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MEDYCZNO-SPOLECZNY ASPEKT
DYSTROFII MIESNIOWE]J DUCHENNEA
JAKO CHOROBY PRZEWLEKZLE]

U 14 LETNIEGO DZIECKA

Medical and social aspect of Duchenne muscular dystrophy
as a chronic disease in a 14-year-old child

Streszczenie

Wstep

Dystrofia migsniowa Duchenne’a jest rzadka chorobg, dziedziczong genetycznie. Najczesciej wystepuje
u mezczyzn, poniewaz ogromne znaczenie ma sposob dziedziczenia gendéw. Gen dystrofii Duchenne’a usy-
tuowany jest na ramieniu krétkim chromosomu X. Mutacja jest dziedziczona recesywnie w sprzezeniu
z chromosomem X, a nastepnie przekazywana od matek nosicielek.

Cel

Celem niniejszej pracy jest przedstawienie aspektéw medyczno-spotecznych w przebiegu choroby przewle-
ktej na przykladzie 14-letniego dziecka z dystrofia miesniowa Duchenne’a.

Prezentacja przypadku

Pacjent lat 14 przyjety zostal do Oddzialu Pediatrycznego Szpital Powiatowego, w stanie ogdlnym $rednim,
prezentowal objawy infekcji drég oddechowych. Miaf katar, kaszel, goraczke 38°C oraz dusznos¢ wydecho-
wa. W badaniu przedmiotowym zwracala uwage otytos¢, obnizone napigcie sity miesniowej w konczynach
goérnych i dolnych, ostuchowo nad polami ptucnymi szmer pecherzykowy ostabiony, wydech wydtuzony,
obustronnie styszalne furczenia i trzeszczenia.

Whioski

Planowanie opieki pielegniarskiej i opieki lekarskiej nad pacjentem z dystrofig migsniowa Duchennea jest
uwarunkowane potrzebami dojrzewajacego dziecka ze szczegélnym uwzglednieniem ksztaltowania sie jego
osobowosci spoleczne;j.

Slowa kluczowe: Dystrofia miesniowa Duchenne’a, pacjent, leczenie, opieka pielegniarska

Introduction

Duchenne muscular dystrophy is a rare, genetic ally inherited disease. It is most common in men because
gene inheritance is of great importance. The Duchenne dystrophy geneis located on the short arm of the X
chromosome. The mutation is recessively inherited in conjunction with the X chromosome, and then trans-
mitted from the mothers who are carriers of the disease gene.
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Aim of the study

The aim of this study is to present the medical and social aspects of disease progression during stages of
child’s physiological development, on the example of a 14-year-old boy suffering from Duchenne muscular
dystrophy.

Case study

The 14-year-old patient was admitted to the Pediatric Ward in moderate general condition. He was pre-
senting signs of respiratory tract infection - runny nose, cough, 38 degrees Celsius fever and expiratory
dyspnoea. In the physical examination, the doctor noticed obesity, decreased muscle tone in the upper and
lower limbs. Auscultation of the lungs’ fields showed weakened vesicular murmur, elongated exhalation.
Wheezing and crackles were audible in both lungs.

Conclusions

The planning of health care for a nurse and medical care a patient with Duchenne muscular dystrophy is
conditioned by the needs of an adolescent child, with particular emphasis on his social personality.
Keywords: Duchenne muscular dystrophy, patient, treatment, nursing care

Wstep

Dystrofia migsniowa Duchennea jest rzadka choroba, dziedziczona genetycznie. Najczesciej wyste-
puje u mezczyzn, poniewaz ogromne znaczenie ma sposob dziedziczenia gendw [Anikiej, Manski i Bidzan,
2018]. Gen dystrofii Duchennea usytuowany jest na ramieniu krétkim chromosomu X. Mutacja jest dzie-
dziczona recesywnie w sprzezeniu z chromosomem X, a nastepnie przekazywana od matek nosicielek. Cze-
sto$¢ jej wystepowania szacuje si¢ 1 na 3500 meskich urodzen.

W tym schorzeniu ustala si¢ ilos¢ dystrofiny, czyli biatka strukturalnego komdrki migsniowej tacza-
cej cytoszkielet (przez wiazanie si¢ z aktyna) z kompleksem glikoproteinowym znajdujacym si¢ w blonie
komorkowej (sarkolemie). Obecno$¢ dystrofiny nie pozwala na rozpad tego kompleksu, ktéry stabilizuje
blone komoérkows i wplywa na jej przepuszczalno$é. Niewielka ilos¢ tego biatka lub catkowity jej brak moze
wskazywa¢ na dystrofie Duchenne’a. Biatko to, odgrywa kluczowg role w pracy miegsni. Jego brak moze spo-
wodowa¢ poglebiajace si¢ oslabienie migsni.

Objawy uzewnetrzniaja si¢ okoto 3 roku zycia. Rodzice zauwazaja u swojego dziecka nieprawidlowy
rozwdj ruchowy badz specyficzne zachowania ruchowe tj. stawianie pierwszych krokéw na palcach, czeste
béle ndg, zaburzenia rownowagi, flegmatyczny, niezdarny chéd. Ostabienie i zanik mie$ni obejmuje gléwnie
miesnie pasa biodrowego oraz ksobne migsnie konczyn dolnych. W pdzniejszym stadium choroby ostabio-
ne zostajg inne mies$nie. Choroba dotyka pacjentéw etapowo, lecz ptynnie. Okoto 8-9 roku Zycia rozwijaja
sie przykurcze. Od 9-10 roku zycia chorzy stajg sie juz niesamodzielni, nie moga wstawa¢, siada¢. Chod
mozliwy jest tylko z pomoca oséb trzecich badz specjalistycznego sprzetu. Miedzy 10 a 14 rokiem Zycia
pacjenci nie s3 w stanie sami chodzi¢. Zmianie ulega réwniez motoryka zuchwowa, mowa staje si¢ coraz
bardziej niewyrazna. Z powodu powiktan oddechowo-krazeniowych $mier¢ nastepuje przed 20 rokiem zy-
cia [Kawalec, Grenda i Kulus, 2018].

Cel pracy
Celem niniejszej pracy jest przedstawienie aspektéw medyczno-spotecznych w przebiegu choroby
przewlektej na przykladzie 14 letniego dziecka z dystrofig miesniowg Duchennea.

Prezentacja przypadku

Do Oddzialu Pediatrycznego Szpitala Powiatowego zgtosita sie¢ matka z 14-letnim dzieckiem z dystro-
fia miesniowa Duchennea z powodu objawow infekcji drog oddechowych z towarzyszaca dusznoscia.
Dziecko urodzone z ciazy pierwszej, drogami i sitami natury, masa urodzeniowa 3500 g,10 pkt w skali Ap-
gar. Przebieg cigzy niepowiktany chorobami przewlektymi matki. W okresie niemowlecym dziecko rozwi-
jato sie prawidlowo. Nie obserwowano zaburzen napigcia mie$niowego. W trzecim miesiacu zycia, lezac
na brzuchu unosilo samodzielnie gtowe, w czwartym miesigcu Zycia utrzymywalo ja prosto w pozycji pio-
nowej. W szdstym miesigcu Zycia dziecko opanowalo umiejetnos¢ przewracania si¢ z brzucha na plecy,
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a nastepnie z plecow na brzuch. Dziecko podejmowalo pierwsze proby siedzenia z podparciem w siddmym
miesigcu zycia, aby samodzielnie, stabilnie siedzie¢ w ésmym miesiacu zycia. Okoto dwunastego miesigca
zycia dziecko nabylo umiejetnos¢ stania, pierwsze kroki stawialo w czternastym miesigcu Zycia, a okolo
dwudziestego miesigca zycia dziecko sprawnie biegalo. W zakresie rozwoju ruchu nie wzbudzalo niepokoju
opiekunéw oraz konsultujacych go lekarzy w trakcie okresowych bilanséw i szczepien ochronnych. W za-
kresie ruchow precyzyjnych dziecko bawigc sie zabawkami przekladalo je z reki do reki w pigtym miesigcu
zycia, prawidiowo rozwingto chwyt pesetkowy w dziewigtym miesigcu zycia. Bralo czynny udziat w trakcie
karmienia go przez rodzicéw poprzez jedzenie palcami w 6smym miesigcu Zycia, a nastgpnie za pomoca
tyzeczki, ktora trzymalo w dloni w szesnastym miesiacu zycia lateralizujac strone prawa, jako dominujaca.
Rozwoj spoteczny oraz mowy dziecka réwniez nie wskazywat na nieprawidtowy. Niemowle usmiechalo si¢
w trzecim miesigcu zycia, gaworzylo w szoéstym miesigcu zycia. Pierwsze stowa pod postacig ,,mama’-,tata”
zaczelo wypowiada¢ w dziewigtym miesigcu Zycia, by w drugim roku zycia przejs¢ do etapu budowania
zdan dwuwyrazowych. Podczas dotychczasowych, regularnych badan lekarskich w gabinecie lekarza pod-
stawowej opiece zdrowotnej, klinicznie pacjent nie prezentowal zadnych odstepstw od normy dla wieku,
ktére moglyby wzbudzac czujnos¢ diagnostyczng pediatry. W drugim roku zycia rodzice rozpoczeli u dziec-
ka trening czysto$ci zauwazajac na tym etapie problemy z regularnym wyproéznianiem. Dziecko oddawato
stolec raz na pig¢ dni, o konsystencji zbitej, co powodowalo utrudnienia w defekacji. Powyzsze objawy
mama dziecka zglosita podczas wizyty lekarskiej. Biorac pod wage wiek dziecka wykonano badanie ultra-
sonograficzne jamy brzusznej oraz badania laboratoryjne: morfologi¢ krwi z rozmazem, CRP oraz poziom
hormonoéw tarczycy oceniajac wyniki, jako prawidtowe, w zakresie normy dla wieku dziecka. Rozpoczeto le-
czenie preparatami przeczyszczajacymi doustnie. Zalecono ponadto rozszerzenie diety dziecka o produkty
zawierajace duzg ilo$¢ btonnika, zwrdcono réwniez uwagg, iz wspomagajaco w leczeniu niezbedne jest spo-
zywanie zwiekszonej ilosci wody. Uzyskano efekt terapeutyczny poprzez normalizacje rytmu wyprdznien.
W 6 roku zycia w trakcie bilansu w POZ mama poinformowata lekarza pediatre, ze dziecko tatwo meczy sie,
samodzielnie pokonuje dystans kilku schodkéw do gory, po czym musi by¢ dalej wniesiony przez rodzica
na rekach. Rozpoczeto wowczas diagnostyke pacjenta w kierunku choréb z komponentg zaburzen przewod-
nictwa nerwowo-mig$niowego. Ambulatoryjnie oznaczono poziom kinazy kreatynowej w surowicy (norma
CK 60-305 U/1), ktéra w tym przypadku wynosita 5400, co oznaczalo wielokrotne przekroczenie granicy
normy. Dziecko skierowano do Poradni Genetycznej oraz do Poradni Choréb Migéni, gdzie konsultujacy
lekarz neurolog rozpoznal u dziecka dystrofi¢ miesniowg Duchhennea.

W kolejnych latach zycia dziecka obserwowano postepujace oslabienie sity migsniowej objawiajace
sie ograniczeniem zakresu wykonywanych ruchéw poczawszy od siédmego roku zycia. W wieku o$miu
lat dziecko nie byto w stanie bez nadmiernej meczliwosci migsniowej samodzielnie pokonywa¢ dystansow
przekraczajacych kilkadziesigt metréw, co zaczeto stopniowo wyklucza¢ je z aktywnego zycia wérdd rowie-
$nikéw. Postep choroby wymusit w przewazajacej wigkszosci przyjecie przez dziecko w dziewigtym roku
zycia siedzgcego trybu funkcjonowania. Od 10 roku zycia dziecko porusza si¢ na wozku inwalidzkim.

Od czasu wysunigcia podejrzenia choroby przewleklej u dziecka rodzice otrzymywali wsparcie psy-
chologiczne zaréwno ze strony zespolu terapeutycznego jak i calego personelu lekarsko-pielegniarskiego
pracujacego w Podstawowej Opiece Zdrowotnej. Lekarz pediatra pozostawal w stalym kontakcie z gronem
specjalistow zajmujacych sie diagnostyka i leczeniem przewleklej choroby dziecka, ponadto posredniczyt
w ustalaniu wizyt w Poradniach i Klinikach Specjalistycznych. Wraz z postgpem rozwoju choroby i brakiem
mozliwo$ci regularnych wizyt lekarskich w opiece ambulatoryjnej, dzialania te realizowano w trybie domo-
wym. Jednoczasowo rozpoczeto prowadzanie usprawniania migsniowego dziecka przez zespot rehabilitan-
tow. W $rodowisku domowym dziecka, wdrozono realizacje podstawy programowej, poprzez zaangazowa-
nie w edukacje dotychczasowych pedagogdw szkolnych.

Wywiad lekarski

Przed przyjeciem do szpitala dziecko od 2 dni mialo katar, kaszel z towarzyszacg goraczka 38°C. Pa-
cjent konsultowany byl w Podstawowej Opiece Zdrowotnej przez lekarza pediatre, ktory w leczeniu zastoso-
wal antybiotyk doustny aksetylcefuroksymu oraz leki przeciwgoraczkowe, ale w trakcie stosowania terapii
nie obserwowano poprawy. W drugiej dobie leczenia zaobserwowano u dziecka dusznos¢.
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Badanie przedmiotowe

Pacjent lat 14 zostal przyjety do Oddzialu Pediatrycznego w stanie ogélnym $rednim, prezentowat ob-
jawy infekcji drog oddechowych: katar, kaszel, goraczke 38°C oraz dusznos¢ wydechowa. W badaniu przed-
miotowym zwracala uwage otylos¢, obnizone napiecie sity miesniowej w konczynach gérnych i dolnych,
ostuchowo nad polami ptucnymi szmer pecherzykowy ostabiony, wydech wydtuzony, obustronnie styszalne
furczenia i trzeszczenia. Monitorowano parametry zyciowe dziecka: ci$nienie tetnicze krwi RR 130/80 mm
Hg, HR tetno 90 uderzen na minute, saturacja SatO2 95%.

Przebieg diagnostyki

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono umiarkowanie podwyzszony poziom CRP, ktoéry wynosit
10,31mg/1 (norma <5 mg/l), poziom prokalcytoniny w normie 0,21 ng/ml (<0.5). W morfologii krwi ob-
wodowej poziom leukocytéw w normie, z bezwzgledng liczbg granulocytéw - 7,8-x 10°/mm?®, w rozmazie
morfologii krwi przewaga granulocytéw. W ukladzie czerwonokrwinkowym HGB 15,5g/dl (13,00-16,00),
HCT 46,1% (37,00-49,00), PLT 242,00 x 10°/mm?® (140,00-440,00). Stwierdzono podwyzszony poziom
AIAT 89,7 U/l (norma <41) oraz Aspat 105,3 U/l (norma <37), prawidtowy poziom sodu 136,8 mmol/l
(135,00-145,00) oraz potasu 4,27 mmol/l (3,5-5,5). W gazometrii nie stwierdzono istotnych odchylen od
normy, poziom pH oceniono, jako prawidtowy 7,38 (norma 7,36-7,42), pCO2 36,10 mmHg (32,00-43,00),
HCO3 21,10 mmol/l (21,00-27,00), niedobor zasad BE -3,3 mmol/l (-2,00-3,00), obnizony poziom pO2
40,70 mmHg (65,00-95,00).

Celem poszerzenia diagnostyki wykonano zdjecie rentgenowskie klatki piersiowej, w ktérym nie opi-
sano cech zapalnych. Sylwetka serca w normie.

Omowienie

Zalecone postepowanie i przebieg hospitalizacji

Zgodnie z rekomendacjami postepowania w pozaszpitalnych zakazeniach ukladu oddechowego w le-
czeniu zastosowano antybiotykoterapie [Hryniewicz, Albrecht i Radzikowski (red.), 2016]. Jako leczenie
wspomagajace zlecono leki wziewne rozszerzajace oskrzela oraz sterydoterapie dozylna i wziewng uzyskujac
poczatkowo poprawe stanu ogolnego dziecka, ustgpienie dusznosci oraz oprawe samopoczucia pacjenta.
Od drugiej doby hospitalizacji stan ogélny dziecka ponownie zacza! si¢ pogarsza¢, obserwowano epizody
dusznosci wydechowej, z towarzyszacym lekiem chlopca o wlasne Zycie. Monitorowano wdowczas parame-
try zyciowe pacjenta, w pomiarach saturacji notowano jej obnizenie do warto$ci 70-73%, ci$nienie tetnicze
przewyzszato granice normy dla wieku 160/110 mm Hg, tetno byto miarowe, przyspieszone do 110 uderzen
na minute. Objawy ustepowaly po podaniu hydrokortyzonu dozylnie oraz lekdw rozszerzajacych oskrzela
wziewnie, do leczenia wigczono wowczas antybiotyk makrolidowy doustnie. W drugiej dobie objawy dusz-
nos$ci wydechowej nasility si¢ pomimo stosowanego leczenia. W trakcie powyzszych epizodéw notowano
obnizenie poziomu saturacji do wartosci siegajacych nawet 65%. W kontrolnych badaniach gazometrycz-
nych stwierdzono powtarzajaca si¢ kwasice oddechowy z retencja dwutlenku wegla do wartosci: pH 7,29
(7,36-7,42), pCO2 86,10 mmHg (32,00-43,00), BE 10,00 mmol/l (-2,00-3,00), HCO3 40,60 mmol/l (21,00-
27,00), pO2 70,70 mmHg (65,00-95,00).Ze wzgledu na pogarszajacy si¢ stan ogdlny pacjenta, klinicznie
brak efektu terapeutycznego oraz postepujaca niewydolnos¢ oddechows, zlecono konsultacje dyzurujacego
anestezjologa. Po zebraniu wywiadu, przeprowadzeniu badania przedmiotowego oraz ocenie badan do-
datkowych, anestezjolog wykonat intubacje dotchawicza podtaczajac dziecko do respiratora celem wspar-
cia oddechowego oraz wyrdéwnania gazometrycznego retencji dwutlenku wegla. Wysunieto podejrzenie, ze
niewydolno$¢ oddechowa dziecka wynika nie tylko z przebiegu infekcji, ale przede wszystkim z postepu
przewlektej choroby podstawowej chtopca. Pacjenta przekazano transportem lotniczym do o$rodka wyso-
kospecjalistycznego Kliniki Neurologii Dziecigcej.

Z informacji od opiekunéw prawnych ustalono, ze w dalszym etapie leczenia u dziecka wykonano
zabieg tracheotomii oraz przezskornej endoskopowej gastrostomii (PEG) uzyskujac stabilizacje stanu ogol-
nego pacjenta.

45



Katarzyna Piusinska, Ewa Jolanta Wegrzynowska

Opieka pielegniarska nad pacjentem z dystrofia mi¢sniowg Duchenne’a

Cztowiek niepelnosprawny w Polsce w wigkszosci przypadkow jest osobg niesamodzielng a tym sa-
mym uzalezniong od oséb trzecich. Obserwuje sie ze wigkszos¢ chorych mieszka w domu rodzinnym lub
przebywa w Zakladzie Opiekunczo-Leczniczym lub Zakladzie Pielegnacyjno-Opiekuniczym. Przyczyn tego
stanu rzeczy nalezy dopatrywac si¢ w braku odpowiedniej edukacji rodziny i pacjenta, rehabilitacji oraz nie-
wystarczajacych rozwigzan prawnych. Dla rodziny opieka nad chorym, zwlaszcza przewlekle, czesto faczy
sie z wyrzeczeniem si¢ swoich aspiracji i potrzeb [Schultz i Schultz, 2007].

Zdiagnozowanie przewleklej, $miertelnej choroby u dziecka calkowicie zmienia zycie codzienne oséb
z najblizszego otoczenia. Konieczno$¢ szczegdlnej opieki nad chorym cztonkiem rodziny czesto jest zwigza-
na z ograniczeniem dochodéw. Sytuacja ta jest wynikiem rezygnacji z pracy zawodowej co najmniej jednego
z rodzicéw oraz wysokich kosztéw leczenia. To z kolei moze si¢ przyczyni¢ do pogorszenia sytuacji mate-
rialnej i spotecznej. Cztonkowie rodziny narazeni sg na dlugotrwale odczuwanie silnych emocji. W zwigzku
z tym wazne jest zapewnienie wsparcia réznych stuzb dla catej rodziny, m.in. opieki medycznej, pomocy
socjalnej, a w szczegdlnosci psycho-pedagogicznej [Pulik i in., 2018].W literaturze wsparcie jest roznorod-
nie okreslane, w tym jako pomoc dla jednostki swiadczona w sytuacjach trudnych, stresowych [Kacperczyk,
2006].

Ze wzgledu na charakter wsparcia §wiadczony pacjentowi z choroba przewlekly oraz jego rodzinie
wyroznia sie :

1. Wsparcie emocjonalne — obejmuje wystuchanie i zrozumienie nadawcy. Dziatanie to ma na celu

zaspokojenie potrzeby bezpieczenstwa i akceptacji. Umozliwia wzmocnienie wigzi spotecznej oraz
poprawia zdrowie psychiczne osoby chorej i rodziny [Slusarska, Zarzycka i Zahradniczek, 2017];

2. Wsparcie informacyjne - polega na udzielaniu niezbednych informacji oraz odpowiedzi na py-
tania. Gléwnie obejmuje pomoc w rozwigzywaniu probleméw socjalno-bytowych i prawnych,
mozliwo$¢ uzyskania pomocy fundacji badz wsparcia przez panstwo;

3. Wsparcie materialne — obejmuje konkretne wsparcie rzeczowe;

4. Wsparcie rehabilitacyjne - obejmuje pomoc w zakresie zaopatrzenia dziecka w niezbedny sprzet
rehabilitacyjny. Polega takze na przystosowaniu miejsca zamieszkania do aktualnych potrzeb.
Niezbedne jest wsparcie specjalistow oraz zaangazowanie czlonkéw rodziny w rehabilitacje cho-
rego w warunkach domowych [Bledowski, 2009].

Wsparcie moze mie¢ rowniez charakter formalny (udzielane jest przez instytucje i specjalistow) oraz
nieformalny (angazuje krewnych, przyjaciot, wolontariuszy oraz grupy wsparcia). Odznacza si¢ wystepowa-
niem zwigzkéw emocjonalnych i uczuciowych miedzy obiema stronami. Polega na wymianie doswiadczen,
wzajemnej pomocy oraz zaspokojeniu potrzeby przynaleznosci [Pulik i in., 2018].

Rola pielegniarki w zakresie sprawowania opieki nad pacjentem przewlekle chorym oparta jest na
koordynowaniu i nadzorowaniu w sposob profesjonalny swiadczen pielegniarskich i ustug opiekunczych.
Podstawowym celem dziatalnosci pielegniarki jest diagnozowanie obszaru jej opieki, ocena potrzeb pacjen-
ta i jego najblizszych. Wobec pielegniarki stawiane sa bardzo wysokie wymagania, dotyczace nie tylko kwa-
lifikacji zawodowych, ale przede wszystkim dojrzatosci zawodowej, empatii, szczegdlnych predyspozycji,
postaw etycznych i moralnych.

Do zadan $wiadczonych wobec pacjenta przewlekle chorego z dystrofia migéniowa Duchennea i jego
rodziny naleza:

1. Edukacja w zakresie istoty choroby, przyczyn, leczenia, rokowania, postepowania w stanach na-

glych.

2. Zapewnienie pacjentowi pomocy przy wykonywaniu czynnosci dnia codziennego, a w przypadku
postepu choroby nawet w podstawowych czynnosciach.

3. Obserwacja pacjenta dotyczaca wystepowania nadmiernej meczliwosci migéni podczas wysitku,
pory dnia, kiedy najczesciej wystepuje, i czynnikéw nasilajacych objawy zmeczenia (infekcje, ak-
tywnos¢, stres).

4. Wykonywanie z pacjentem usprawniajacych ¢wiczen ogélnoustrojowych, wzmacniajacych,
izometrycznych, czynnych, biernych, oddechowych w zaleznosci od etapu i nasilenia choroby
[Zulewska, 2012].
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10.

11.

Zapobieganie zadlawieniu si¢ pacjenta podczas spozywania positkow przez ocene zdolnosci cho-
rego w polykaniu pozywienia, karmienie w pozycji wysokiej lub pétwysokiej, pozostawienie pa-
cjenta w takiej pozycji, przez co najmniej 30 minut po positku i obserwowanie jego zachowania
[Woynarowska, 2008].

Dobranie konsystencji pokarmu i sposobu karmienia do drogi podawania pokarmu (zywienie
doustne, przez zglebnik, gastrostomie, pozajelitowe), czeste podawanie matych porcji cieptych
pokarmow.

Wykonywanie toalety jamy ustnej rano, wieczorem i po kazdym positku.

Obserwacja pacjenta dotyczaca wystgpienia mozliwych powiklan oddechowych i krazeniowych
przez obserwacje, kontrole tetna, temperatury, ci$nienia, saturacji, ocen¢ zrenic i $wiadomosci.
Utrzymanie droznosci drég oddechowych przez stosowanie oklepywania klatki piersiowej, wyko-
nywania ¢wiczen oddechowych, ulozenie pacjenta w pozycji drenazowej, oprdznienie $liny i wy-
dzieliny z drzewa oskrzelowego.

Wsparcie i motywowanie chorego do kontynuacji wykonywania ¢wiczen, nauki, utrzymania kon-
taktu ze znajomymi, rowiesnikami.

Poinformowanie rodziny, o sposobach i mozliwosciach dostosowania mieszkania do potrzeb cho-
rego (stosowanie dywandw antyposlizgowych zamontowanych na stale, wyeliminowanie progéw,
zamontowanie uchwytow w tazience, zakup sprzetu i specjalistycznego t6zka w zaleznosci od sy-
tuacji finansowej rodziny, zagwarantowanie pelnego siedziska pod prysznic lub w wannie) [Pulik
iin., 2018].

Planujgc i realizujac opieke nad pacjentem oraz wspolprace interdyscyplinarna, nie nalezy zapomina¢
o nowych technologiach w medycynie, wplywajacych na zapewnienie wysokiej jakosci swiadczen piele-
gniarskich z mozliwoscia wykorzystania nowych praktyk w pielegniarstwie takich jak ICNP i NANDA,
mogacych wplynaé pozytywnie na czas i poprawnos$¢ komunikacji z pacjentem i jego rodzing.

Wnhioski
Planowanie opieki pielegniarskiej nad pacjentem z dystrofiag mi¢sniowa Duchenne’a jest uwarun-
kowane przez prawidiowe zaspokojenie potrzeb oraz ksztaltowanie optymalnych warunkéw roz-
woju jak i troska o potrzeby zwigzane z dojrzewaniem osobowosci spotecznej [Maciarz, 2006].
Opieka nad pacjentem w postepujacej chorobie genetycznej przysparza wiele trudnosci leczni-
czych i rehabilitacyjnych. Niezbednym czynnikiem diagnostyki i leczenia pacjenta z dystrofia
miesniowg Duchenne’a jest stata opieka pulmonologiczna oraz koniecznos¢ szybszego i czestszego
wdrazania antybiotykoterapii. W aspekcie rehabilitacyjnym niezbednym jest przygotowanie przez
specjalistow planu regularnej rehabilitacji, pozwalajacej spowalnia¢ zaniki mi¢$niowe [wwwl].
Wyrdznia sie trzy fazy adaptacji rodzicow do choroby: szok, wstrzas, odretwienie. Po przejsciu
kryzysu emocjonalnego pojawia si¢ pozorne przystosowanie si¢ do nowej sytuacji, w ktorej rodzi-
ce podporzadkowuja si¢ zaleceniom zespotu terapeutycznego [Gdralczyk, 1996].
Rodzina pacjenta z dystrofia migsniowa Duchennea na etapie wstepnym diagnostyki powinna
objeta wsparciem psychologicznym. Pomoc ta niezbedna jest w rozwigzywaniu problemdéw emo-
cjonalnych zwigzanych z przebiegiem choroby dziecka, a takze nadchodzacymi konsekwencjami
jej postepujacego charakteru [Serejski, 1992].
Ograniczenie mobilnosci pacjenta, powoduje utrudniony dostep do szkoty oraz miejsc zaje¢ po-
zalekcyjnych. Istotng role odgrywa wéwczas pomoc pedagogéw szkolnych we wdrozeniu naucza-
nia indywidualnego dziecka, a takze pomoc w posredniczeniu w pielegnowaniu dotychczasowych
przyjazni z innymi uczniami [Pilecka, 2002].

Podsumowanie

W kontekscie leczenia choroby przewleklej niezbedne jest objecie pacjenta opieka wielospecjalistycz-
na. Analizujac opieke lekarska wobec pacjenta nalezy obja¢ go regularnym nadzorem w licznych poradniach
i osrodkach o wysokim stopniu referencyjnosci, celem wnikliwej obserwacji oraz oceny stopnia postepu
choroby przewleklej.
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W opiece pielegniarskiej bezwzglednym dzialaniem jest podejscie holistyczne, w ktérym pacjent jest
ukladem calosciowym nalezy leczy¢ caly organizm-czlowieka-osobe, nie ograniczajac si¢ tylko i wylacznie
do narzadu. Niezbedna wigc bedzie troska o stan catego ciata, umystu, ducha, ktoére wzajemnie na siebie
wplywaja.

Permanentna kontrola lekarska powinna by¢ skoordynowana z zespolami pielggniarek, rehabilitan-
tow, fizjoterapeutow oraz dietetykow. Skutkiem powyzszych dzialan ma by¢ opdznienie i zmniejszenie po-
wiktan zwigzanych z progresem choroby.

Nalezy zwroci¢ szczegdlng uwage na wprowadzenie do leczenia indywidualnie opracowanego pro-
gramu zywieniowego. Zalecenia dietetyczne powinny by¢ oparte na badaniu klinicznym pacjenta, ocenie
wskaznika BMI oraz po uwzglednieniu stosowanej terapii leczniczej, celem unikniecia nadwagi oraz niedo-
boréw mikro i makro elementéw zapewniajacych funkcjonowanie organizmu.

Ostatnim aspektem opieki nad pacjentem z choroba przewlekly jest przejaw troski o sfere duchowa
i emocjonalng. Podejscie to ma za zadanie zaspokojenie potrzeby bezpieczenstwa i akceptacji w srodowisku.
Umozliwia wzmocnienie wigzi spolecznych oraz poprawia zdrowie psychiczne osoby chorej i rodziny.

Wszystkie powyzsze czynniki mozna odnie$¢ réwniez bezposrednio do pacjentéw cierpigcych na-
dystrofie miesniowa. Sg oni szczegolng grupa chorych ze wzgledu na bardzo mlody wiek w momencie roz-
poznania, liczne powiktania migsniowe i ograniczenia ruchowe w trakcie postgpu choroby, a takze niepo-
myslne rokowanie, co do czasu przezycia.
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