srde¢niho vzruchu, té€zkym srde€nim selhdnim, nizkym
krevnim tlakem, vyrazné nizkou tepovou frekvenci, t€zkou poruchou periferniho prokrveni

spojenou s bolestmi nebo s trofickymi zménami.
Argofan 75 mg

Lékova skupina: Antidepresivum

Ucinna latka: Venlafaxini hydrochloridum

Indikace: Tento 1€k se pouziva k 1écbé deprese a dalSich onemocnéni, jako jsou napiiklad

uzkostné poruchy a pomaha tim, ze zvy$uji hladinu serotoninu a noradrenalinu v mozku.
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Kontraindikace: Ptipravek nesmi uzivat t€hotné a kojici zeny ale hlavni kontraindikaci je

alergie nebo ptecitlivélost na venlafaxin.

4.4.2 Antikoagulaéni terapie

Fraxiparine 0,4ml s.c.
Lékova skupina: Antikoagulancia, Antitrombotika, Nizkomolekularni heparin
Ucinna latka: Nadroparinum calcium

Indikace: Lék je indikovan k prevenci alécbé tromboembolické choroby u dospélych

pacientt.

Kontraindikace: Alergie nebo piecitlivélost na 1éCivou latku nebo jiné slozky v tomto
ptipravku. Déle se pripravek nesmi pouzit pii poruse srazlivosti krve, pii zvySeném riziku

krvaceni, nebo pokud pacient krvaci.

4.4.3 Inhalacéni terapie

Vincentka
Lékova skupina: Mineralni Voda

Ucinnd latka: Siln€ mineralizovana mineralni voda s vysokym obsahem minerala, fluorida

a kyseliny borité

Indikace: Tato mineralni voda je indikovana k pitnym a inhalacnim kiram pfi 1écbé
dychacich cest, hlasivek, chorob latkové vymeény, viedové choroby zaludku, dvanacterniku

a jejich pooperacnich stavech, cukrovce a chronickému zanétu slinivky.

Kontraindikace: Kontraindikovan pii hypersensitivité na slozky pfipravku a pfi selhani

ledvin.
Berodual inh. sol.
Lékova skupina: Bronchodilatancia

Ucinna latka: Tpratropii bromidum/fenoteroli hydrobromidum
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Indikace: Lék je urCeny k prevenci a 1écbé ptiznakl chronické bronchialni obstrukce spojené
s reverzibilnim zuzenim dychacich cest a chronické obstrukéni plicni nemoci (CHOPN)

s emfyzémem nebo bez ngj.

Kontraindikace: Pii precitlivélosti na 1écivou latku pfipravku. Dale se piipravek nesmi
pouzit pii poruchach a chorobach srdce a cév jako jsou napt. tachykardie nebo hypertroficka

obstruk¢ni kardiomyelopatie.

4.5 OsSetrovatelska anamnéza

Osetrovatelska anamnéza byla zpracovana dne 14. 1. 2021 na oddéleni nasledné
intenzivni péce, na zakladé rozhovoru s pacientem, oSetfujicim persondlem a také

s oetfujicim 1ékarem pacienta. Dalsi informace byly ziskany z jeho dokumentace.

4.5.1 Kardiovaskularni systém

Pacient ma dle lékafe naordinovany dvakrat denné Vasocardin z divodu Casté
tachykardie, ktera se upravuje touto medikaci. Tlakove je pacient normotenzni a stabilni. Pfi
obcasné fenbrilii byva pacientovi zaveden periferni nebo centralni zilni katetr. Posledni
zavedeni centralniho zilniho katetru bylo 5. 12. 2020 z divodu zvysené télesné teploty 38,1
stupnitl celsia a podan 1 g Perfalganu i.v. Po dobu, co je u pacienta zaveden Zilni vstup, byva
kazdé rano kontrolovano a oSetfeno sestrou okoli kanyly s naslednym pfevazanim tohoto
invazivniho vstupu. Z divodu imobility a vysoké nadvahy je pacientovi naordinovana
1 antikoagulaéni terapie pomoci Fraxiparinu, ktery je kazdé rdno v 8 hodin pacientovi

aplikovan subkutanné do kozni fasy v podbfisku nebo rameni.

Pouzita méfici technika: Pacient je neustdle monitorovan pomoci 3 svodového EKG.
Kazdych 6 hodin se méfi télesna teplota digitalnim teplomérem, pfi zvySenych hodnotach se
pacient preméii lihovym teplomérem v axile. Davky antikoagulacni 1é€by se pravidelné

upravuyji dle vysledkt krevnich odbérti Anti Xa.

Osetrovatelsky problém: Zavedeni kanyly/katetru
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4.5.2 Respiracni systém

Pacient ma 68. tracheostomickou kanylu v potradi, kterd ma velikost 8, pfes kterou je
napojeny na fizenou plicni ventilaci s rezimem PRVC/SIMV s hodnotami PEEP 5, PPS 13
a kyslikovou frakci 0,4 1. Tracheostomicka kanyla byla zavedena 1. 12. 2020 a je ménéna

podle potfeby podle ordinace Iékare.

Tento ventilacni rezim pacient zvlada bez obtizi s klidnou dechovou frekvenci. Je
nutné Casté odsavani z dychacich cest pomoci cilené odsavaci cévky pres tracheostomickou
kanylu, jelikoz neni schopny si sam hleny odkaslat. Odsavani pacienta je podminéno saturaci

na monitoru nebo si pacient sam dle potteby o odsati pozada pomoci signaliza¢niho zatizeni.

Prevaz tracheostomie byva po ranni hygiené nebo dle potieby pfi znecisténi hleny.
Pacient ma omezené komunikacni schopnosti kvili této tracheostomické kanyle, ale
s pomoci logopedické pracovnice, ktera s pacientem provadi kazdodenni dechovou
rehabilitaci a cviceni se naucil vyborné artikulovat, a proto je v ramci moznosti schopny

komunikovat s oSetfujicim personalem a rodinou. Pod timto textem muzeme vidét fotku

tracheostomické kanyly pacienta a jeji okoli.

J J il
Obrazek 11: Tracheostomicka kanyla pacienta a jeji okoli (22)
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Pouzita méfici technika: Pacientovy hodnoty dychani jsou zobrazovany na monitoru
zivotnich funkci, dale i na monitoru UPV, kde je uvadén, jak pocet dechu, tak i objemy
nadechu a vydechu. Na prstu ma pacient neustale umisténo ¢idlo zobrazujici hodnotu jeho

saturace.

Osetiovatelsky problém: Zavedeni tracheostomické kanyly

4.5.3 Travicisystém

Pacient ma naordinovanou dietu €. 3 racionalni se snizenym obsahem tukd a cukra
z divodu nadvahy. Strava pacienta je nyni obohacena o vétSi mnozstvi zeleniny a ovoce
a obsahuje dostateCny pfijem zivin, vitaminu a mineralnich latek. Pacient pfijima stravu bez
aspiraci minimalné 4x denné, ale je nutné ho krmit, jelikoz neni schopny se sam najist,
a navic je potieba jidlo dostatecné nakrajet na malé kousky z divodu zhorSené zvykaci
funkce. Objednani mleté stravy odmita. Pfijem tekutin se pohybuje okolo 2-3 litri za den.

Tekutiny pfijiméa pomoci brcka z hrnku, ktery se mu musi drzet u ust.

Pouzitd méfici technika: Pravidelné se provadi zakladni nutrini screening s pouzitim
Nottinghamského dotazniku. Vysledek pacienta: 4 body — nutné vysetteni dietni sestrou,

specialni dieta.

Osetrovatelsky problém: nadvaha, krmeni z divodu zhorSeného polykani

4.54 Vylucovaci systém

Vyprazdiiovani stolice pacienta je pravidelné Ix denné, bez obtizi, stolice je
fyziologicky hnéda a formovana. Vyprazdriovani je provadéno na lizku s pouzitim podlozni
misy, kterou mu podsune pod hyzdé oSetfujici personal, pfi pozadani pacienta pomoci
signaliza¢niho zafizeni. Moc€ je vylu€ovana pomoci silikonového, permanentniho mocového
katetru velikosti 18, ktery je v pribéhu hospitalizace 68. v poradi a je pravidelné méneny
kazdy 21. den od zavedeni. Tento mocCovy katetr byl zavedeny lékafem 6. 1. 2021 bez
komplikaci. Pacient mél dfive epicystostomii, ale z diivodu uroinfekci se preslo na klasickou

mocovou katetrizaci pres genital, ktery je pfi ranni hygiené dikladné ocistén, aby se t€émto
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infekcim mocovych cest predchazelo. Mocovy katetr odvadi kolem 2 litra ¢iré moci denné
bez primési do sbérného sacku, ktery se 3x denné vypousti a pocita se bilance tekutin

pacienta.

Pouzita méfici technika: U pacienta se kazdych Sest hodin hodnoti pfijem a vydej

tekutin, za 24 hodin se pocita celkova bilance. Stolice se vzdy zapisuje do dokumentace.

Osetrovatelsky problém: ZhorSena peristaltika stiev

4.5.5 Pohybovy aparat

Pacient je plné€ imobilni, a proto je nutna dopomoc personalu pii kazdé aktivité nebo
¢innosti, kterou ma pacient provést. Hybnost je omezena z divodu diagndzy svalové
dystrofie. Pacient dokaze jen malé pohyby prsti na nohach a rukou diky ¢emu je schopny
pouzivat signalizacni zafizeni. Vice pohybu jiz pacient z divodu jeho diagndzy nedokaze.
Kazdy den je pacient rehabilitovan fyzioterapeutkami, které pacienta kazdé 3 hodiny
polohuji na zada a boky a provadi u n¢ rehabilitacni a dechové cviceni. Na luzku je

nainstalovana aktivni antidekubitni matrace typu Air2Care firmy Linet, ktera funguje velice

Obrzek 12: Postaveni a deformace kotnikii (22)

51



dobfe jako prevence vzniku dekubiti. Dale se pouzivaji polohovaci a antidekubitni pomucky
pro zvyseni komfortu pacienta na lazku. Na obrazku pod timto textem je zachyceno
postaveni a deformace kotniki na dolnich koncetinach, které nejsou jiz pohyblivé a nelze je

narovnat.

Pouzita meéfici technika: Pravidelné kazdé pondéli se vyhodnocuje Bartheltv test

zakladnich vSednich Cinnosti. Vysledek pacienta je 15 bodu — vysoce zavisly.

Osetrovatelsky problém: Svalova dystrofie

4.5.6 Kozni systém

Kuze pacienta je po kazdé ranni hygiené nebo dle potifeb a pozadavkd pacienta
promazavana koznim olejem a zinkovou masti, ktera se pouziva na obcasn¢é zarudlou
a opruzenou oblast hyzdi a sacra. Pii vyskytu opruzeniny se oblast kiize pfi ranni hygiené
dikladné omyje, fadné osusi, nasledné se oplachne Octenisept roztokem, a nakonec maze
zinkovou nebo Imazol masti. Jako prevence vzniku dekubitd se béhem dne provadi kazdé
3 hodiny polohovani pacienta na boky nebo zada a kontroluje se stav pokozky s naslednym
promazanim rizikovych mist kiize. Kazdy kozni defekt nebo poruseni celistvosti kiize se

po oSetfeni zaznamenava do dokumentace planu péce o dekubity, kozni defekty a rany.

Pouzita méfici technika: Riziko vzniku dekubitii se hodnoti pomoci $kaly dle Nortonoveé,

kdy riziko vzniku dekubitt je pti 25 a méné bodu. Vysledek pacienta je 15 bodu.

Osetrovatelsky problém: Riziko naruseni integrity kize

4.5.7 Nervovy systém

Pfi védomi, klidny, plné orientovany mistem, ¢asem i osobou. Déle je pacient bez
sluchovych a zrakovych obtizi. Bolesti udava pouze pii manipulaci a to na stupni 2 VAS

Skaly. Pti obCasné nespavosti nebo depresich dostava pacient pred ulozenim ke spanku,
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podle ordinaci 1ékate ve 22:00 tabletu Neurolu 0,5 mg. Jinak je vétSinou spankovy rezim a

spanek pravidelny, bez problému.

Pouzita méfici technika: K hodnoceni védomi se vyuziva Glasgow coma score, které

je u pacienta 15 bodt a hodnoceni bolesti na stupni 2 VAS skaly.

Osetfovatelsky problém: Bolest pii manipulaci

4.5.8 Fyziologické funkce

Pacient byl v pribéhu dne zpracovani oSetfovatelské anamnézy afebrilni s teplotou
36,6°C, tlakové normotenzni 115/60 ale s mirnou tachykardii 90 pulzii za minutu a dechovou
frekvenci kolem 15 dechi za minutu. Na tyto tachykardie ma pacient od lékait
naordinovanou tabletu Vasocardinu 50 mg p.o. v 8 hodin rano a vecer. Fyziologické funkce
jsou monitorovany a zapisovany kazdou hodinu do dokumentace pacienta a kontrolovany
lékatem pfti vizitach.

Pouzita méfici technika: 0

Osetrovatelsky problém: 0

Situacni analyza ke dni 14.1.2021

Pacient je pii védomi, jeho stav se neméni. Ob&hoveé a ventilacné stabilni. Kontinualné
ptipojen na UPV, v rezimu P/SIMV. U pacienta dochazi ke komplexni oSetfovatelské péci
v oblasti hygieny, stravovani a vyprazdiiovani. Prevence zacpy, infekci a poruseni integrity
kize (péce o invazivni vstupy, prevence nozokomialnich nakaz, péce o PMK, uzavieny

systém odsavani).

4.6 Stanoveni oSetiovatelskych diagn6z a usporadani dle priorit

Aktuadlni oSetrovatelské diagnozy

1. Neefektivni vzorec dychani (00032)
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- Neefektivni vzorec dychani z davodu kontinualni UPV
2. Zhorsené vylu¢ovani moce (00016)

- Zhorsené vyluCovani mocCe zduvodu imobilizace projevujici se urgentni

inkontinenci
3. Deficit sebepéce pii koupani (00108)

- Deficit sebepéCe pii koupani z divodu imobilizace projevujici se neschopnosti

provedeni hygienické péce
4. Deficit sebepéce pfi stravovani (00102)

- Deficit sebepécCe pii stravovani z divodu imobilizace projevujici se neschopnosti

samostatné se najist

Potencionalni osetrovatelské diagnozy
1. Riziko aspirace (00039)
- Riziko aspirace z davodu postupujici atrofie svalt traviciho ustroji
2. Riziko naruseni integrity kiize (00047)
- Riziko vzniku dekubitu z diivodu imobilizace
3. Riziko vzniku infekce (00004)
- Riziko vzniku infekce z divodu zavedeni invazivnich vstupt
4. Riziko naruseni integrity kiize (00047)

- Riziko naruseni integrity kiize z divodu imobilizace pacienta
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Aktualni oSetrovatelské diagnézy

Pro ucel zpracovani bakalarské prace byly vybrany dvé aktualni oSetfovatelské diagnozy:

Neefektivni vzorec dychani (00032)

Doména: 4. Aktivita / odpocinek

Trida: 4. Kardiovaskularni / pulmonalni reakce

Definice: Inspirace nebo expirace, které neumoziuji dostateCnou ventilaci
Urcujici znaky:

- Abnormalni vzorec dychani
- Dyspnoe

- Zménéna exkurze hrudniku

- Snizena vitalni kapacita plic
- Tachypnoe

- Bradypnoe

Souvisejici faktory:

- Uzkost

- Deformace stény hrudniku
- Obezita

- Unava dychacich svald

- Hyperventilace
Priorita: Vysoka
Kratkodoby cil: UdrZet hodnotu saturace a pocet dechi v normé
Dlouhodoby cil: Udrzet prichodnost dychacich cest
Ocekavané vysledky:

- Pacient ma hodnotu saturace 90 % - 100 % a fyziologicky pocet dechti

- Pacient nebude mit zahlenéné dychaci cesty
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OSetrovatelské intervence:

- Monitoruyj vitalni funkce a kazdou hodinu je zaznamenavej do dokumentace
- Pravidelné odsavej dychaci cesty uzavienym odsavacim systémem
- Dle ordinace lékatfe podavej inhalace

- Sleduj projevy pacienta
Realizace:

- U pacienta jsou nepretrzité monitorovany vitalni funkce, které jsou kazdou hodinu
zaznamenany do dokumentace
- Pacient je pravidelné a dle potieby odsavan z dychacich cest

- Dle ordinace 1ékarte jsou aplikovany inhalace
Hodnoceni:

- Hodnota saturace pacienta se pohybuje v rozmezi mezi 96 % - 100 %

- Pacient nema zahlenéné dychaci cesty a neprojevuje znamky cyandzy

Deficit sebepéce pri koupani (00108)

Doména: 4. Aktivita/odpocinek

Trida: 5. Sebepéce

Definice: Zhorsena schopnost provadét nebo dokoncit aktivity tykajici se koupani
Urcujici znaky:

- Neschopnost dostat se do koupelny
- Neschopnost umyt si télo

- Neschopnost osusit si télo
Souvisejici faktory:

- Alterace kognitivnich funkci
- Imobilizace
- Muskuloskeletalni poskozeni

- Neuromuskularni poskozeni
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Priorita: Vysoka
Kratkodoby cil: Prevézt pacienta pomoci mobilni vany do koupelny a provést hygienu

Dlouhodoby cil: Brat pacienta pravidelné¢ do koupelny, kde bude poskytnuta komplexni

péce v oblasti hygieny
Ocekavané vysledky:

- Pacient je Cisty, suchy a promazan
Osetrovatelské intervence:

- Dbej na pravidelnou koupel pacienta
- Dbej na dostatecnou hygienu

- Kontrolyj stav pacienta v koupelné

- Pacienta po koupani dostatecné osus

- Dbej na teplotni komfort pacienta po piijezdu z koupelny
Realizace:

- Pacientovi je pravideln¢ dopravana koupel na pojizdné vané v koupelné
- Je umyty, oholeny, ma ostfihané nehty, dostate¢né ususeny
- Po navratu na lazko je jeho pokozka promazana

Hodnoceni:

- Pacient je spokojeny a Cisty, dobfe ususeny
- Dostatecn€ promazany v souvislosti s prevenci proti vzniku dekubitt

- Je dbano na teplotni komfort
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Potencionalni oSetrovatelska diagnoza

Pro ucel zpracovani bakalaiské prace byla vybrana jedna potencionalni oSetfovatelska

diagnoéza:

Riziko narusSeni integrity kuze (00047)

Doména: 11. Bezpecnost / ochrana

Trida: 2. T€lesné poSkozeni

Definice: Nachylnost ke zméné v epidermis a/nebo dermis, coz miize vést k oslabeni zdravi
Rizikové faktory:

- Zmény metabolismu

- Zmény v citlivosti

- Imobilizace

- Snizené okyslic¢eni tkani
- Tlak na kostni vy¢nélky
- Inkontinence

- Deficit sebepéce

- ZhorSeny obéh
Cil:
Kratkodoby cil: Jsou dodrzovany vSechny prvky prevence proti naruseni integrity kize
Dlouhodoby cil: Pacient nema porusenou integritu kiize
Ocekavané vysledky:

- Pacient nema naruSenou integritu kiize

- Vyuzivaji se u néj antidekubitni pomiicky
- Pacient se pravidelné se polohuje

- Udrzuje se v suchu

Intervence:

- Pacienta udrzuj v suchu

- Vyuzivej antidekubitni pomucky
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- Pravidelné polohuj pacienta kazdé 3 hodiny
- Promazéavej mista se zvySenym tlakem na kostni vy¢nélky

- Dbej na dostatecnou vyzivu a piijem tekutin
Realizace:

- Pacient je pravideln€ polohovan kazdé 3 hodiny.

- Je vyuzivana antidekubitni matrace a antidekubitni pomucky

- Pacient je promazéavan a udrzovan v suchu

- Pravidelné k nému dochazi rehabilitacni sestra

- Je pravideln€ podavana strava se vSemi potfebnymi zivinami a dostatecné mnozstvi

tekutin
Hodnoceni:

- Jsou dodrzovany vSechny intervence a pacient nadale nema porusenou integritu kiize

4.7 Celkové zhodnoceni realizované oSetirovatelské péce

Prvotni pée o pacienta spocivala v symptomatické terapii, ktera slouzila
ke zpomaleni pribéhu onemocnéni. Symptomaticka terapie zahrnuje latky s protizanétlivym
ucinkem, jako jsou hormony kiiry nadledvin neboli kortikosteroidy. Tyto latky maji pozitivni
ucinek na udrzeni svalové sily pacienta a mohou stabilizovat bunéénou membranu svalovych
vlaken. Dlouhodobé uzivani kortikosteroidi ma ale za nasledek vznik nékterych
nezadoucich vedlejsich ucinkd. Ty se po dlouhodobém uzivani u pacienta projevily jako
Casté zaludeCni problémy, sniZeni pfirozené imunity a zvySené piibirani na hmotnosti.
Z divodu stale progredujiciho onemocnéni a nepiiznivé dlouhodobé prognoze onemocnéni
byla medikace kortikosteroidy postupnym snizovanim davek vysazena. Vzhledem k tomu
Ze neexistuje zadna jina alternativa 1é¢by, byla Iéc¢ba kortikosteroidy nahrazena intenzivnéjsi
rehabilitacni a fyzikalni péci. Snizena fyzicka aktivita ma za néasledek obezitu, osteoporozu,
ubytek a atrofovani svalové hmoty, ktera je nahrazovana vazivem a tukem.

Riziko obezity a osteopordzy je snizovano dietou se snizenym obsahem cukrii a tukd.
Dba se ale na zvySeny piijem bilkovin, mineralt, vitaminu D a kalcia z mlécnych vyrobka,
ryb a polyvitaminovych dopliikii potravy. Tyto ziviny jsou dulezité pro funkci a odolnost

organismu pacienta proti moznym infekcim. Rehabilitacni péce je velice dilezita z divodu
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udrZeni flexibility kloubu a alespon Castecné mobility pacienta. Fyzioterapii a rehabilitaci
zaji§t'uji na oddéleni rehabilitaCni pracovnici, ktefi za pacientem dochazi pravidelné dvakrat
denné. Tito pracovnici provadi u pacienta dechové cviCeni a riazné protahovaci cviky, které

oddaluji kontraktury svalti, Achillovych Slach a flexora kloubd.

Utinnost lékaiské a oSetiovatelské péce, ktera pacientovi byla poskytnuta dle
individualizovaného planu ma podle dosazenych vysledkt vzhledem k priabéhu onemocnéni
pozitivni ucinky. Pacient je s touto péci a pristupem spokojeny a nejevi zadné znamky
hospitalismu nebo apatie. Onemocnéni progreduje velice pozvolna a béhem poslednich let
hospitalizace se znatelné¢ nezménil. PriStim rokem bude pacient na oddéleni Néasledné
intenzivni péce hospitalizovan jiz 12. rok a oslavi 32. narozeniny. Primérna délka zivota
s touto svalovou dystrofii se pfitom pohybuje kolem 20 let a kon¢i smrti z dGvodu srde¢niho
selhani. Pacient je stouto skute¢nosti seznamen, ale pozaduje byt pii srdeCnim selhani
resuscitovan. Rozhodnuti 1ékafi akceptuji a oSetfujici personal je stimto stanoviskem
obeznamen. Vzhledem k tomu, Ze onemocnéni u pacienta progreduje pomalym tempem,
nelze odhadnout kdy miize toto srdecni selhani nastat. Pokracuje se tedy i nadale v intenzivni
rehabilitacni a oSetfovatelské péci se snahou dosdhnout co nejlepsi mozné kvality zivota u

dlouhodobé hospitalizovaného pacienta na lizku s touto nepfiznivou prognozou.
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DISKUZE

Béhem psani bakalaiské prace bylo vyuzito mnoho zdroji popisujicich svalovou
dystrofii, které se zaméfovaly na péci o pacienty s timto onemocnénim. VeSkeré ziskané
informace se shoduji ze svalova dystrofie Duchenneova typu je vrozené a nevylécitelné
onemocnéni, které ma u vétSiny témer stejny prubéh, a proto péCe o tyto pacienty spociva
pfedev§im ve zmirnéni pfiznakli onemocnéni. Zajimavé zjiSténi je, Ze toto vrozené

onemocnéni postihuje pouze chlapce.

Nemocni jsou v prubéhu zivota upoutani na invalidni vozik a pozdé&i muze
onemocnéni dospét do faze, kdy je zapotiebi hospitalizace a uméla plicni ventilace, jako
v piipad€ pacienta rozebiraného v této bakalarské praci. Jelikoz se jedna o nevylécitelné
onemocnéni, velka cast 1écby se sklada z oSetfovatelské a rehabilitacni péce, kterou zajistuje

kvalifikovany personal.

Pacient, o kterém pojednava bakalatska prace je hospitalizovan na oddeleni Nasledné

intenzivni péce dlouhodobég, a proto ma s personalem pratelsky az rodinny vztah.

Tento individudlni pfistup a Casté navstévy rodiny maji pozitivni vliv na jeho vnimani
hospitalizace a nemoci. Diky kvalitni oSetfovatelské péci a 1écbe lékart oslavi pacient
zaCatkem pfistiho roku 32. narozeniny, piestoze dle ziskanych informaci primérma délka
zivota pacientd s touto svalovou dystrofii je 20 let. Jelikoz i srdce patii mezi svalovinu,
dochéazi postupem onemocnéni k jeho selhdni s naslednou smrti. Pacient je s touto
skuteCnosti obeznamen, ale 1 tak pozaduje byt pii srdeCnim selhani resuscitovan. Toto
rozhodnuti 1ékafi akceptuji a oSetfujici personal byl s timto seznamen. Pribéh onemocnéni
jiz ne€kolik let progreduje velice pozvolna, a proto nelze jednoznacné fict, kdy tato situace

muze nastat.

61



Doporuceni pro praxi

Péce o pacienta se svalovou dystrofii je specifickd, a proto urCujeme tato doporuceni pro

praxi.

Doporuceni pro hospitalizovaného pacienta:

- Dodrzovat dietu se zvySenym obsahem bilkovin, vapniku a vitamint
- Dbat na dostatecné polohovani

- Spolupracovat pii fyzioterapii s rehabilitanim pracovnikem

- Snazit se co nejvice komunikovat s personalem

- Hlasit zdravotnickému personalu své potieby

- Upozornit na jakékoliv pocitované zmény zdravotniho stavu

- Udrzovat ptijem tekutin

Doporuceni pro pacienta v domaci péci:

- Dodrzovani uzivani medikace ordinované oSetfujicim lékarem

- Dbat na zvysSeny piijem mlécnych vyrobku, ryb a vitaminu D z doplikt stravy

- Dodrzovat doporuceni ohledné fyzioterapie a pohybového rezimu

- Pravidelné dochézet na kontroly dle individualni domluvy s oSetfujicim Iékafem

- Dostate¢né komunikovat a spolupracovat s rodinou

Doporuceni pro v§eobecné sestry na oddéleni nasledné intenzivni péce:

- Vzdélavat se a informovat se o nejnovéjsich, aktualnich oSetfovatelskych postupech
- Dostate¢né edukovat pacienta o oSetiovatelskych postupech

- Podévat medikace dle ordinace 1¢kate

- Dbat na spravné a svédomité dodrzovani oSetfovatelské péce

- Informovat lékate pii zménach zdravotniho stavu pacienta

- Dodrzovat dostatecné polohovani pacienta jako prevence vzniku dekubitt

- Podavat pacientim dostatek tekutin

- Sledovat bilanci pfijmu a vydeje tekutin
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- Kontrolovat pravidelnost a charakter vyprazdiiovani moci a stolice
- Piedavat si mezi zdravotnickym personalem dilezité informace o zdravotnim stavu

pacienta

63



ZAVER

Cilem bakalarské prace s nazvem , OSetiovatelska péCe u pacienta se svalovou
dystrofii“ bylo shromazdit informace o svalové dystrofii a zpracovat oSetfovatelsky proces
u pacienta se svalovou dystrofii Duchenneova typu hospitalizovaného na oddéleni nasledné
intenzivni péce.

V teoretické Casti praxe jsme se vénovali predlozeni aktualnich poznatki, které se
zaméfuji na patofyziologii, diagnostiku a terapii pacient se svalovou dystrofii. Zaveér

teoretické Casti prace se zaméfuje na péce o pacienta s timto onemocneénim.

Cilem praktické Casti byl oSetfovatelsky proces u konkrétniho pacienta s naslednym
vybérem oSetfovatelskych diagnoz, ze kterych jsou vypracovany dvé aktualni a jedna

potencionalni diagnodza.

Soucasti praktické Casti prace je 1 celkové zhodnoceni oSetfovatelské péCe vCetné

jednotlivych doporuceni pro praxi. VSechny stanovené cile bakalarské prace byly splnény.
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Priloha ¢.1

Richard Brzobohaty
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Priloha ¢.2

Cestné prohlaseni
Prohlasuji, ze jsem zpracoval udaje pro praktickou cast bakalarské prace s nazvem

Osetrovatelska pécCe o pacienta se svalovou dystrofii v ramci odborné praxe na Vysoké
Skole zdravotnické o. p. s., Duskova 7, Praha 5

V Praze dne 6. 12. 2021

Richard Brzobohaty
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Priloha ¢.3

Zakladni nutri€éni screening
(zpracovano s poukitim Nottinghamského dotazniky

= Oddéleni
A Joas NiP L
ni Titul

Pohlavi Hmotnost Vyika

Neize i pacienta tméfit @ vt ()

Nelze-ll od pacienta tiskat informece ‘T

(v takovém pfipadé newplfujeme body B, C 0}

A vak do 65 et o)
nad 65 lot 1
nad 70 let 3

8)  BMI: 200 g
18-20, nad 35 i
pod 18 2

€) Ztrdta hmotnasti (nechting) Mdné ‘
do 3 kg / 3 misice 1
3 kg - 6 kg / 3 misice -
nebo voiné Gtstvo

D) Jidlo za posiedni 3 tydny beee smiin v mnalstyl .
polavitnl porce 1
i obéas nebo neji 2

E) Projevy nemod Iadne @
bolesti bficha, nechutensvi 1
wvraceni, prdjem nad 6/den 2

F) Faktor stressu Hadoy 0
stfedni i
vysoky @

Stfedni faktor stressu
« chronické onemocnéni, diabetes mellitus, mendl a nekomplikovany chiruegicky whon
Vysoky faktor stressu
- satnl dekorrpenzované onemocnéni, rozsshly chirurgicky wkon, pooperaéni komplikace, wméld plicnd
ventilsce, popdleniny, traurma, krvikceni do GIT, hospitalizace na JIP ¢ ARO

Index: (A +B+C+D+E+F

0-3

0| bex munosti viddtnl Intervence

4.7

+ | nutné wylatfeni dietni sestrou, specidini deta |/

| | malnutrice ohrolujicl Nvot & pribéh choroby, berpodmineénd nutna lééba

70




Priloha ¢.4

Barthelflv test zakladnich vdednich éinnosti ADL

(activity daily living)

- slou3i ke zhodnoceni stupné zavislosti v zékladnich dennich ¢innostech

nnost provedeni cinnosti ové skore
1. najedeni, napiti lsamostatné bez pomoci &
pomoci
neprovede 0
2. oblékani lsamostatné bez pomoci 150
‘pomoci ~
neprovede (9/
3. koupani mostatné nebo s pomoci 5
neprovede (9)
i 5
4. osobni hygiena mostatné nebo s pomoci
neprovede CO/
. kontinence modi lpiné kontinentni i 10
obéas inkontinentni 5
trvale inkontinentni @
. kontinence stolice iné kontinentni o)
béas inkontinentni
rnkontinentnl
7. pouziti WC lsamostatné bez pomoci
pomoci
eprovede

. presun luzko - Zidle

mostatné bez pomoci

malou pomoci

drzi sedét

neprovede

. chuze po roviné

mostatné nad 50 m

__Is pomoci 50 m

na voziku 50 m

neprovede

10. chiize po schodech

mostatné bez pomoci

moci

HODNOCEN]:

0-40 bodli  yysoce zévisly

45-60 bod&

Z4vis|ost
65-95 hog stfedniho sty
100 bod; G lehks zavisiost ol

U nezavisly

—neprovede

1Sb
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Priloha ¢.5

Stupnice dle Nortonové

- slou3i k posouzeni rizika vzniku dekubitl

Schopnost Vvék Stav pokoZky KaZdé dalsi Fyzicky stav Stav védomi Aktivita Pohyblivost Inkontinence
spoluprace onemocnéni
Gpind |4 | <10 |4 |normdini |4 | zadné 4 | dobry 4 | dobry (4) chodi |4 | Gpind 4 | neni 4
mala 3| <30/ 3| alergie 3 | DM, anemie | 3 | zhorSeny | 3 | apaticky 3 | doprovo | 3 | Edsteéné 3 | obéas 3
d omezena
tsteins |2 | <60 (2] vinks 2 | kachexie, 2 |3patny |2 |zmateny |2 [sedatka |2 | veimi (2)| prevaing (2
ucpavani omezena mot
tepen
2adna @ > 60 | 1 | suchd @ obezita, @ velmi @ bezvédomi |1 | lezi (3) 24dna 1 | moé + stolice |1
l karcinom Spatny

NEBEZPEC] DEKUBITO VZNIKA PRI 25 BODECH A MENE
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