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Streszczenie (j. polski):

Cel pracy

Na zesp6t Haddada sklada si¢ zesp6t wrodzonej osrodkowej hipowentylacji oraz choroba Hirschsprunga.
Schorzenie charakteryzuje si¢ bezdechem sennym i wada jelita grubego. Objawy nie sa ujednolicone
i dotycza wielu narzadéw. Osrodkowa wrodzona hipowentylacja ujawnia si¢ najczesciej tuz po porodzie
iJest spowodowana nieprawidlowos$ciami w moézgu, ktéry nie wysyla impulsu do zainicjowania skurczow
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przepony i rozpoczecia oddychania. Czestos¢ wystepowania szacuje sie 1 na200000 zywych urodzen. Na
calym $wiecie zdiagnozowanych jest kilkaset osob, a w Polsce zyje tylko kilkoro chorych dzieci. Celem
pracy bylo przedstawienie probleméw diagnostycznych, terapeutycznych i pielegnacyjnych pacjenta oraz
zakresu edukacji rodzicéw dziecka z zespolem Haddada

Material i metody

W pracy wykorzystano metode case study. Podczas procesu badawczego postuzono si¢ szeregiem
technik badawczych i diagnostycznych takich jak: obserwacja podczas procesu pieleggnowania pacjenta,
analiza dokumentacji medycznej, wywiad z rodzicami dotyczacy probleméw opiekunczych i jakosci
zycia dziecka

Wyniki

Zespdt Haddada jest rzadko wystepujaca jednostka chorobowa. Gléwnym zadaniem zespolu
terapeutycznego bylo zabezpieczenie dziecka przed hipowentylacja, niedopuszczenie do niedozywienia,
zapobieganie rozwijaniu si¢ zakazen z powodu zalozonego wktucia, obecnosci cewnika moczowego,
rurki tracheostomijnej i stomii

Wnioski

Gléwnymi problemami pielegnacyjnymi u dziecka byly: niewydolnos¢ oddechowa, zagrozenie
infekcjami oraz problemy wynikajace z pielegnacji stomii. Kolejnym istotnym elementem procesu
pielegnowania byla edukacja rodzicow, ktorych nalezato przygotowa¢ do trudnej i specyficznej opieki
nad chorym dzieckiem.

Streszczenie (j. angielski):

Aim

In Haddad Syndrome the congenital central hypoventilation syndrome (CCHS) and Hirschsprung disease
occur concurrently. It is characterised by sleep apnea and colon defect. Its symptoms are inconsistent and
they affect numerous organs. Most characteristic one is the inability to breathe independently during
sleep. Congenital central hypoventilation syndrome most often occur right after birth and is caused by
abnormalities in the brain which fails to send the impulse to initiate diaphragm contractions and thus
to start breathing. Birth incidence of the syndrome is 1 in 200,000 live-births. Few hundred people are
diagnosed across the world, and only several of them live in Poland. The aim of this work was to present
patient’s diagnostic, therapeutic and nursing problems and the scope of education for parents of a child
with Haddad Syndrome

Material and methods
Materials and methods.This study was completed by the use of case studies, patient care process, medical

documentation analysis, observation, interviews with parents about nursing problems and child’s quality
of life.

Results

Results. Haddad Syndrome is a rare disease. Primary aims of therapeutic team were to secure child from
hypoventilation, to prevent malnutrition and infections caused by injections, the use of urinary catheter,
tracheostomy tube or stoma.
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Conclusions

Conclusion. Main nursing problems for a child were: respiratory failure, risk of infections and problems
of stoma care. The next essential element of the nursing process was education of parents which were to
be prepared for a difficult and specific care of an ill child.

Slowa kluczowe (j. polski): opieka, dziecko, pielegnacja, zespét Haddada.
Stowa kluczowe (j. angielski): nursing, child, care, Haddad Syndrome.
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Wstep

Zespot wrodzonej osrodkowej hipowentylacji (CCHS) jest bardzo rzadkim zaburzeniem charak-
teryzujacym si¢ niedostateczng wentylacja podczas snu. Zwykle jest on zwigzany z nieprawidlowo$ciami
w obrebie jelit, takimi jak choroba Hirschsprunga [1]. Istnienie CCHS wraz z chorobg Hirschsprunga
(HD) okreslane jest jako zespot Haddada [2].

Wrodzony zesp6t centralnej hipowentylacji jest nie tylko zagrazajacym zyciu zaburzeniem ale tak-
ze naturalnie wystepujacym schorzeniem, ktérego badanie moze dostarczy¢ cennych uwag w kontrolo-
waniu oddychania [3]. CCHS to rzadka choroba, ktéra jest $miertelna, gdy nie jest leczona. Schorzenie
ujawnia si¢ najczesciej tuz po porodzie. Jest spowodowane nieprawidlowodciami w moézgu, ktéry nie
wysyla impulsu do zainicjowania skurczéw przepony i rozpoczecia oddychania. Czgstos¢ wystepowania
szacuje si¢ 1 na 200000 zywych urodzen. Na calym $wiecie zdiagnozowanych jest kilkaset osob, a w Pol-
sce zyje tylko kilkoro chorych dzieci [4].

Potoczna nazwa choroby: Klagtwa Ondyny (ang. Ondine syndrome, Ondine Curse) ma zwigzek
z germanska legendg o nimfie Ondynie, ktora przekleta swojego niewiernego, Smiertelnego meza. W re-
zultacie czego, musial on caly czas pamieta¢ o oddychaniu. Osoby chorujace na CCHS nie przestaja
calkowicie oddychad, a jedynie nie oddychaja wystraczajaco gleboko co prowadzi do niewydolnosci od-
dechowej [5].

CCHS jest jednostka charakteryzujacg si¢ niepowodzeniem automatycznej kontroli oddychania.
Zasadniczym ogniwem choroby jest niewydolnos¢ oddechowa, ktora charakteryzuje si¢ ptytkim od-
dechem o matej czgstotliwosci. Moze to doprowadzi¢ do hipoksji oraz zwigkszenia stezenia dwutlenku
wegla we krwi. Hipowentylacja wystepuje gléwnie podczas snu dlatego w nocy wymagane jest wdrozenie
wentylacji mechanicznej [5]. Hipowentylacja pecherzykowa jest zwigzana z licznymi dysfunkcjami ukta-
du nerwowego, w tym brak reakcji na dusznos¢ i asfiksja podczas czuwania. Do dysfunkcji autonomicz-
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nych nalezg zaburzenia pracy serca, takie jak arytmia i bradykardia objawiajace si¢ zawrotami glowy lub
omdleniami; zmniejszenie zmiennosci rytmu serca oraz zakrzepica zyly centralnej [3]. Wielu pacjentow
z CCHS wykazuje uposledzong termoregulacje przejawiajaca sie jako sporadyczne, obfite pocenie sie,
zmniejszong podstawowg temperature ciata z chlodnymi konczynami i brakiem goraczki podczas in-
fekeji. Kazde dziecko z podejrzeniem CCHS powinno mie¢ wykonane szczegélowe badania. Od badania
neurologicznego, RTG klatki piersiowej i bronchoskopii, przez zapis holterowski, echokardiogram, ob-
razowanie MRI moézgu i pnia mézgu, badania krwi i moczu, po biopsje odbytu w przypadku wzdecia
brzucha i zapar¢ [3]. Od wynikéw tych badan zalezy ustalenie procesu terapeutycznego. Leczenie farma-
kologiczne nie przynosi zadnych efektéw dlatego aby zapewni¢ odpowiednig wentylacje, wymagana jest
wentylacja mechaniczna (przynajmniej podczas snu).

W pierwszych latach Zycia najlepsza jest wentylacja nadci$nieniowa (PPV, Positive Pressure Atack),
przez rurke trachostomijng [3]. W pdzniejszym okresie zastosowanie znajduje nieinwazyjne wspoma-
ganie wentylacji poprzez urzadzenie BiPAP (Biphasic Positive Airway Pressure), ktére synchronizuje
sie z oddechem pacjenta, przez co odcigza si¢ migsnie oddechowe i zapewnia wigkszy komfort lub apa-
rat CPAP (Continuous Positive Airway Pressure), ktory wytwarza powietrze pod stalym ci$nieniem
i wdmuchuje je do drég oddechowych [3]. Metodg leczenia CCHS jest takze wszczepienie rozrusznika,
stymulatora przepony. Jest ona pomocna u o0sdb, ktdre uzaleznity si¢ od calodobowej wentylacji. U no-
worodkow i niemowlakéw nie znajduje jednak zastosowania. U 0s6b z wszczepionym stymulatorem
zaleca si¢ monitorowanie ze wzgledu na mozliwos$¢ pojawienia sie hipoksji i hiperkapnii [5]. Okoto 16-
20% pacjentéw z CCHS ma réwniez chorobe Hirschsprunga [2]. Choroba Hirschsprunga jest wada roz-
wojowy jelita grubego. Charakteryzuje si¢ brakiem zwoju komoérki w podsluzéwkowym i migsniowym
splocie dystalnej czgsci jelita, ktory moze doprowadzi¢ do jego niedroznosci [6]. Towarzyszy temu réw-
niez przerost wtokien nerwowych cholinergicznych pochodzacych ze splotu krzyzowego. Schorzenie to
dotyczy 2 na 10000 zywo urodzonych noworodkéw. Wystepowanie jest czterokrotnie czgstsze u chlop-
cOw niz u dziewczynek.

Objawy HD mozna dostrzec juz w okresie noworodkowym. Do najbardziej typowych naleza:

« opoznione wydalenie smotki (powyzej 24 godzin)

e zaparcia

» wzdecie brzucha

« nawracajgce biegunki [7].

W diagnostyce choroby Hirschsprunga wykorzystuje sie badania radiologiczne, manometryczne dol-
nego odcinka przewodu pokarmowego oraz histopatologiczne wycinkéw pobranych z warstwy sluzéwko-
wo-podsluzéwkowej jelita. Aby wykona¢ ogledziny wycinkéw, najpierw nalezy zrobi¢ biopsje ssaca odbyt-
nicy, ktora jest podstawowa metoda pobierania bioptatéw [7]. Pobrany material musi mie¢ odpowiednia
wielko$¢, grubos¢ oraz nalezy go pobrac z wlasciwej lokalizacji, dlatego odbywa si¢ to w znieczuleniu pod
opieka anestezjologa i chirurga. W przeprowadzanych badaniach nad pobranymi wycinkami okregla sie
obecno$¢ komorek zwojowych i przerost widkien nerwowych. W chorobie Hirschsprunga charakterystycz-
ny jest brak tychze komoérek nerwowych oraz przerost widkien w $cianie jelita [7].

Zdjecie rentgenowskie jamy brzusznej pozwala zobaczy¢ rozdete petle jelita grubego oraz obec-
no$¢ pozioméw plynowo-gazowych. Wykonuje si¢ je jako pierwsze ze wzgledu na malg inwazyjnos¢. Po
podaniu kontrastu doodbytniczo mozna zaobserwowac lejkowaty obszar strefy przejsciowej, tak zwany
objaw stozka, ktory znajduje sie na granicy jelita zwojowego i obkurczonego jelita bezzwojowego [7].

Leczenie operacyjne jest jedyng metoda leczenia chorego. Polega ono na wycigciu czesci bezzwo-
jowej jelita oraz zespoleniu jelita unerwionego z dystalng czescig odbytnicy, jak najblizej odbytu. Jest
wiele technik operacyjnych, ktére mozna wykorzysta¢ podczas leczenia choroby Hirschsprunga. Kiedy$
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zabieg skladat sie z trzech etapdw: wylonienie stomii, zabieg naprawczy i zamknigcie kolostomii [7].
U noworodkéw i niemowlat stosuje si¢ przezodbytniczg resekcje odcinka bezzwojowego, ktora polega
na usunieciu odcinka bezzwojowego poprzez nacigcie $luzowki okolo lcm powyzej linii z¢batej i pre-
parowaniu tkanek az do zalamka otrzewnej. Zaleta takiej formy operacyjnej jest mozliwos¢ wykonania
zabiegu z dostepu kroczowego, bez koniecznosci otwierania jamy brzusznej. Jednak niesie ona za soba
o wiele wiecej powiktan niz laparotomia, na ktérg trzeba poswigci¢ wiecej czasu ale efekt jest bardziej
zadowalajacy [7].

Pacjent z chorobg genetyczna, jaka jest zespol Haddada powinien zosta¢ objety kompleksowa
opieka calego zespolu terapeutycznego, w ktorego sklad wchodzi réwniez pielegniarka. Ze wzgledu na
niedostateczng wiedz¢ na temat jednostki chorobowej dziecko, jak i jego rodzice winni by¢ pod stalg
opieka personelu medycznego. Wazne jest, aby traktowac pacjenta holistyznie jako jednostke bio-psycho
-spofeczng. Do najwazniejszych zadan nalezy wsparcie psychiczne rodzicéw, ktdrzy nie wiedzg i czesto
nie rozumieja co dzieje si¢ z ich dzieckiem. Zapewnienie bezpieczenstwa poprzez nauke obstugiwania
specjalistycznego sprzetu, zmiany opatrunkéw i rozszerzania diety odpowiedniej do dalszego, prawidlo-
wego funkcjonowania chorego jest niezbednym elementem terapii.

Cel pracy

Celem pracy bylo zwrdcenie uwagi na problemy diagnostyczne, terapeutyczne i pielegnacyjne
dziecka z chorobg genetyczng - zespotem Haddada, w pierwszych miesigcach zycia, a takze przedsta-
wienie przebiegu procesu diagnostyki, leczenia i opieki.

Material i metody

Przedmiotem badan byl proces diagnostyczno-terapeutyczny i pielegnacyjny niemowlecia choru-
jacego na zespol Haddada. W pracy wykorzystano metode case study i proces pielegnowania pacjenta,
a takze analiz¢ dokumentacji medycznej, obserwacje i wywiad. W planie opieki nad dzieckiem wyko-
rzystano system catkowicie kompensacyjny wraz z elementami systemu wspierajaco-edukacyjnego, gdyz
dotyczy on malego dziecka, ktore nie jest zdolne do samoopieki. System wspierajaco-edukacyjny jest ko-
nieczny ze wzgledu na deficyt wiedzy i umiejetnosci rodzicow w zakresie opieki nad chorym dzieckiem.

Opis przypadku

Noworodek pici meskiej, z cigzy trzeciej, zostal urodzony sitami natury w dobrym stanie ogélnym.
Rodzice zdrowi, cigza przebiegala bez powiklan. Dziecko wazyto 3400g i uzyskalo 9 pkt. w skali Apgar
w pierwszej minucie Zycia. W 10 minucie Zycia doszlo do zaburzen oddechowych, spadku saturacji do
warto$ci ponizej 84%. Chlopca podlaczono do respiratora w tryb wentylacji nieinwazyjnej. W drugiej do-
bie zycia noworodek zostal przeniesiony na oddziat chirurgii dzieciecej z powodu objawéw niedroznosci
jelit. Zadecydowano o natychmiastowej operacji, podczas ktorej wycigto 140 cm jelita cienkiego, pobrano
wycinki z jelita i wyloniono stomie (podejrzenie choroby Hirschprunga). Dziecko w stanie skrajnie cigz-
kim, niewydolne krazeniowo i oddechowo zostalo przetransportowane na Oddzial Intensywnej Terapii
Dziecigcej (OITD) gdzie monitorowano: CT, tt, ilo$¢ oddechéw. U dziecka zaobserwowano:

o ci$nienie tetnicze krwi : 60/30 mmHg

o tetno: 70 ud/min

o ilo$¢ oddechéw: 15/min.
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Chlopiec zostal podlaczony do respiratora celem prowadzenia wentylacji mechanicznej. Dziecko
pomimo préb odzwyczajenia od respiratora wykazywalo brak akcji oddechowej podczas snu dlatego
podjeto decyzje o wykonaniu tracheotomii aby zabezpieczy¢ drozno$¢ drog oddechowych. Ze wzgledu
na zespot krotkiego jelita, oprocz zywienia enteralnego wlaczono zywienie dozylne. Z tego wzgledu od-
byta si¢ pierwsza proba wszczepienia Broviaca - dlugoterminowego dostepu centralnego - bez powodze-
nia, dostep do zyly nie zostal zapewniony. W czasie pobytu na OITD nadal obserwowano wzdety brzuch
i brak wydzielania przez stomi¢. Zdecydowano o konsultacji chirurgicznej po ktdrej odbyta si¢ kolejna
operacja, wycieto nastepne 40cm jelita cienkiego i wyloniono nowg stomig. Po zabiegu stan chlopca byt
skrajnie ciezki, utrzymywata si¢ niewydolno$¢ krazeniowo-oddechowa. Wiaczono antybiotykoterapie
i leczenie przeciwwstrzasowe. Dziecko nadal bylo podlaczone do respiratora, do pecherza moczowego
zalozono cewnik, utrzymano sonde¢ zotadkowa. Chlopiec wymagal nadal ciagtego monitorowania para-
metréw zyciowych.

e ci$nienie tetnicze: 57/28 mmHg

« tetno: 64 ud/min,

« SO2:81%,

« diureza godzinowa: 3 ml/h,

Obserwowano réwniez prace jelit i stolec, ktéry byl krwawy. Z sondy wydobywata si¢ tres¢ jelitowa.
Stan dziecka w kolejnych dobach ulegal stopniowej poprawie. Z powodu wielu probleméw zdrowotnych
chlopca, takich jak: uczulenie na podawany antybiotyk, wysokie parametry stanu zapalnego (poziom
prokalcytoniny oraz CRP) oraz utrzymujaca si¢ goraczke wykonano posiew z krwi oraz z ptynu z jamy
brzusznej. W badaniach lekarze wykryli gronkowca zlocistego.

Zastosowano leczenie farmakologiczne:

« antybiotykoterapie - biseptol

» przeciwbdlowe i sedacyjne - fentanyl, tramal, morfina

o diuretyczne - furosemid

« oslaniajace - polprazol, acidolac baby

« przeciwzakrzepowe - heparyna.

W kolejnych dobach zycia parametry zapalne obnizyly sie i temperatura ciata wrécita do normy.
Przez sonde zotadkowa podjeto proby podawania malej ilosci mleka modyfikowanego (5 ml), aby spraw-
dzi¢ czy jelita podejma prace. Stomia wydzielata duzo ptynu co $wiadczylo o sprawnym dzialaniu jelit.
Stopniowo rozszerzano diete. Jednak z powodu zatozonego wklucia centralnego do zyly udowej prawej
doszto do powiklan i zakrzepicy w konczynie dolnej prawej. Zaobserwowano duzy obrzek i bolesnos¢
nogi. Zdecydowano o usunieciu wktucia i wszczepieniu dostepu diugoterminowego - Broviaca. Podczas
operacji wymieniono takze rurke tracheostomijng. W trakcie pobytu w szpitalu wyniki badan gene-
tycznych potwierdzity bardzo rzadka chorobe genetyczng CCHS - Zespdt Centralnej Hipowentylacji
w wersji 20/32. Dziecko caty czas przebywalo na OITD gléwnie ze wzgledu na niewydolno$¢ oddechowsa
oraz brak mozliwoéci zywienia droga wylacznie enteralng. Z tego wzgledu tez zaplanowano operacje
wydluzenia jelita metoda STEP (serial transverse enteroplasty procedure), aby umozliwi¢ rozszerzenie
diety dziecka. Po znieczuleniu i otwarciu jamy brzusznej okazalo sie, ze chtopiec ma tylko 115 cm jelita,
co uniemozliwilo wykonanie zabiegu w wyzej wymienionej formie. Ze wzgledu na brak obecnosci po-
szerzonej petli jelita cienkiego u dziecka, nie mozna bylo wydluzy¢ narzadu z jego jednoczesnym zwe-
zeniem [8]. Lekarze zdecydowali si¢ operowaé w formie miotomia-miektomia, ktéra polega na uzyciu
czedci jelita objetego choroba, nacigciu mie$niéwki i przyszycia do narzadu zdrowego [9]. Wyloniono
3 stomie i dziecko wrocilo na OITD w stanie ciezkim. Parametry zapalne ponownie byty na wysokim
poziomie. Jelita nie pracowaly prawidlowo, w sondzie Zolagdkowej obserwowano tres¢ jelitowa.
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Dzigki wielolekowej terapii oraz wysokospecjalistycznemu leczeniu i pielegnacji, po 5 miesigcznym
pobycie w szpitalu stan dziecka powoli si¢ normowat. Usunigto sonde z nosa, zaprzestano podawania
morfiny, po dlugim braku zywienia dojelitowego ponownie zacz¢to podawaé mleko modyfikowane.
Jelita podjely prace. Dziecko podczas pobytu na OITD zostalo zgloszone do wentylacji domowej i za-
opatrzone w potrzebny sprzet (respitrator, ssak, pulsoksymetr). Chlopiec ze szpitala z Wroclawia zostat
przekazany do Warszawy na Oddzial Zywienia celem ulozenia planu zywienia parenteralnego.

W oparciu o zebrane dane dotyczace pobytu pacjenta na oddziale OITD, rozpoznano problemy
pielegnacyjne, na podstawie ktorych ustalono proces pielegnowania. Do gléwnych probleméw pielegna-
cyjnych nalezaty:

1. Niewydolnoé¢ oddechowa i ryzyko wystapienia infekcji drég oddechowych spowodowane

obecnoscia tracheostomii i prowadzeniem wentylacji mechanicznej.

2. Zakrzepica zylna konczyny dolnej prawej jako powiklanie wklucia centralnego.

3. Ryzyko wystapienia zakazenia z powodu zalozonego wklucia centralnego

4. Bl o natezeniu >4 w skali Flacc spowodowany stanem po zabiegu operacyjnym i unierucho-

mieniem

5. Ryzyko powstania zmian skérnych w obrebie stomii z powodu draznigcego dzialania stolca na

skore.

6. Ryzyko powstania odlezyn spowodowane dtugotrwalym unieruchomieniem

7. Nieefektywne karmienie smoczkiem zagrazajace niedozywieniem, wymagajace dokarmiania

przez sonde

8. Niepokdj rodzicéw i brak wiedzy w zakresie pielegnacji tracheostomii i pielegnacji skory wokot

stomii oraz wymiany zestawu stomijnego utrudniajacy prawidlowa opieke nad dzieckiem.

Dyskusja

Opieka nad pacjentem z zespotem Haddada zobowigzuje do $cistego wspdétdziatania calego zespotu
terapeutycznego, ktérego czlonkowie majg wysokie kompetencje medyczne. Dobra komunikacja pomie-
dzy pielegniarkami, lekarzami a takze fizjoterapeutami, dietetykami i psychologami korzystnie wplywa
na proces terapeutyczno-leczniczy [10]. Rozpoznany stan pacjenta staje si¢ dla pielegniarek punktem
wyjsécia do postawienia diagnozy i podjgcia interwencji [11].

Wrodzony zespdt centralnej hipowentylacji zostal po raz pierwszy opisany przez Mellinsa i in.
w 1970r. Charakteryzuje sie on obecnoscig bezdechu i niedoczynnosci osrodkowego ukladu nerwowego
przy braku chordéb pnia mézgu, nerwowo-mie$niowych, plucnych, metabolicznych lub sercowych. Jest to
pierwotna wada kontroli autonomicznej, ktéra powoduje niewystarczajacg odpowiedz wentylacyjna na
hipoksje lub hiperkapnie, obecng od pierwszych godzin zycia. Hipowentylacja jest akcentowana podczas
snu, szczegdlnie w fazie szybkich ruchéw oczu, gdzie dominuje autonomiczna kontrola oddychania [12].

Zespol wrodzonej centralnej hipowentylacji jest to dziedziczna autosomalna dominujaca choroba
charakteryzujaca si¢ mutacjg genu PHOX2B. Schorzenie to, uznawane za cz¢$¢ grupy zaburzen ukladu
nerwowego jest zwykle zwigzane z guzami grzebienia nerwowego lub nieprawidtowosciami w ukladzie
nerwowym jelit, takimi jak choroba Hirschsprunga [2], co mialo réwniez miejsce w opisywanym przy-
padku.

W zwigzku z wystepowaniem wielu mutacji, konieczne jest wykonanie badan genetycznych, ktére
pozwola wdrozy¢ odpowiednie leczenie. W opisywanym przypadku, u chlopca stwierdzono mutacje
genu PHOX2B w wersji 20/32, co oznacza zaostrzony przebieg choroby i zaleznosé¢ od sztucznej wentyla-
cji, zaréwno podczas snu, jak i w ciggu dnia [1].
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Wedtug przeprowadzonych dotychczas badan choroba jest nieuleczalna. Kazdy chory z CCHS po-
trzebuje wspomagania oddechu przez cale zycie. Ze wzgledu na obecne nieprawidtowosci w moézgu, nie
wysyla on impulséw do zainicjowania skurczéw przepony i rozpoczecia oddychania. Osoby chore, nie
posiadaja fizjologicznych reakcji na wzrost preznodci dwutlenku wegla we krwi [3, 4]. U opisywanego
pacjenta, w pierwszej kolejnosci zastosowano nieinwazyjne wspomaganie oddechu przez aparat CPAP.
W pédiniejszych dobach zycia dziecka, wdrozono wentylacje mechaniczng przez rurke tracheostomijng,
aby droznos¢ drég oddechowych zostala utrzymana. Jak podaje Gasiewska -Drazba jedng z metod lecze-
nia CCHS jest wszczepienie rozrusznika przepony [5]. U opisanego w pracy chlopca, wyzej wymieniona
technika zabiegowa nie znalazta zastosowania, gdyz dziecko nie wymagato calodobowej wentylacji. Ze
wzgledu na wspomaganie oddechu tylko podczas snu i pare godzin w ciagu dnia, nie warto narazaé pa-
cjenta na kolejne operacje. Celem leczenia jest zapewnienie droznosci drég oddechowych i stosowanie
przewleklego wspomagania wentylacji w domu. Niemowleta, ktdre nie potrzebuja wsparcia wentylacyj-
nego przez calyg dobe moga by¢ dobrze zabezpieczone przez rurke tracheostomijng, natomiast dzieci,
ktére wymagaja calodobowego wspomagania oddechu, moga by¢ kandydatami do wszczepienia stymu-
latora przepony [2]. Okoto 15-20% pacjentéw z CCHS ma réwniez chorobe Hirschsprunga, niezwykle
rzadka kombinacje¢ okreslang jako zespét Haddada. Co ciekawe, niejednoznaczne dowody wskazujg na
udzial genu PHOX2B (Paired-like homeobox 2b - gen homeotyczny zlokalizowany na chromosomie
4 ) w chorobie Hirschsprunga [2]. U opisywanego chlopca zaobserwowano objawy niedroznosci jelit,
a podczas operacji usunig¢to 140 centymetrowy, bezzwojowy fragment jelita cienkiego. Doszlo do za-
burzen odzywiania i konieczne bylo zalozenie sondy oraz karmienie zaréwno enteralne, jak i dozylne.
Pierwszymi objawami, ktére mogg wskazywa¢ na chorobe Hirschsprunga u noworodkdéw sg opdznione
wydalenie smotki (powyzej 24 godziny zycia), zaparcia, wzdgcie brzucha, nawracajace biegunki. Objawy
te wystepuja u ok. 80-90% dzieci [7]. Opis przypadku potwierdza tg teorie, gdyz wtasnie na podstawie
wzdetego brzucha i braku wyproéznien, lekarze zadecydowali o operacji, podczas ktorej potwierdzono
chorobe Hirschsprunga u pacjenta. Wedlug dokumentacji medycznej u chlopca prowadzone bylto diu-
gotrwale leczenie przeciwbdlowe. Wykorzystywane byly wlewy z morfiny. Moglo by sie wydawac, ze tak
silne $rodki nie kwalifikujg si¢ do leczenia niemowlakdéw, ze wzgledu na wiele objawdw niepozadanych.
Jednak w przypadku tego pacjenta, morfina znosita bél oraz dodatkowo, fagodzita dusznos¢ [13,14].

Bardzo wazne, w opiece nad noworodkiem przebywajacym na oddziale intensywnej terapii dzie-
cigcej jest zwrdcenie uwagi na jego opiekunoéw, dostrzezenie ich potrzeb. Akceptacja prosb opiekundw,
o efektywna pomoc dziecku, jest réwnie wazna co jego leczenie. Rodzice na skutek braku wiezi z dziec-
kiem i oddzialywania przewleklego stresu moga, w niezamierzony sposdb, ogranicza¢ mozliwosci le-
czenia. Wszystkie dzialania podejmowane przez personel medyczny, na przykltad przekazywanie infor-
macji o stanie zdrowia dziecka, zachg¢canie do wykonywania czynnosci pielegnacyjnych, utrzymywanie
kontaktu poprzez czytanie bajek, $piewanie buduja pozytywna relacje miedzy rodzicami a personelem
medycznym, co sprzyja procesowi terapeutyczno-leczniczemu [15]. Pielegniarka odgrywa bardzo wazna
role w opiece nad chorym z zespolem Haddada, poniewaz jest lacznikiem pomiedzy rodzing chlopca
a pracownikami ochrony zdrowia. Poprzez dtugotrwale opiekowanie sie chorym pielegniarka nierzad-
ko, staje si¢ przyjacielem rodziny. Do jej zadan nalezy edukacja rodzicéw na temat choroby, ktéra nalezy
do rzadkich przypadkdw, a takze edukacja w zakresie opieki i pielegnacji dziecka w warunkach domo-
wych, obslugi sprzetu, niezbednego do podtrzymania prawidiowego oddechu i zapobiegania zakaze-
niom. Dodatkowym wyzwaniem jest zapewnienie wsparcia psychicznego rodzicom, ktdérzy znalezli sie
w zupelnie nowej sytuacji [10].
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Whioski

Zespol Haddada jest malo znang jednostka chorobowa wptywajaca na jakos¢ zycia i funkcjo-
nowanie dziecka jak i calej rodziny, dlatego zespdt terapeutyczny powinien wspiera¢ i wspoma-
gac¢ rodzine w zaspakajaniu ich potrzeb, a edukacja opiekunéw dziecka staje si¢ nieodzowna
w calym procesie terapeutyczno-leczniczym.

Szybka diagnostyka wystepujacych zaburzen w zespole Haddada oraz podjecie stosownych in-
terwencji leczniczych pozwolily zapobiec niekorzystnym nastepstwom choroby i wptynely na
poprawe satysfakcji z opieki.

Problemami pielegnacyjnymi wystepujacymi u niemowlaka z zespotem Haddada byty gléwnie
problemy zwigzane z niewydolnos$cia oddechowgy, zagrozenie infekcjami a takze trudnosci pie-
legnacyjne zwigzane z obstugg stomii i tracheostomii.

Istotng role w opiece nad dzieckiem przewlekle chorym odegrata pielegniarka. Do jej najwaz-
niejszych zadan nalezala edukacja rodzicow w zakresie obstugi sprzetu, tj. respiratora domo-
wego, ssaka oraz pielegnacja i nauka opiekunéw wykonywania czynnosci przy stomii i trache-
ostomii.
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