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,
UVOD

Ve své klasifikaéni praci se zabyvame neuromuskularnim onemocnénim, které
nazyvame amyotrofickd lateralni skler6za. Jedna se o onemocnéni, které postihuje jak
centralni, tak 1 nasledn¢ periferni motoneuron. Projevuje se souborem riznych ptiznak,
které se mohou u postizeného jedince objevit.

Amyotroficka lateralni skler6za je v prvni fad¢ nevylécitelné onemocnéni. Lécba
sice existuje, nicmén¢ zpomaluje pouze progresi onemocnéni a potlacuje nezadouci
ucinky. Jelikoz se jednéd o nevylécitelné onemocnéni, které postizeného jedince provazi
az do sklonku jeho Zivota, hraji zde velkou roli zdravotnici — 1€kafi, ale také samoziejmé
vSeobecné sestry. Lékar poskytuje jedinci vhodnou 1ébu a véas reaguje na zméeny, které
se mohou béhem 1écby vyskytnout. Velkou ulohu vSak hraje vSeobecna sestra, ktera,
pokud mé dostatecné znalosti o amyotrofické lateralni skleroze, dokaze poskytovat
adekvatni vysoce odbornou oSetfovatelskou péci a je schopna byt postizenému oporou.

Amyotroficka laterdlni skler6za je onemocnéni, které postihuje jedince viceméné
bez rozdilu na vék a pohlavi. Je spojena s vysokou mirou invalidizace lidi v mladém
produktivnim véku, a proto je tfeba pocitat také s psychickymi problémy, nejen
fyzickymi.

VSeobecnd sestra se béhem své prace mize s takovym pacientem setkat. Pokud
nepracuje na neurologii, mnohdy ani nemusi pfesn¢ tusit, jak se onemocnéni projevuje
nebo co pacient proziva.

Dnes uz vSeobecna sestra vi, Ze se na pacienta musi divat holisticky, tedy nejen
ze stranky fyzické, ale také psychické a socidlni. To bohuzel nebylo vzdy pravidlem a
vznikala fada konflikta.

Cilem prace je pfinést poznatky o tom, jak v praxi probiha oSetfovatelské péce o
pacienta v pokroc¢ilém stadiu onemocnéni, zjistit, zda je dostate¢na, a ptipadné pfinést

nové podnéty pro praxi.
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TEORETICKA CAST

1. ANATOMIE NERVOVEHO SYSTEMU

vvvvvv

nervy, které jsou rozsitené po celém lidském téle. Onemocnéni nervového systému patii

k nejcastéjsim a soucasné nejvice neptijemnym viibec.

1.1 Anatomie neuronu

Neuron je nervova buiika, kterd je zaroven zékladni stavebni jednotkou nervové
soustavy. Tato zakladni stavebni jednotka se sklada z:

Dendritii, coz jsou kratké vybézky téla bunky, které spolu s bunéénym télem
ptfedstavuji vstupni ¢ast neuronu, kde se signaly pfijimaji z jinych neuronii ¢i smyslovych
buné¢k a kde se zpracovavaji.

Bunééné télo neboli tzv. soma je ¢ast neuronu, ktery obsahuje jadro a cytoplasmu
s hlavnimi bunéénymi organelami.

Inicidlni segment je ¢ast neuronu, ktera spojuje bunécné télo s axonem. V tomto
segmentu vznikaji akéni potencialy.

Axon neboli nervové vlakno je delsi vybézek neuronu specializovany k vedeni
akénich vzrucht. Toto nervové vldkno je vodivou €asti neuronu, protoze vede signaly na
delsi vzdalenosti smérem od té€la neuronu a nezpracovava vlastni informace jako dendrity
a bunécné télo. Z kazdého téla neuronu vychazi jeden axon, ktery mize dosahnout délky
do 1um.

Nervové zakonceni tvoii vystupni ¢ast axonu, kterd uvoliiuje sekreci chemickych
pfenaseci, zprostfedkovavajicich pfenos jak mezi neurony samotnymi, tak mezi neurony
a cilovymi bunkami. Na konci neuronu se nachazi knoflikovity tvar, kterému se tika
synapticky knoflik.

Neurony v centralni nervové soustave jsou ulozeny mezi gliovymi buitkami neboli
neurogliemi.

Nervy a nervové drahy jsou svazky nervovych vldken ve vazivovém obalu. Nervy
jsou svazky nervovych vlaken, které jsou soucasti periferniho nervového systému. Jako
nervové drahy je oznacujeme, pokud jsou pouze uvnitt centralniho nervového systému.

Synapse je povazovano za spojeni dvou neurontl nebo spojeni smyslové buiiky a

neuronu. Timto spojenim jsou piedavany signaly, které pochazeji z jinych neuronti nebo
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ze smyslovych bunék. Spojeni se utvoii mezi nervovymi zakonc¢enimi jednoho neuronu
a vstupni membranou neuronu druhého. Z vacki nervového zakonceni se vylouci
neurotransmitér, coz je chemicka latka, ktera d4 na dal§im neuronu vznik synaptickému
potencialu. Po presunu této chemické latky do synaptické Stérbiny se molekuly
neurotransmitéru vazou na receptory v synaptické membrané dal$iho neuronu v tzv.
postsynaptické membrané¢, kde vyvolaji malé zmény propustnosti membrany pro ionty
sodiku. Iontové kandly se v synaptické membrané na sekundu oteviraji a ionty sodiku
vstupuji v malém mnozstvi do nervové bunky. (AMBLER, 2011, str. 13)

Vsechny svaly jsou fizeny pomoci nervového systému. Kosterni svaly jsou fizeny
motorickymi neurony. Téla motorickych neuront jsou ulozena v prednich rozich misnich
nebo v jadrech hlavovych nervii. Témto neurontim se fika II. motoneurony. Axony II.
motoneuront vedou ke svalovym buitkdm pomoci perifernich nervli. V mozkové kiife se
nachdazeji téla I. motoneuronu, jehoz axon vede z mozkové kiry do II. motoneuronu, na
ktery ptepoji sviij akéni potencial. II. motoneuron a vSechna jejich svalova vlakna, ktera
jsou zasobena. Tato svalova vladkna tvofi zdkladni funkéni prvek pohybového aparatu,
ktery se nazyva motoricka jednotka. Motorickou jednotku jsme schopni aktivovat. To
znamena, ze jeden neuron aktivuje vSechna sva svalova vldkna. Pocet svalovych vlaken
tak urcuje velikost motorické jednotky. Nejmensi motorické jednotky jsou ulozeny napf.
ve stehennich svalech. Pokud mé sval mnoho malych motorickych jednotek, jsme schopni
velmi jemné odméfit pohyb. Pokud nemusime v nékteré nasi funkci odméfit pohyb jemné,
pak ndm staci velké motorické jednotky. (PFEIFFER, 2007, str. 17)

Pii poskozeni pyramidové drahy vznika centralni paréza, projevujici se poruchou
volni hybnosti, kterd je charakterizovdna parézou, zndmou jako Caste¢nou poruchu
hybnosti, ¢i plegii, coz je plnd nemoznost pohybu, svalovy tonus je spasticky vyssi. Zde
také mlze byt ptitomen tzv. pyramidovy jev.

Pii periferni paréze dochdzi ke sniZeni svalového tonu neboli hypotonii, dale se
objevuji fascikuldrni zaSkuby, svalova hypotrofie az atrofie, kterd postihuje svalové
skupiny postizenych motoneurond.

Mize také dojit ke smiSené paréze, rozvijejici se pii sou¢asném postizeni I. a II.
motoneuronu, pro které je typicka naptiklad amyotroficka lateralni skler6za. (DRUGA,

2011, str. 11-19)
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2. AMYOTROFICKA LATERALNI SKLEROZA

Amyotroficka lateralni skler6za (ALS) je taky zndma pod nazvy Lou Gehrigova
nemoc, Charcotova choroba nebo nemoc motoneuronu (MND — motor neuron disease).
Jedna se o nemoc, kdy dochézi k progresivnimu zaniku motoneuroni ptednich roht
misSnich, kortexu, jader mozkovych nervli v mozkovém kmeni a degeneraci
kortikospinalni drahy. Jedné se o nemoc, béhem které jsou postizeny urcité ¢asti nervoveé
soustavy a diky tomu dochazi postupné k omezeni funkce svali.

Nemoc amyotrofickd lateralni skler6za pochézi z fectiny. Amyotrofickou lateralni
sklerozu lze prelozit jako: Zadna vyziva svali v postranni oblasti s naslednym
zatvrdnutim.

Anatomicky defekt je prokazatelny v motoneuronech, ptednich miSnich rozich,
kortikospinalnich a kortikobulbarnich drahach a v jadrech distalnich hlavovych nervi (V.
nervus tricuspidalis - XII. nervus hypoglossus).

Psychické funkce byvaji u vétSiny pacientti neposkozeny. (FREI, 2017)

2.1 Historie

Prvni zminky o amyotrofické laterdlni skleréze pochézeji od roku 1830, a to
v zapisech renomovanych lékaiti jako sir Charles Bell (chirurg), Francois Aran
(internista) ¢i Amand Duchenne (chirurg a anatom). Pravdépodobné nejstarsi
zaznamenany piipad je z roku 1853, kdy byl pacientem 30 —ti lety majitel cirkusu Prosper
Lecomte, ktery v zafi roku 1848 zacal pocitovat slabost pravé ruky, pozdéji se piidaly i
problémy s dolnimi koncetinami, poté i problémy s levou rukou a artikulaci. B€hem
nasledujicich tii let se jeho symptomy plynule stupniovaly, az do roku 1853, kdy Lecomte
zemiel.

ALS byla poprvé popsana pied vice nez 100 lety. Jean — Marie Charlot (1825 —
1893) spolu s Alexem Joffroyem (1844 — 1908) poprvé v roce 1874 popsali a
diagnostikovali prvni pfipady ALS jako neurologické onemocnéni s vyraznou patologii.
V roce 1990 doslo k dalSimu posunu ve vyzkumu ALS, kdy byla u pacientli prokazana
zvySena hladina glutamatu.

Prvni vétsi pozornosti se ALS dostalo az v roce 1939, kdy onemocnél slavny
baseballista Lou Gehrig ptezdivany také jako Zelezny muZz (1903 — 1941). Lou Gehrig
prohral svou osudovou bitvu dva roky poté, co mu diagnostikovali ALS, coz byla velka

ztrata pro mezinarodni baseballovy svét.
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Mezi dalsi slavné osobnosti, ktefi trpéli ALS, jsou Ezzarda Charlese (1821 — 1975)
americky profesionalni boxer v t&zké véze, nebo Dmitrij Sostakovi¢ (1906 — 1975)
hudebnik. Nejznaméjsi osobnosti nynéjs$i doby s amyotrofickou laterdlni skler6zou je
nejznaméjsi fyzik a védec Stephen Hawking (1942 - 2018).

Z &eskych osobnosti touto chorobou trpél napiiklad Ceskoslovensky brankaf Ing.
Bohumil Modry (1916 — 1963), piekladatelka mad’arského jazyka Dana Galova (1960 —
2015), ¢i byvaly cCesky premiér Stanislav Gross (1969 — 2015). V roce 2014 byla ALS
diagnostikovana i ¢eskému fotbalistovi Marianu CiSovskému, ktery stéle s touto nemoci
bojuje. V roce 2017 byla nové diagnostikovana nemoc také c¢eskému fyzioterapeutovi

fotbalové a futsalové reprezentace Vladimiru Mikulasovi. (FREI, 2017)

2.2 Klasifikace

Kromé¢ amyotrofické laterdlni sklerozy samotné, vcetné jejich variant a
familiarnich forem, fadime do této skupiny onemocnéni i spinalni svalovou atrofii (SMA)
nebo bulbospinalni muskularni atrofii (BSMA). Nejcast¢jsi formou onemocnéni je tzv.
klasicka spinalni ALS, ktera postihuje generalizované¢ centralni i periferni motoneurony.
Druhou nejcastéjsi formou je progresivni bulbarni paralyza (PBP). U této formy
onemocnéni dochdzi k postizeni bulbarnich svali pfi onemocnéni perifernich
motoneuront. Diagnostika onemocnéni je predevsim klinickd a opira se o tzv. El Escorial
kritéria, kterd vychazi z klinickych a neuropatologickych znamek postiZeni motoneuronti
a jejich progrese v Case. Suspektni ALS je hodnocena podle postizenych oblasti.
Potvrzeni subklinického postizeni periferniho motoneuronu je moZzno pomoci
elektromyelografického vysetieni (EMG). Terapie onemocnéni je predevsim
symptomatickd a vyzaduje multidisciplinarni piistup. Pribéh onemocnéni zpomaluje

podavani riluzolu, coz je inhibitor glutamatu. (AMBLER, 2013, str. 424)

2.3 Epidemiologie
Incidence se zvySuje vékem a postihuje prevazné muze, méné Castéji zeny.
Nejvyssi vyskyt amyotrofické lateralni sklerdzy se udava ve véku v rozmezi 50 — 60 let.
U familiarni formy byla nalezena mutace genu kodujici enzym superoxid
dismutizu. Jedna se o gen, ktery chrani enzym pifed aktivnimi volnymi kyslikovymi

radikaly. Tento enzym je dillezity v aspektech zdravi a dlouhovekosti.
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3. DELENI ALS

ALS mazeme d¢lit dle Svétové federace neurologie (WFN).

Svétova federace neurologie déli ALS na formu: klasickou, progresivni svalovou
atrofii a primarni lateralni skler6zu.

Podle vyskytu miizeme ALS d¢lit na sporadickou, familiarni a zapadni pacifickou

formu.

3.1 Sporadicka ALS (SALS)

Vétsina ptipadi ALS (90 — 95 %) se vyskytuje bez jakékoliv pfic¢iny. Neni tedy
prokézana souvislost s rodinou anamnézou ¢i zédpadni pacifickou formou ALS. Pfi¢ina a
mechanismus vzniku je neznamy.

Familiarni forma a sporadickd forma jsou klinicky k nerozeznani. Nicméné je
popisovano nékolik zajimavych rozdild, jako naptiklad rozdil v primémém véku pii
nastupu onemocnéni, kdy u familiarnich ptipadd je nastup onemocnéni priimérné ve 46
letech, zatimco u sporadické ALS je to o 10 let vice. DalSim zajimavym rozdilem je pomér
muzu a zen, kdy studie zjistily, Ze pomér u SALS je o 0,5, vyssi ku prospéchu muzii nez

u FALS, kdy je uddvany pomér 1:1. (FREI 2017)

3.2 Familiarni amyotroficka lateralni skler6za

V 5 —10 % ptipadt ALS jde o familiarni formu. U pétiny z nich byla prokdzana
bodova mutace genu, ktery produkuje CuZn superoxid dismutazu (CuZn - SOD). Mutace
mohou postihovat rizné aminokyseliny, popsano bylo 60 rtiznych bodovych mutaci.
Klinicky pribéh familiarni amyotrofické laterdlni sklerézy (FALS) je mnohem
variabiln€j§i nez u sporadické formy. Tento typ onemocnéni muze byt dédicny
autozomalné dominantné i autozomalné recesivné. Nej€astéji je popisovana dédi¢nost na
autozomalné dominantnim podkladé€. Pokud se narodi dit¢ jednomu z rodict, u n¢hoz se
projevila FALS, je Sance, Ze se u n¢j onemocnéni neprojevi. S timto typem ALS se skoro

viibec nesetkame. (NOVOTNA, 2012 str. 116)

3.3 Zapadni pacificka forma ALS

Zapadni pacifickd forma ALS byla zji§téna ve tfech lokalitdch: zapadni Pacifik na
ostrovech Guam, Japonsky poloostrov KII a Zapadni Papue v Indonésii. Zapadni

pacifickd forma ALS byla poprvé popsdna u domorodého obyvatelstva ostrova Guam.
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Tento ostrov se nachdzi v severozapadni ¢asti Tichého oceanu a je nejvét§im ostrovem ze
souostrovi Mariany.

Po druhé svétové valce byl vyskyt a imrti této formy ALS na ostrové Guam 50 az
100krat vyssi nez v jinych Céstech svéta. V urcCité dob€ byla ALS nejcastéjsi pricinou
mortality. V poslednich letech se pocet novych ptipadi snizuje.

Nékteti odbornici na ALS zmifuji i existenci tzv. manzelské formy ALS. Tato
forma byla zjiSténa ve Francii, Italii a Spojenych statech americkych. U francouzskych
parti byla zjiSténa moznost plisobeni genetickych predispozici ¢i moznych faktort

z prostiedi. (FREI, 2017)

3.4 Bulbospinalni muskularni atrofie

Bulbospinalni muskularni atrofie (BSMA), zndma jako Kennedyho nemoc, je pomalu
progredujici onemocnéni, které prevazné postihuje spindlni a bulbarni periferni
motoneuron. Jde o nemoc s gonosomalné¢ recesivni dédi¢nosti, ktera ptevazuje u muzi.
V pokrocilém stadiu onemocnéni je charakteristické svalovou atrofii, slabosti,
fascikulaci, v bulbarni oblasti (jazyk a mimické svaly), na koncetindch proximalnich
svalii. Dale se projevuje gynekomastii (zvétSenim prsnich z14z u muzi), tremorem rukou,
svalovou bolesti, krampi a areflexii. Prvnimi zndmky onemocnéni je gynekomastie,
unavnost, krampi, tyto pfiznaky jsou diagnostikovany v 1. — 2. dekad€. Nemoc je plné
rozvinuta ve 4. — 5. dekad¢.

V jehlové EMG z jazyka a svalové koncetin nachazime v klidu fascikulace vysokych
amplitud, velmi fidce se nachazi i fibrilace.

Ke zmirnéni tremoru lze pouZit s Gspéchem propranolol, dalsi pfiznaky nemoci se

nedaji 1é¢it. (RIDZON, 2016)

3.5 Hereditarni spasticka paraplegie (SPG)

Hereditarni spastickd paraplegie patfi mezi onemocnéni, které postihujé centralni
motoneuron. Hereditarni spasticka paraplegie je povazovéana za genetickou heterogenni
chorobu.

Mezi klinické projevy patii pomalu progredujici spastickd paraparéza dolnich
koncetin. Jako prvni pfiznaky SPG muize byt vyhasnuti koznich bfisnich reflexi, dale
neurogenni mocovy méchyt. Poruchy (iti, ataxie a sniZzeny intelekt nepatii mezi typické
obrazy. U komplikovanych forem se mohou spolu vyskytnout dalsi ptiznaky, jako jsou

retinopatie, systémové projevy.
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Hereditarni spasticka paraplegie se diagnostikuje pomoci klinického obrazu, MRI
atrofie postrannich provazcii miSnich, podporou EMG, na které nejsou znamky
pyogenniho ¢i neurogenniho postizeni, vySetienim somatosenzorickych evokovanych
potencialti, normalnim laboratornim vysetfenim.

Terapie je pouze symptomatickd, pouZzivaji se myorelaxancia jako napiiklad
Baclofen, a nasledné fyzioterapeuticka péce.

Velmi dulezitou soucasti prevence onemocnéni je genetické poradenstvi.

(NOVOTNA, 2012 str. 117)

3.6 Primarni lateralni skleroza

Amyotroficka lateralni skler6za postihuje celé télo, ale primarni lateralni sklerdza
postihuje pouze dolni koncetiny.

Primérni laterdlni skler6éza je degenerativni onemocnéni postihujici horni
motoneurony v precentralni kortikalni oblasti, pfi¢ina je nezndma. Mezi projevy fadime
progredujici spastickou parézu s maximem na dolnich koncetinach, dale v bulbarni
oblasti, na trupu a mén¢ na hornich koncetinach. Obtizna spasticka chiize, dysartrie a
dysfagie jsou charakteristické ptiznaky. Dulezitd je diferencidlni diagnostika, a to
zejména vuci amytrofické lateralni skleroze, ktera ma podstatné horSi prognozu.
Ovlivnéni spasticity, dysfagie, artikulace, rehabilitaci jsou v popiedi terapie téchto tézce
postizenych nemocnych.

Primérni lateralni skler6za byla poprvé zminéna v 19. stoleti a jisté klinické
jednotky jsou stile problém. Piiblizné¢ 5% pacientl onemocni primarni laterdlni

sklerozou.

3.6.1 Etiologie a patogeneze

Stale neni jednoznaéné stanoveno, do jaké skupiny primarni laterdlni skler6za
patfi, zda se jedna o zcela samostatnou nosologickou jednotku, nebo zda je chorobou
patfici do skupiny ALS/MND. PLS byla definovana jako vzacna, non-hereditarni
choroba, charakterizovana na podkladé selektivniho postizeni pyramidovych bunck v
precentralni kiife se sekundarni degeneraci pyramidové drdhy a se zachovanim pfednich

miSnich roht. (EHLER, 2016)
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3.6.2 Klinicky obraz

Podstatné vice byvaji postizeny dolni koncetiny a v mens$im rozsahu i
kortikobulbarni oblast. Pfitom horni koncetiny byvaji postizeny pouze mirn€. Typicky je
chronicky rozvoj spasticity DK, vétSinou asymetricky, s pfitomnosti cirkumdukce.
Nemocné s PLS je mozno rozdé¢lit do ti kategorii — do ascendentni formy, multifokalni
formy a sporadickd paraparézy. V neurologickém ndlezu se objevuje spasticita se
zvySenymi reflexy, je pfitomen Babinského ptiznak, klony a porucha chiize pro vyraznou
spasticitu. Asi v poloviné pfipadl neni pfitomna slabost. Pokud je paréza ptitomna, pak
byva lehkého stupné a na HK postihuje pfevazné extenzory a na DK zejména flexory.
Re¢ je pomala, dysartricka, nékdy az nediferencovatelna. Polykéni je velmi zpomaleno a
vyznamna je moznost aspirace a rozvoj hyponutrice. Mén¢ Casto se objevuji poruchy
okulomotoriky, kognitivni poruchy a v pozdnim stadiu urgence mikce ¢i inkontinence.

(EHLER 2016)

3.6.3 Diagnostika

Diagnostika PLS je zalozena na klinickém obrazu, pfinosné byva i
elektrofyziologické vySetfeni a MRI. V klinickém néalezu pozorujeme postizeni
centralniho motoneuronu se spastickou parézou (vice na DK), dysartrii s pomalou
artikulaci a dysfagii. Nejsou pfitomny podstatnéjSi ptiznaky postiZzeni periferniho
motoneuronu, senzitivnich drah, extrapyramidového systému a mozecku, a byva
negativni rodinnd anamnéza. Nejsou piitomny Zadné patologické laboratorni nalezy
(krev, mozkomisni mok), které¢ by svédcily pro néjaké dalsi onemocnéni. Pro diagnostiku
PLS jsou stanovena diagnosticka kritéria (klinickd, komplementéarni, vylucovaci). Po
vyhodnoceni jednotlivych polozek kritérii je mozno stanovit jistoty diagnostiky PLS.

(EHLER, 2016)

3.6.4 Elektrofyziologické nalezy

Zakladnim predpokladem diagnézy je progredujici postizeni centralniho
motoneuronu. Studie v roce 2016 prokazaly, Ze zcela drobné EMG abnormity mohou
svédcit pro soucasné postizeni periferntho motoneuronu, ale nemusi byt neptfiznivym
prognostickym faktorem.

Pti stimulaci motorické kiiry magnetickou civkou (MEP) jsou Spatn¢ vybavené a

Castéji nevybavné kortikalni MEP; spinalni (kofenové) MEP maji vSak normalni latenci
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1 amplitudu. Typickym nalezem postizeni pyramidové drahy je nevybavnost korovych

MEP nebo vyrazné prodlouzeni jejich latenci. (EHLER, 2016)

3.6.5 MRI

Na MRI mozku se PLS projevuje atrofii gyrus precentralis, kde je méné vyjadiena
atrofie. Ta se objevuje 1 ve frontalni i parietoocipitalni oblasti. V T2 vazeném zpracovani
jsou pyramidové drahy hyperintenzni, a to jak v oblasti hloubi hemisfér, tak v trovni
kmene i michy. U nemocnych s PLS se nachazeji zmény v precentralnich oblastech a u
pacientll s ALS v piedni frontdlni a orbiculo-frontalni kiife. Pomoci této metody lze
rozli$it mozkové zmény u ALS a PLS. Kognitivni poruchy u PLS jsou projevem postizeni
bilé hmoty - mozkovych drah. PLS miZe byt provazena kognitivni poruchou s postizenim
vétstho poctu domén, a to na podklad¢é postizeni interhemisferickych, limbickych i

velkych asociac¢nich drah. (EHLER, 2016)

3.6.6 Diferencialni diagnostika

Vétsinou se amyotroficka laterdlni skler6za zpocatku projevuje svalovou slabosti
DK ¢i rozvojem bulbarnich pfiznaki. V dalSim pribéhu maji pacienti vétsi ubytek
hmotnosti i1 redukci vitalni kapacity plic. ALS je diagnostikovatelnd pomoci postizeni
centralniho i periferniho motoneuronu. U nemocnych s PLS se klinicky nalez vyznacuje
ttemi pfiznaky, a to jsou hypertrofie svald, hypereflexie a mirnd svalova slabost. U
zna¢ného podilu nemocnych s PLS se nejprve objevuje hypertonie DK, pak centralni
spasticka paréza DK s postupnym $ifenim na trup, horni koncetiny i na bulbarni svalstvo.

Rozdil mezi PLS a ALS se lisi vékem v okamziku diagnostiky onemocnéni,
jinymi klinickymi charakteristikami pfi Sifeni a podstatné delsi dobou pfeziti.
Neurofyziologické vySetfeni s nevybavnosti kortikdlnich MEP u PLS a vyraznymi
projevy postizeni periferntho motoneuronu (fibrilace, pozitivni vlny, fascikulace,
nestabilni neurogenni zmény MUP) ve tiech oblastech jsou charakteristické pro ALS.

Roztrousena skler6za se muize objevit v diferencidlni diagnostice. Tehdy se
mohla liSit od nemocnych s ALS poruchou ¢iti, nystagmem, mozeCkovymi projevy,
poruchou sfinkterti i ataxii.

Adrenoleukodystrofie je porucha metabolismu mastnych kyselin a projevuje se
degeneraci kortikospinalnich drah. OdliSeni je mozné stanovenim mastnych kyselin, které

maji velmi dlouhy ¢i dlouhy fetézec a pomoci MRI (myelopatie).
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Hereditarni spasticka paraplegie (HSP) mize plsobit potize pii odliSeni od
PLS. Projevuje se narstajici spasticitou DK, bez atrofii, a zacatek ma v mladSim
dospélém veéku. Sporadicky vyskyt je typicky zejména formy HSP s mutaci genu pro
spastin (SPG4) a pro paraplegin (SPG7). Zacatek klinickych ptiznakii na hornich
koncetinach nebo v bulbarni oblasti, rozvoj vyraznych bulbarnich symptomu ¢i zietelna

asymetrie v prub&hu rozvoje nemoci podporuji diagnézu PLS. (EHLER, 2016)

3.6.7 Terapie

V symptomatické 1é¢be se vyuzivaji rizné moznosti ovlivnéni nardstajici svalové
hypertonie, ktera je spojena s napadnou pomalosti pohybi. Pouzivaji se benzodiazepiny,
tizanidin a baklofen, a to vzdy ve spojeni s rehabilitaci. Pii dosazeni dobrého efektu se
myorelaxancia podavaji dlouhodobé. U té€Zké spasticity s maximem postizeni dolnich
koncetin je indikovéana baklofenovd pumpa. Dysfagie je pfitomna u vSech nemocnych,
nemocni posunuji potravu pomalu a velmi pomalu polykaji. Po pfislusném testovani
polykaciho aktu je ¢asto nezbytnd uprava stravy (mletd strava, zahustovani) a pti dalsi
progresi je indikovano zavedeni perkutanni endoskopické gastroskopie (PEG). Mnohdy

je nezbytna i ptidatnd antidepresivni medikace. (EHLER, 2016)

3.6.8 Fyzioterapie

Fyzioterapie musi byt pfizplisobena potiebam nemocného a hraje také diilezitou
roli v prevenci sekundarnich komplikaci. Pfi progresivni slabosti pacienta dochézi ke
snizeni mobility, dokonce dochazi k projevim sekundéarnich komplikaci, jako jsou
dekubity, spasticita, pady, respira¢ni komplikace a snizena kvalita zivota. Pacienti si
mohou v disledku spasticity a kontraktur stézovat na bolesti.

V prvotnim stadiu nemoci je pacientiim doporuceno vytrvalostni, posilovaci a
aerobni cviceni. Do téchto cviceni fadime napiiklad chizi, jizdu na kole, plavani a dalsi.
Tato cviceni je doporuceno provadét do submaximalni intenzity, bez odporovych svalt
na postizenych svalech. Cviceni se doporucuje provadéet v nékolika kratkych blocich, kdy
celkové cviCeni by nemélo prekrocit 1 hodinu denné. V dusledku progrese onemocnéni
se schopnost fyzické aktivity bude pravdépodobné snizovat a je vhodné v pribéhu
edukace klast diraz na ukonceni cviceni pfi prvnim projevu svalové slabosti, bolesti,
kie¢i ¢i fascikulaci. Aby cvieni bylo kvalitngj$i, je nutné pouzivat i specialni

rehabilitaéni pomucky.
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Mezi kompenzacni pomiicky, které jedinec muze pouzivat pro podporu
pohybového aparatu fadime hil, berle, choditko, choditko s kolecky a vozicek.

(EHLER, 2016)

3.6.9 Prognoza

Doba pteziti od okamziku diagnézy je udavana v Sirokém rozmezi 4,5 - 15,5 roku.
Almeida et al., 2013, sledovali vliv riznych faktori (vék v dobé stanoveni diagnozy,
vitalni kapacita plic, ndlez mirnych EMG, znamek postizeni periferniho motoneuronu,
vyskyt atrofii svall, lokédlnich paréz, ztraty hmotnosti). Po analyze svého souboru 24

vvvvvv

faktorem je vék nemocnych. (EHLER, 2016)
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4. ETIOLOGIE A PATOGENEZE ALS

Nékteti autofi se pfiklani k hypotéze komplexni patofyziologie, zahrnujici
interakci genetické predispozice s viceCetnymi faktory zevniho prostiedi, ktera vede k
neurodegeneraci motoneuronl. Je ziejm&é podminéna pisobenim fady rtznych
mechanismu, mezi které patii oxidativni stres, toxické ptisobeni excita¢nich aminokyselin
(hlavné glutamatu), poruchy homeostazy kalciového metabolismu, dysfunkce
mitochondrii a neurofilament a dal$i. Pfedpoklad pro vznik onemocnéni je do znacné
miry geneticky podminény. Dosud je znamo vice nez 20 gen, jejichZ mutace mohou vést
k rozvoji ALS, a jejich pocet aktualné rychle nartista. Tato mutace gent je prokazatelné
u pacientdl s familiarni formou ALS, ale je prokazatelna dokonce i u vyznamné casti
jedincii se sporadickou formou onemocnéni. Rada mutaci asociovanych s rizikem rozvoje
ALS vede ke sniZzené odolnosti pacienta k vySe zminénym patologickym mechanismtim.

(VLCKOVA, 2016)

4.1 Hlavni mechanismy poskozeni

4.1.1 Genetické faktory

Ackoliv ALS je obvykle sporadické onemocnéni, piiblizné 10 % ptipadi je
familiarniho piivodu. Mutace genu, ktery kéduje enzym CuZn superoxid dismutdza 1
(SOD1) byla prokézana u 20 % jedinct s familiarni ALS. Normalni protein SODI1 je
vSudypfitomné vyjadfen a hraje roli v ovladani superoxidovych volnych radikali.
Superoxidovy volny radikdl je vedlejsSim produktem normélniho bunééného
metabolismu, ale pokud je umoznéna jeho akumulace, miiZe zplisobit poSkozeni proteint,
lipidovych membran a DNA. Geneticky zéklad zbyvajicich 80 % familiarnich ptipada
zistava neznamy. (VLCKOVA, 2016)

4.1.2 Excitotoxicita

Glutamat hraje dulezitou roli ve vyvoji nervové tkané, jeji plasticit¢ a béhem
pfenosu excita¢nich signdlli na synapsich. Je nezbytné glutamat zavcasu odstranit. Defekt
v metabolismu, transportu nebo uchovavani glutamatu ma excitotoxicky ucinek na
neurony, tedy drazdi receptory v mozku. Vysoké koncentrace glutamatu maji za nasledek
excesivni stimulaci, prolongovanou a excesivni depolarizaci membrany neuronu, zvysSeni
nitrobunééné koncentrace Ca'?, poruchu iontové a energetické homeostazy, aktivaci

lytickych enzymti, produkci volnych radikald, lyzu buniky a bunécnou smrt (apoptdzu).
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U ALS je naruSena exprese a funkce glutamatového transportniho proteinu, ktery
mize vést ke snizenému odstranéni glutamatu a nasledn¢ k posSkozeni excitotoxické
kaskady. Neni vSak jasné, zda ztrata glutamatového transportniho proteinu je primarnim
patologickym mechanismem nebo sekunddrnim nasledkem ztraty motorickych neuroni.

(VLCKOVA, 2016)

4.1.3 Autoimunni mechanismus

Zmény v imunitnim systému pacientll s amyotrofickou lateralni sklerézou jsou
nezpochybnitelné, ale nikdy nebyla prokdzana primarni souvislost se vznikem
onemocnéni.

Opiré se o existenci experimentalniho zvifeciho modelu autoimunitni ALS, nalezu
aktivovanych T-lymfocyti, depozitu Ig v Sedé hmot¢ mi$ni a motorické klife pacientil s
ALS a piitomnosti protilatek proti Ca' kanaliim u vét§iny pacientd. Protilatky proti Ca ™
kanalim napadaji u my$i terminalni zakonceni a tim i funkci motorickych neuront. V
klinickych studiich byl sledovan ucinek cyklofosfamidu, kortikoidd, plasmaferézy i
celotélového ozéfeni, ale pfiznivy vliv imunosupresivni 1é€by na priibéh onemocnéni

nebyl prokazan. (VLCKOVA, 2016)
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5. KLINICKE PROJEVY

Zacatek onemocnéni je pozvolny, nendpadny a vétSinou fokéalni s postizenim
pouze urcité svalové skupiny. Na hornich koncetinach byva obraz smisené paraperézy,
na dolnich koncetinach pak paraparézy spastické. Méné Casty je zacatek bulbarni s
dysartrii, dysfagii, atrofii a fascikulacemi jazyka.

Témef u vSech pacientl s bulbarni formou onemocnéni se postupné objevi slinéni
v disledku poruchy polykani slin a lehka centralni facialni paréza. U vétSiny pacientt s
bulbarni formou onemocnéni se do 1 - 2 let od zacatku bulbarnich ptiznakid rozviji i
postizeni koncetin. Pfiblizné u 5 % pacientd s ALS je prvnim piiznakem respiracni
slabost, bez vyznamné slabosti kon¢etinové ¢i bulbarni.

Soucasti klinického obrazu je také fada komorbidit, které zadvaznym zplisobem
ovliviiyji kvalitu zZivota pacientll. Jedna se zejména o depresi, tzkost, emocni labilitu,
unavu a poruchy spanku, ale i zacpu ¢i hypersalivaci a u n€kterych pacientii také bolest.
Pribéh onemocnéni je progresivni a dochdzi k postupné generalizaci v¢etné postizeni
respiracnich svali, které se projevuji dyspnoi. Charakteristické je uSetfeni okohybnych
svalii a sfinkterti, stejn¢ jako intaktni senzitivita. Rychlost progrese je variabilni a u
konkrétniho pacienta napovidd o jeho progndze. Progndéza onemocnéni je obecné
nepiizniva, primérné trvani je mezi 2 a 4 roky. Deset let pfezivaji asi 4 % pacienti.
Nejcastéjsi pri¢inou smrti je respiracni selhani a dalsi ventilacni komplikace, zejména
pneumonie. Nemocny kachektizuje, Casto je nutnd vyziva nosni sondou nebo lépe
perkutanni endoskopickou gastrostomii (PEG). Provedenim tracheostomie se prodluzuje
trvani Zivota, ne vSak podstatné jeho kvalita. Nemocny neni schopen pohybu a s okolim
se dorozumiva pouze jiz vySe zminénymi pohyby oc¢i. Byva motoricky neklidny,
depresivni, pseudobulbarni, sttidavé s plaCem a inadekvatnim smichem. (SEIDL, 2015,

str. 300; VLCKOVA, 2016)
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6. DIAGNOSTIKA

Diagnostika ALS je zalozena na prikazu progredujici cist€ motorické
symptomatiky s postizenim centralniho i periferniho motoneuronu u klasické formy v
ramci klinického vySetfeni pomoci elektromyelografického vySetfeni. Musime vSak
vyloucit dalsi onemocnéni, ktera mohou byt ALS podobna.

V soucasnosti je pro diagnostiku vyuzivana modifikovana verze pivodnich El
Escorial kritérii. El Escorial kritéria byla vytvofena v roce 1995 a nasledné revidovéna v
roce 2000. Léze UMN (upper motor neuron) a LMN (low motor neuron) je v ramci téchto
kritérii hodnocena ve ctyfech klinickych oblastech. Podle poctu postizenych oblasti 1ze
pacienta zafadit do urcité¢ diagnostické kategorie. Tato kritéria umoziluji stanoveni
diagnézy ALS a s vysokym stupném jistoty jsou jednoznacné vhodna pro ucely
vyzkumnych studii. ALS se diagnostikuje pomoci kritérii, kterd nam umoznuji rozeznat,
zda se jedna o definitivni ALS, pravdépodobnou ALS, moznou ALS nebo formu
progresivni svalové atrofie. V klinické praxi se vSak Casto setkdvame s pacienty, ktefi
maji typické klinické zndmky progredujiciho postiZzeni dolniho motoneuronu, bez znamek
postizeni motoneuronu horniho, a to zejména v Gvodnich stddiich onemocnéni. Tito
pacienti uvedena diagnosticka kritéria nesplni, prestoze ALS jednoznacné trpi.

(VLCKOVA, 2016)

6.1 Aktualni diagnosticka kritéria ALS (EI escorial)

Definitivni ALS: objektivni klinické pfiznaky postizeni PNS i CNS ve tfech
krajinach.

Pravdépodobna ALS: klinické znamky postizeni CNS i CNS alespont ve dvou
krajinach, nékteré znamky CNS rostralné od ptiznaki 1éze PNS.

Mozna ALS: Nemohou byt potvrzeny PNS 1éze rostraln¢ lokalizovana od CNS,
pouze v CNS ve dvou ¢i vice krajinach, forma klinicky pravdépodobnd, laboratorné
podporovana ALS. Ostatni mozné diagnézy musi byt vylouceny.

Progresivni svalova atrofie se povazuje jen za suspektni, proto nemohou byt

pacienti zafazeni do klinickych studii. (VLCKOVA, 2016)
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6.2 VySetreni
Neexistuje zadny test, ktery by prokazal ALS na 100 %. ALS se usuzuje

z klinickych projevii onemocnéni.

6.2.1 Elektromyografie (EMG)

EMG vysetfeni vykazuje u pacienti s ALS znamky cisté motorické axonalni
neuropatie se zachytem fascikulaci. Postizeni by podle soucasnych kritérii mélo
kombinovat zndmky akutni denervace a chronické neurogenni zmény. Zachyt fascikulaci
lze povazovat za alternativu prikazu akutnich denerva¢nich potencidlli se stejnou
diagnostickou hodnotou. Samotné fascikulace nemusi byt prikazem ALS, mohou se vSak
vyskytovat u zdravych jedinc nebo v rdmci jinych klinickych jednotek. U pacientt s
ALS je nicméné morfologie fascikulaci vétSinou abnormalni a odpovidd chronickym
neurogennim zménam motorickych jednotek. Pro prikaz abnormit v cervikalni a
lumbélni oblasti je pozadovan relevantnich zmén alespont ve dvou svalech, které jsou
inervované z ruznych perifernich nervii. V oblasti hlavovych nervii a hrudni michy je
dostacujici prikaz zmén v jednom vysetiovaném svalu, a to bud’ v jazyku, zvykacim ¢i
mimickém svalu. Subklinickou 1ézi centrdlniho motoneuronu lze vétSinou potvrdit
pomoci motorickych evokovanych potenciala (MEP).

Diagnostika ALS probiha na bazi pfitomnosti pozitivnich a negativnich ptiznak.
Mezi pozitivni diagnostickd kritéria fadime postizeni periferntho a centralniho
motoneuronu se symptomatickou progresi. Mezi negativni diagnosticka kritéria fadime
nepiitomnost elektrofyziologickych, zobrazovacich a patologickych zndmek jiné
choroby, které by mohly byt pivodcem daného ptiznaku. Mezi symptomy ALS netadime
poruchy svéract a o¢nich bulbti.

Diagnosticky proces zahrnuje ziskani anamnézy, provedeni dikladného vySetent,
odpovidajici laboratorni vySetfeni, elektrodiagnostické vysSetfeni, neurologické a
zobrazovaci vysetieni, mizeme provést i genetické vysetfeni. (ADAMOVA, 2016;

BEDNARIK, 2010; PFEIFFER, 2007, str. 322)

6.2.2 Vysetieni mozkomiSniho moku
Analyza likvoru zahrnuje soubor testli, kdy sledujeme barvu, zédkal, glukozu,

bilkoviny, infekce, pocet bunék, apod.

29



Lékar odebira vzorek mozkomiSniho moku v oblasti vertebrae lumbales. Jedna
se 0 tzv. lumbalni punkci. Pfi odbéru mozkomisniho moku pacient bud’ lezi na boku
stoceny do klubicka, nebo mlize sedét v mirném predklonu na zidli. Zpocatku si 1ékar
vyhmata bod vpichu, poté lokalizaci oSetii dezinfekci a provede vpich v oblasti L.1/2
punkéni jehlou, samoziejmé v souladu s dodrzenim sterility. Pii proniknuti strukturami u
patefniho kanalu je citit odpor, coZ je signal pro vytazeni mandrénu. Uvolni se prisvit
jehly a z jejiho konce dochézi k odkapavani mozkomisniho moku, ktery je zachycovan

do piipravené zkumavky. (NOVOTNA, 2012, str. 115)

6.3 Diferencialni diagnostika

V ramci diferencidlné-diagnostické rozvahy je nejcastéji zvazovana vertebrogenni
etiologie obtizi, pfipadné jiné neuromuskularni choroby.

Cervikalni myelopatie miva Casto v anamnéze bolesti (lokalni i kofenové), byvaji
pfitomné poruchy c¢iti hlavné na DK, nc¢kdy sfinkteri, nejsou bulbdrni ptiznaky.
Cervikalni myelopatie je chronicky se rozvijejici utlak michy degenerativnimi zménami
patetnich struktur. Znamky léze periferniho motoneuronu byvaji jen na HK. Vyznamny
je radiologicky nalez bud’ CT nebo MR.

Myastenie prichazi v uvahu pouze u bulbarni formy ¢i respiracni insuficience.
Diagnosticky dulezita bude pro pfitomnost protilatek proti acetylcholinovym receptortim,
okohybna porucha.

Polyneuropatie, eventuelné¢ polyradikulopatie, maji jen periferni postizeni,
vétSinou senzitivni i motorické, fascikulace jsou malo ¢asté a nebyva postupna progrese.

Multifokalni motoricka neuropatie (MMN) se uvadi Casto v diferencidlni
diagnostice ALS. Charakteristickd je vSak velmi pomald progrese, pouze periferni
postiZeni, slabost a pomérné mala atrofie.

Syringomyelie ma motoricky deficit a atrofii pfitomnou piedev§im v oblasti
pletencového svalstva HK spolu s disociovanou poruchou citi, kyfoskoliozu v oblasti
horni Th patefi a eventuelné i spastické projevy na DK.

Aby doslo k diagnostice ALS, musi se splnit uvedend kritéria — klinicka,
elektrofyziologickd 1 zobrazovaci, ale i dal$i projevy jako endemicky vyskyt,

extrapyramidové piiznaky, cerebralni degeneraci, demenci. (BEDNARIK, 2010)
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7. TERAPIE

Jedna se sice o nevylécitelnou nemoc, ale mnoho klinickych symptomu lze
terapeuticky ovlivnit a komplexni péce o pacienty je zaméfena na zachovani co nejlepsi
kvality zZivota a schopnosti sebeobsluhy. Jedinym schvalenym 1ékem, ktery efektivné
zpomali progresi onemocnéni je Rilutek.

Vyznamnym faktorem zpomaleni progrese onemocnéni je dostateCnd vyziva,
zejména piivod proteintl, ktery lze feSit mimo jiné doplitkkové tekutou vyzivou tzv.
sippingem, (napf.: Nutridrink). Castym klinickym projevem onemocnéni je dysfagie. V
ramci prevence malnutrice je nutno fesit dysfagii dostatecné vcas, a to nejlépe perkutanni
endoskopickou gastrostomii (PEG), pifipadné gastrostomii chirurgickou. V pribéhu
progrese onemocnéni ma velky vyznam podani mukolytik ke zlepSeni odkasSlavani a
ventilacnich parametrt, 1écbu zacpy, ovlivnéni fascikulaci a svalovych kieci, pfipadné
bolesti. Soucasti terapie je také psychologickd podpora, jak pacientl, tak pfibuznych,
ktera je na misté jiz od samého pocatku onemocnéni. Vyznamna je i péce o pacientovu
ztratu sobéstacnosti, proto v neposledni fad¢ sledujeme i socialni potieby pacienta.
Dechovou nedostatecnost lze feSit neinvazivni ventilaéni podporou, piipadné
tracheostomii a fizenou ventilaci.

Pro zajisténi kvalitni péCe o pacienta s ALS je dtlezitd dobré spolupréce s rodinou
pacienta i dostatecna informovanost pacienta i jeho rodiny o nemoci. Rozhodnuti pacienta
a jeho rodiny se musi zaznamenat do dokumentace, optimalné formou pozitivniho ¢i
negativniho reverzu. Vyznamnou roli v péi o pacienty s ALS hraji neuromuskularni
centra, kterd mohou pomoci se zajiSténim neinvazivni ventilaéni podpory ¢i vyzivy
pacienta, eventuelné psychologické 1é€by. Jejich role nespocivéa v prebirdni pacientti do
péce - tu je nutné zajistit v mist¢ bydliSté pacienta ve spolupraci s praktickym Iékafem
nebo spadové nemocnice. PéCe o pacienty v terminalnich stadiich onemocnéni zahrnuje
pfedevsim tlumeni uzkosti stresu a dusnosti. Optimalnim feSenim je zajisténi terminalni
péce cestou hospicovych zatizeni.

V ranych fazich ALS jsou vhodné hole, které poskytuji minimalni podporu. Berle
u ALS nejsou doporucovany jako kompenzaéni pomiicka z diivodu zvysenych narokii na
koordinaci a energii. Choditko a rotator maji vyhodu, kdy jedinec se mize posadit pii
unave. Ale choditko oproti rotatoru ma nevyhodu, ze se musi zvedat pii pfenosu. V
diisledku tohoto ukonu dochazi k velké namaze hornich koncetin. Pfi v€asném zajisténi

invalidniho voziku se vyhneme komplikacim, které rychle méni mobilitu jedince. Pokud
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bude mit jedinec zajistény invalidni vozik, musime brat v uvahu i feSeni domécnosti, které
musi odpovidat manévrovacim moznostem voziku. K bezbariérové domacnosti musime
vyuzivat moznosti, jako jsou najezdové rampy, schodistové sedacky, ploSiny a podobné.
Zakladni ipravou domécnosti pro bezbariérovy ptistup by mélo byt odstranéni prahti, aby

nehrozilo riziko padu a dalsiho poranéni. (FREIL 2017; SLEZAKOVA, 2014)

7.1 Rilutek

Jedna se o antagonistu glutamatu riluzolu, ktery efektivné zpomali progresi
amyotrofické lateralni skler6zy. Efekt Riluteku je omezeny. Podle studii, pacientim
Rilutek prodlouzi Zivot pfiblizng o 3 az 6 mésict. Uéinnost Riluteku u pacientt

v terminalnim stddiu onemocnéni se neprokazala.
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8. OSETROVATELSKA PECE 0 PACIENTA
S AMYOTROFICKOU LATERALNI SKLEROZOU

Osetiovatelska péce o pacienta s ALS je urcujicim faktorem kvality jeho Zivota a
limitujicim faktorem jeho pfezivani. Postupnéd progrese nemoci vyzaduje zatazovat do
oSetfovatelského planu jednotlivé ¢innosti v souladu se sobéstacnosti jedince. V plné
rozvinutém stadiu nemoci musi oSetfovatelskd péce splnovat vSechny kvality péce o
imobilniho pacienta vcetné umélé plicni ventilace.

Poskytovani péce zavisi na stadiu nemoci. Pi sdéleni diagndézy ALS jsou pacienti
schopni, nezavisli, pracoviti, staraji se o rodinu. S progredujicim onemocnénim se
prohlubuje svalova slabost a imérné tomu poté nartista nesobéstacnost klientt.

Jelikoz neexistuje zadna terapie, kterd by ovlivnila prubéh nemoci, lze oznacit
ALS za onemocnéni, které vyZaduje predevSim paliativni péci po stanoveni diagnozy.
Nejcastéjsimi problémy, kterymi pacienti s ALS trpi, jsou porucha feci a komunikace,
porucha polykéni, porucha spanku a tnava, porucha dychani, bolest, svalové spasmy,
omezeni béZznych dennich aktivit a psychické problémy.

Pii poskytovani oSetfovatelské péce se klade diiraz na zajisténi G€inné ventilace a
vyzivy. V t€Z8ich stadiich nemoci je nezbytné provedeni perkutanni endoskopické
gastrostomie a pfipojeni klienta na umélou plicni ventilaci. Samoziejmou soucasti
osetfovatelské péce je prevence infekce mocovych cest a dekubitli, péée o hygienu a

vyprazdiiovani, péée o spanek a odpocinek a rehabilitaéni péée. (MANOVA, 2013)

8.1 Dysartrie

Dysartrie je skupina feCovych poruch vznikajicich na zéklad¢ ztraty kontroly
svalové sily anebo poruchy koordinace mechanismu na podkladé poskozeni centralniho
¢i periferniho nervového systému. Porucha artikulace se objevuje u bulbarnich forem jiz
v Casném stadiu onemocnéni. Zvlasté¢ u jiz nesobéstacnych pacientl vede nejen ke
zhorSeni socidlniho kontaktu, ale komplikace péci, kdy okoli €asto neni schopno
odhadnout pfani a potieby pacienta. V pocatku pomtize logoped zlepsit artikulaci a praci
s dechem, pozd&ji v piipad¢ rozvinuti tézké dysartrie je potieba pouzit alternativni
komunikace. Pokud je zachovald drobnd motorika rukou, pak je nejjednodussi pouzivat
blocek a tuzku, nebo pocitac, ptipadné i s programy hlasové syntézy. Pti ztraté schopnosti

psat je mozné pouziti ukazovacich tabulek v alfabetické, nebo obrazkové formé, event.
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elektronické. Dalsi sofistikovanou moznosti pro pacienty v pokroc¢ilém stadiu s Gplnou
plegii rukou a anartrii je pouZiti pocitace s ovladanim pomoci laserové detekce pohybu

bulbli. (MAZANEC, 2010)

8.2 Slabost, imobilita, nesobésta¢nost

S progredujicim onemocnénim se zhorSuje svalova slabost, timérné se zhorsuje
nesobéstacnost pacienta. Na zacatku to jsou obtize s jemnou motorikou (oblékani,
hygiena), dale pak se hors$i mobilita a v pokro€ilém stddiu nemoci je nesobéstacnost
pacienta jiz ve vSech oblastech (domaci prace, ptiprava pozivani jidla, pohyb po byté,
pfesun k vySetfenim, polohovani, hygiena, vyméSovani). Omezeni je nutné ulehcit
pfedpisem kompenzacnich pomucek (hole, madla, nastavec na WC, sedacka na vanu,
mechanicky event. elektricky vozik, toaletni kieslo, misa, pleny, polohovaci postel
s antidekubitni matraci, ...), nebo bezbariérovych tiprav koupelny, schodt (schodolez,
zvedaci ploSina, elektricky transportni zvedak). Vzhledem k nutnosti povoleni pojistoven
pro drazsi pomicky je potfeba na jejich predpis myslet s predstihem a pfedem konzultovat
moznost jejich potieby s pacientem a rodinou. Vyhodna je moznost kontaktu na
ergoterapeuta, ktery miize dat navod na feSeni obtizi s béznymi dennimi tkony.

Rehabilitace sily a hybnosti je velmi vyznamna z psychického hlediska, zv1asté v
raném stadiu nemoci, nelze od ni ale oc¢ekavat vyrazné zlepseni sily, spiSe udrzovani
kondice a trénink jesté funkénich svall. Je vhodné pravidelné trénovani kondice pacientti
na rotopedu, nebo motopedu.

S imobilitou a zéavislosti souvisi socialni péce. Péce o pacienta je nesmirné
naro¢na na cas, fyzickou préci a finance peCovatell (prevazné jde o ptibuzné). VéEtsinou
jde €asem o celodenni 24hodinovou péci, a proto je potieba v€as zazadat o ptispévek na
péci na socidlnich odborech okresnich utradl, v pocateénim stddiu nemoci pro potiebu
pfesuntl i pritkaz ZTP. Pokud rodina pé¢i nezvlada, je potieba zatidit vypomoc typu home
care nebo uUstavni péci (nemocnicni péce, LDN, socidlni lazka, hospic). (MAZANEC,

2010), (PFEIFFER, 2007) (UHLIR, 2014)

8.3 Hygiena

Hygiena je soubor pravidel a postupt potiebnych k podpoie a ochrané zdravi.
Potieba hygieny je zcela individudlni a uspokojeni této potifeby navozuje spokojenost a

pfijemnou néladu.
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Na zacatku tohoto onemocnéni je pacient zcela samostatny, hygienu vykonava
bez pomoci druhych. S progredujicim onemocnénim vsSak stoupé zavislost pacienta na
druhé osobé. Sestra zhodnoti sobéstacnost pacienta v oblasti hygieny a oblékani pfi
pfijmu na oddéleni. Zhodnoti také stav jeho kiize.

Hygienické péce zahrnuje nejen Cisténi zubli a péce o dutinu Ustni, péce o vlasy,
nehty, péce o osobni a lozni pradlo, ale také prevenci a osetfovani dekubitti. K pacientovi
pfistupujeme individualné a respektujeme jeho prani. U pacientli s ALS respektujeme
svalovou slabost a poruchu motoriky. V pokroc¢ilém stddiu onemocnéni pecujeme o

pacienta stejné jako o imobilniho pacienta. (PLEVOVA, 2011)

8.4 Péce o vyprazdnovani

Potfeba vyprazdilovani patii mezi zdkladni biologické potieby clovéka.
Z fyziologického hlediska zajiStuje pravidelné, pfiméfené uspokojovani této potieby
rovnovahy v organismu. ObtiZze s vyprazdiovanim u pacientd s ALS jsou zcela
individudlni. Pfi posuzovani vyprazdiovani v ramci oSetfovatelské anamnézy musi sestry
pfistupovat k pacientovi diskrétné, citlivé a s respektem.

Porucha vyprazdnovani je u pacientti s ALS Casta. Pacienti trpi zacpou, na jejimz
vzniku se podili sniZzena stfevni peristaltika, nedostatek pohybu, tekutin a vliv 1€ki.
Preventivné je proto vhodné podavat laktulézu a dle potieby glycerinové ¢ipky. Poruchu
vyprazdiovani Ize také fesit oSetfovatelskymi postupy. Nabizi se podani stravy bohaté na
vlakninu a dostate¢né mnozstvi tekutin, také je mozné provadét masaz bficha.

Dalsi problémem s vyprazdiiovanim u klienti s ALS je jejich neschopnost si dojit
na toaletu, a to v souvislosti s prohlubujici se svalovou slabosti a postupnou progresi
onemocnéni. V pocateCnich staddiich onemocnéni miize byt ptihodnym feSenim WC
kieslo umisténé na pokoji pacienta. S postupnym zhorSovanim stavu volime individudlni
postup. Pouzivaji se podlozni misy, mocové lahve, absorpcni pomiicky (savé podlozky,
inkontinen¢ni vlozky, plenkové kalhotky). Vhodnou formou je zavedeni permanentniho
mocového katétru, ktery poskytuje pacientovi komfort a zajiStuje prevenci fady
komplikaci, zejména poruchy kozni integrity. Pokud mé pacient zaveden permanentni
mocovy katétr, zvySuji se naroky na oSetfovatelskou péci v oblasti hygieny, obzvlast’ ve

smyslu prevence vzniku mo¢ovych infekci. (PLEVOVA, 2011; MANOVA, 2013)
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8.5 Spanek a odpocinek

Poruchy spanku a odpocinku jsou u pacientli s ALS cCasté. Je mnoho pficin, ale
mezi nejzndm¢ejsi patii deprese, uzkost, problémy s dychdnim nebo nemoznost ménit
polohu ve spanku. Spatna kvalita spanku vede k celodenni tnavé, ke ztraté energie a
depresi.

Unava je u pacientil s ALS ¢asnym piiznakem a nartista. V po&atcich onemocnéni
jsou pfic¢inou tnavy nepiiméiené naroky klientl, kteti chtéji zvladat stejné Cinnosti jako
pfed onemocnénim. V pozd¢jSim stadiu pokldddme tnavu za disledek dechové
nedostatecnosti.

Pti poruchach spanku Ize pacientim s ALS doporucit i nefarmakologické postupy,
zejména vytvoreni spankovych rituald. Mizeme doporucit naptiklad ¢teni literatury nebo

poslech hudby.

8.6 Euthanazie

Euthanazii rozumime jako imysIné ukonceni zivota ¢lovéka na jeho vlastni zadost
bud’ 1¢kafem ¢i samostatnym klientem za pomoci 1ékare.

O euthanazii se zde zminuji z toho dliivodu, Ze jsou taci pacienti, kteti trpi ALS a
v disledku svého zhorsujici se zdravotniho stavu a prognézy onemocnéni ¢asto zvazuji
moznost euthandzie. Pfedev§im pacienti v terminalnim stadiu ALS jsou v souvislosti se
zadostmi o euthandzii nejdéle sledovani, a to v Holandsku. Holandsky prizkum ptinesl
zavér. Pozadavek o euthanazii vzneslo 17 % pacientli ALS celkového poctu 112 pacientl
v termindlnim staddiu onemocnéni; tito lidé trpi beznadé€ji, obavami ze zatéze rodiny,
ztratou komunikace a osamélosti.

V Holandsku neni euthanazie legalni a ani neni trestnim ¢inem, pokud je pisemné
doloZena rodinou, e je pfanim klienta. V Ceské republice je stale euthanazie trestnym

ginem. (HASKOVCOVA, 2015, str. 182)

36



9. PROBLEMATIKA OSETROVATELSKE PECE O
PACIENTA V TERMINALNIM STADIU

Paliativni medicina se zabyva lé€bou a péci o nemocného s aktivnim,
progredujicim, pokro¢ilym onemocnénim.

V termindlnim stavu u ALS vyvstavaji dva hlavni problémy — zajistit dostate¢nou
a komfortni vyzivu a zabranit duseni pacienta. V pribchu progrese onemocnéni pak dale
musime fesit také dalsi zavazné obtiZze pacienta vyzadujici znalosti paliativni mediciny —
slabost, imobilita, tzkost, nesobéstacnost, deprese, dysartrie — ztratu komunikacnich
moznosti, sialoreu, bolesti svalové kiece, spasticitu. VSechny uvedené symptomy je
potieba probrat s pacientem a jeho rodinou (pecovateli) v predstihu, abychom se vyhnuli
nekonsensudlnim rozhodnutim v casové nouzi. Tykd se to zvlasté ocekavanych
dechovych obtizi a moznosti feseni (UPV). V pribéhu nemoci je potieba nejen péce
neurologa, ale i rehabilitaéniho pracovnika, logopeda, psychologa, gastroenterologa,
pneumologa, posléze pak i hospicova péce a po celou dobu intenzivni podpora a péce

rodiny. (KAPOUNOVA, 2007; HASKOVCOVA, 2015, str. 179)

9.1 Dekubity

Dekubit neboli prolezenina je mistni bunécné poskozeni tkané, které vznika
v dtsledku ptsobeni ptimého tlaku, tfeni, stfiznich sil, imobility a celkového zhorseného
stavu klienta. Dekubity postihuji kizi, svaly, Slachy 1 kosti. Vznik a vyvoj dekubitl je
ovlivnén obezitou, inkontinenci, imobilizacnim syndromem, imunosupresi, zdravotnim
stavem apod.

Pti hodnoceni dekubitl je dulezité védet, ze tlakové 1€ze postupuji z hloubky na
povrch. Dekubity vznikaji po dvou hodindch. Mohou vznikat na kterémkoliv misté,
nejcasteji na tzv. predilekénich mistech. Predilek¢ni mista jsou lokace, kde jsou kosti
blizko kozniho povrchu a jsou malo izolovany vrstvou podkozniho tuku.

Riziko vzniku dekubitl mizeme stanovit dle riznych stupnic a $kal. Nejcastéji
pouzivanou je rozsSifena stupnice dle Nortonové. Pro hodnoceni vzniku dekubitd jsou
vyuzivany Danielova klasifikace dekubitl, stupnice dekubiti dle Torrance, vyvoj

dekubitti podle Valka.

37



Dekubity jsou pacienty Spatné snaSeny a ptedstavuji pro né velka utrpeni. Vyskyt
dekubitli je proto nezbytné eliminovat nebo alesponi snizit minimum, a to zajiSténim

kvalitni péce.

9.1.1 Prevence vzniku dekubiti

Vznik dekubitl 1ze snizit kvalitni oSetfovatelskou péci. Je dilezité se predevSim
zaméfit na faktory, které se na vzniku dekubitt podileji. OSetiujici sestra musi pravidelné
kontrolovat ktzi a sliznice a vénovat pozornost zejména predilekénim mistlim.
Pouzivanim ochrannych krému sestra redukuje poranéni kiize pfi tfeni. Je nutné pacienta
polohovat maximalné¢ po dvou hodinach. Pii polohovani je vhodné pouzivat
antidekubitarni pomiicky jako jsou polstate, pénové kliny, boticky, molitanova kolecka.
Vyuzivany jsou také antidekubitarni matrace umoznujici rovhomérné rozloZeni vahy
klienta.

Dtlezitou soucasti prevence a osetfovani dekubitil je rovnéZ spravna a dostate¢na
vyZziva a hygiena.

Piestoze je onemocnéni ALS doprovazeno redukci t€lesné hmotnosti nedochéazi u
néj vétsinou k poskozeni kardiovaskularniho aparatu — periferni tkdné€ a klize byvaji dobie
prokrveny. Proto ma prevence dekubitli u pacienta s ALS vykondvand na standartni
urovni s vyuzitim dostupnych technickych prosttedki velmi dobré vysledky.

(KAPOUNOVA, 2007, str. 45)

9.2  Uzkost, deprese, psychické problémy

S narlstajicimi obtiZemi a znalostmi pacienta o nemoci se u vétSiny pacientd
objevuje strach z prib&hu nemoci, z imobility, ze zavislosti, ze smrti. Pivodni je pak
depresivni reakce. Pfedpokladem pro zvladnuti nepfiznivého psychického stavu pacienta
je intenzivni a oteviena komunikace o vSech problémech jak s pacientem, tak
s ptibuznymi. Pacientovi i rodiné¢ mlze velice pomoct klinicky psycholog se zkuSenosti
terapie chronickych a infaustnich stavli, nebo duchovni (nemocni¢ni kaplan), ktery
poskytne pastoracni péci. Oboji je pomérné malo dostupné v bézné obvodni praxi, je ale
mozné je kontaktovat skrze hospice.

DalSim problémem, ktery se mlze objevit a zhor$i komunikaci pacienta s okolim,
je pseudobulbarni afektivita (patologicky smich, plac) nebo relativné malo vyrazné

projevy demence frontotemporalniho typu. Zde je dilezita psychoterapie jak pacienta, tak
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i rodiny. Projevy pseudobulbarni afektivity zmirfiuje amitriptylin, lithium, selektivni
inhibitory zpétného vychytavani serotoninu (SSRI), levodopa.

Imobilni pacienti trpi velmi ¢asto nudou, ztratou smyslu Zivota, kterd se mize stat
hlavnim faktorem vedoucim k depresi pacienta. Sami pacienti se mohou citit také jako
pfitéz vuci ostatnim. Zde se snazime stimulovat pacienta i rodinu k riznym, alesponl

pasivnim aktivitdm. (5)

9.3 Dysfagie, nutri¢ni péce

Dystfégie je jeden z prvnich pfiznakd onemocnéni u bulbarni formy, u koncetinové
se objevuje v pozdé¢jsich stadiich nemoci. Se zhorSovanim vede k omezeni piijmu tekutin
a stravy. Dochdzi pak k malnutrici, ztrat¢ na vaze, sekundarné k dalSimu oslabeni,
subjektivné k pocitim hladu. U poloviny pacientd nachazime znamky malnutrice i
v biochemickych parametrech. Nicméné pokles vahy u ALS je jak ze sniZeni per os
pfijmu, tak ze ztraty svalové hmoty. Peroralni piijem lze Castecné a docCasné zlepSit
rezimovymi opatfenimi: jist vsedé, podévat kasovitou nebo mletou stravu, zapijet tuha
sousta, pouzivat nutridrinky. Pokud nestaci perordlni piijem, je potifeba kontaktovat
nutriéni poradny internich oddéleni a zavést perkutdnni endoskopickou gastrostomii
(PEG) a sondovou vyzivou. Aplikace sondy cestou PEG je vhodnégjsi, dlouhodobé
unosnéjsi a s mensimi komplikacemi, nez pouziti nasogastrické sondy. Zavedeni PEG a
sondové vyzivy vede ke zlepSeni komfortu pacienta a pecovatelll, objektivné ke zlepSeni
hydratace, zvySeni hmotnosti, zlepSeni kondice a psychiky. Prodlouzi zivot o né€kolik
mésici zvlasté u bulbarnich forem. Dle obecnych doporuceni bychom zavedeni PEG méli
indikovat dfive nez vitalni kapacita plic (FVC) poklesne pod 50 % normy. Zavadéni PEG
v pozdnich stadiich nemoci je rizikové pro velky pokles vitalni kapacity plic. Privodnim
nezddoucim ucinkem sondové vyzivy jsou uUporné zacpy, pii kterych je potieba
predepisovat vyzivu s vldkninou, dopliiovat stravu perordlné¢ o ovoce, ovocné $tavy,

kompoty, event. predepisovat laxativa. (MAZANEC, 2010)

9.4 Sialorea

Sialorea neboli slinéni je velmi nepfijemnym problémem zvlasté u bulbarnich
forem. Jedna se o nadmérné slinéni az hustou mukdzni sekreci, kdy se kombinuje
nadprodukce vazkych slin a jejich zhorSené polykani. Sliny pak mizou téméf kontinuélné
vytékat z st. Pokud jde o tvorbu spiSe vazkych hlent, pak ziistdvaji v nosohltanu, brani

v dychani, pacienta drazdi ke kasli a nedokéaze se jich zbavit jinak neZ mechanickym
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vytiranim kapesnikem. Pfi fidkych slinach mizeme pomoci preparaty s obsahem atropinu
nebo scopolaminu, které 1ze nechat pfipravit magistralitér v podobné scopolaminovych
tobolek, pastilek nebo zvykafek. V men$i mife pomlzou tablety amitriptylin,
benzatropinu. V né€kterych pifipadech byva rovnéz uc¢innd aplikace botulotoxinu do

slinnych zl4z nebo jejich ozéareni. (MAZANEC, 2010), (6)

9.5 Respiracni potize

Respiracni obtize se postupné vyvijeji u vSech pacientli s ALS/MND a v naprosté
vetsing jsou pak i pri¢inou smrti. S progresi onemocnéni se zhorSuje slabost dychacich
svalii, zmenSuje se vitalni kapacita. Spirometricky mtizeme sledovat pokles vitalni
kapacity, inspiracnich a expira¢nich tlakli. Klinicky se objevuje nejdiive namahou a pak
klidovou dusnosti, chronickou dechovou nedostatecnosti. Hypoventilace se projevuje
pfevazné nejdiive v noci, vleze, v termindlnim stadiu se pak rozviji kombinovany obraz
hypoventilace s hypoxémii a hyperkapnii, zhorSujici se az do obrazu hyperkapnického
kématu, ve kterém pacient umird. Komplikaci termindlnich stavli jsou pak zanéty
respiracniho traktu, atelektdzy, aspirace (pifi poruse polykani), plicni embolie (leZici
pacienti), které Casto urychli stav ke smrti. U pacientt s touto ALS se miize v pokrocilém
stadiu objevit i pneumonie.

Pokud se objevi znamky no¢ni dechové insuficience (spankové poruchy, nocni
buzeni, zivé sny pocit nevyspani s denni spavosti, ranni bolesti hlavy), mizeme
pacientovi nabidnout moznost neinvazivni ventilacni podpory (nejcastéji BiPAP —
bimodal positive airway pressure). BiIPAP prodluzuje pfeziti pacientii o nékolik mésici.
Tolerance neinvazivni ventilaéni podpory se pohybuje kolem 50 % a jeji pouziti i ve
vyspélych statech je jen u malého podilu pacientt.

Piedpis indikace pfistrojii BiPAP je vézand na plicni oddéleni nebo spankové
laboratote na zaklad¢ hodnot spirometrického vySetfeni a vysetieni krevnich plynii.

S progresi nemoci a pii zhorSeni dechové tisné¢ musime rozhodnout o event.
intubaci pacienta a zavedeni umél¢ plicni ventilace (UPV), nebo o tracheostomii. Toto
rozhodnuti je nutné projednat s pacientem s dostate¢nym piedstihem v dobé&, kdy jeste
neni pii rozhodovani pod tlakem momentéalni dechové tisn€. O rozhodnuti je nutné potidit
zapis do dokumentace a kopii dat pacientovi domu pro piipad kontaktu jeho lékafe nebo
RZP (zvlast dulezité pro negativni rozhodnuti!). Tento tzv. negativni revers zabrani

postupu, ktery se nemocny nepieje a ktery vlastné prodluzuje jeho utrpeni, a zaroven
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kdykoli zménit.

Pokud bylo rozhodnuto o nezahajovani UPV, je vhodné v termindlnim stadiu pfi
tézké dechové tisni (ante finem) stav ulehcit oxygenoterapii 2 — 4 1 /min. Pokud pak
nadale klesa saturace pod 81 %, miZeme nasadit morfin, diazepam nebo trankvilirézy,
které utlumi psychické stradani a zkrati terminalni stav. Pacient vétSinou umiré v klidu a
miru, obvykle ve spanku, pfi hyperkapnickém koématu v event. kombinaci
s farmakologickym Utlumem.

Pro termindlni fdze a umirani je zvlast vhodné vyuzit sluzby hospice, pokud je
jejich péce tzemné dostupnd vzhledem k zatim jejich fidké siti. Nabizeji jak ustavni,
ambulantni profesionalni zdravotnickou péci, tak duchovni pastoracni a psychologickou
podporu pro pacienta i pfibuzné. Dulezita je rovnéz moznost péce ptibuznych o pacienta
do poslednich chvil. Reseni dechové tisné intubaci a UPV pfi informovaném souhlasu
(living will) jsou zavedena v praxi v USA a ve vétsiné statl EU. U nas zatim nejsou Siroce
uplatiiovana z n¢kolika divodii — chybi dostate¢né zajisténi domaci plicni ventilace
formou home care a zaroveil je nedostate¢na kapacita neurologickych jednotkach
intenzivnich péci a oddéleni OCHRIP, do péce kterych by pacient s BiPAP, ¢i invazivni
ventilaci spadal. Nicméné progresivni pracovisté zvladaji i tento typ péce. Ministerstvo
zdravotnictvi vydalo k doméci umélé plicni ventilaci metodiku a Zzadosti posuzuje a
vyfizuje Komise ministerstva pro realizaci domdci umélé plicni ventilace. (6),

(MAZANEC, 2010)

9.6 Krampi, kieCe, spasticita, bolest

Krampi miZou byt jiz tivodnim projevem nemoci a provazet pacienta po celou
dobu nemoci. Ke zmirnéni miize pouzit magnesium a antiepileptiky.

Spasticita obtézuje pacienty s ALS s pfevahou postiZeni centralniho motoneuronu
a pacienty s PLS. Zde pouzivame baclofen, tizanidin, event. tetrazepam, zvlasté u PLS je
ale potieba vysSich davek.

Zdrojem bolesti je prevazné hroutici se posturalni systém — vétSinou jde o bolesti
kloubni a vertebrogenni. Doporucujeme nesteroidni antirevmatika, analgetika, fixa¢ni
popruhy pro posed a kréni limce. U trvale lezicich k prevenci bolesti z dekubitii nebo

stereotypnich poloh mizeme ptredepsat polohovaci postel s antidekubitarni matraci. (4)

3)(5)
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PRAKTICKA CAST

10. OBECNA CAST

10.1 Formulace problému

V ramci své kvalifikacni prace jsem se zaméfila na problematiku oSetfovatelské
péce o pacienta s amyotrofickou lateralni skler6zou. Amyotroficka lateralni sklerdza je
degenerativni neurologické onemocnéni jak centralniho, tak periferniho motoneuronu.
Neni znama pficina vzniku. Amyotroficka lateralni skler6za se projevuje fascikulacemi.
Fascikulace nemusi byt prvnim pfiznakem ALS. ALS ma riizné stupné¢ onemocnéni a
formy onemocnéni, jako je sporadickd ALS, bulbospinalni ALS. Amyotroficka lateralni
skler6za je znama také jako Charcotova nemoc nebo Lou Gerhigova nemoc. Nemoc byla
pojmenovana podle Lou Gehriga, slavného baseballisty, ktery byl také ptezdivany jako
zelezny muz. ALS nelze prokazat zadnym testem, klient mtize podstoupit rizna vysetieni,
jako je elektromyelografické vySetfeni, magnetickd rezonance, lumbalni punkce a dalsi.
Touto nemoci trpi naptiklad Stephen Hawking a Marian CiSovsky, a také touto nemoci
trpél Stanislav Gross. ALS neni mozno [é€it, 1ze pouze prodlouzit Zivot klienta pomoci
medikace zvané Rilutek. Rilutek prodlouzi klientovi zivot pfiblizné o 6 mésici. Také
mize pacientovi pomoci kvalitni fyzioterapie. Lidé s timto onemocnénim nemaji
oslabenou imunitu, ale v pokrocilém stadiu nemoci dochazi ke stavu dysfagie, a tim se

miZze projevovat i pneumonie. (7)

Myslim si, ze 1idé nejsou obezndmeni o této nemoci. Reakce jedincli na tuto
nemoc je piedvidava. Stale maji spoustu otazek jako je naptiklad ,,Pro¢ zrovna ja?, Jak
jsem k této chorobé ptisel?, Da se to 1é¢it?, Co je to ALS?, A co bude s moji rodinou?*.
To jsou ptfipadné otazky, které mizeme ocekavat od klientl s amyotrofickou lateralni
skler6zou. Myslim si, Ze nejen laici, ale i odbornici by méli byt obeznameni o této nemoci.
Co kdyby se s touto nemoci nékdo setkal a musel se 0 nemocného s ALS starat? Neveédél

by, co musi délat.

Myslim si, ze je spravné se ptat ,,Jak pecovat o klienta s amyotrofickou lateralni

skler6zou?*, ,,Jak by méla vypadat oSetfovatelska péce o pacienta s timto onemocnénim?*
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10.1.1 Cil vyzkumu
Cilem mého vyzkumu je poskytnout ndhled do problematiky oSetfovatelského
procesu amyotrofické lateralni skler6ézy a zdlraznit problémy, které jsou spjaty s timto

onemocnénim.
Dil¢i cile

1) Zjistit potize, které doprovézeji klienta v pribéhu amyotrofické laterdlni

sklerdzy.

2) Zjistit, zda vSeobecné sestry jsou schopné pacientovi poskytnout dostatek

potiebnych informaci.

3) Zjistit, zda je oSetfovatelska péce, z pohledu pacienta dostatecna.

10.2 Vyzkumné otazky
1) Jakymi potiZzemi pacient mtize trp&t?
2) Jsou vSeobecné sestry schopné poskytnout pacientovi dostatek informaci?

3) Je oSetfovatelskd péce o tohoto pacienta dostatecna?

10.3 Druh vyzkumu a vybér metodiky

Pro ziskani informaci do mé bakalarské prace jsem si vybrala kvalitativni vyzkum.
Kvalitativni vyzkum mi umoziuje, abych se hloubkové zajimala o jednoho ¢i vice
klientd. Téma mé bakalatiské prace je vysoce individualni a potiebuji popis problematiky.
Zajimadm se o porozuméni, reakce, pocity klientll pii zjiSténi amyotrofické lateralni

sklerézy.
Metoda

Ve své pripadové studii popisuji stav klienta v anamnéze, kladu diraz na rodinnou
a nyn¢&jsi anamnézu, které jsou dilezité pro nastaveni individudlniho planu, jaké potieby
klienta zatadime do oSetfovatelského modelu od Marjory Gordon: Model funkcnich

vzorcu zdravi.
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10.4 Vybér pripadu

Vybér ptipadu byl zdmérny, protoze je zaméfeny na problematiku, o kterou se
zajiméam, bylo nejvhodnéjsi, abych si vybrala klienty, kteti se nachédzi v pokro¢ilém stadiu
amyotrofické lateralni skler6zy. Jedna se o tii klienty, kteti onemocnéli amyotrofickou
laterdlni sklerézou pied cca 2 lety. Prvnim klientem je muz, ktery pochazi ze Slovenska,
ale zije v Plzni. ALS trpi 4 roky. Druhym klientem je muz, ktery pochdzi z Chebu a
nemoci trpi pfiblizné 2 roky. Poslednim klientem je Zena, kterd pochéazi z Karlovych
Vart, také touto nemoci trpi 2 roky. VSichni tito klienti dochdzeji do Neuromuskularni

ambulance ve Fakultni nemocnici v Plzni.

10.5 Zpisob ziskavani informaci

Informace do odborné prace jsem ziskala polostrukturovanym rozhovorem.
Oslovila jsem k provedeni rozhovoru: 1ékafe neurologické kliniky, ktery se zabyva
onemocnénim amyotrofické laterdlni sklerézy a také sam vede neuromuskuldrni
ambulanci. Dale jsem oslovila manZelku klienta, z diivodu pokrocilého stadia
onemocnéni jejiho manzela. ManZzelka klienta mi poskytla informace o zdravotnim stavu
svého muze. A v neposledni fadé€ jsem oslovila jesté dalsi dva klienty, kteti amyotrofickou
lateralni skler6zou onemocnéli. Vsichni dotazovani podepsali informovany souhlas pro
poskytovani informaci, ve které se zmifuji o anonymité. Rozhovor jsem provadéla na
pfedem domluveném misté. Pied zah4jenim rozhovoru jsem informovala o tom, Ze pokud
bude néjaka otazka neptijemnd, nemusi na doloZenou otazku odpovidat. Setkani trvalo

okolo tficeti minut, kdy jsem se snazila pokladat predevsim oteviené otazky.

Dalsi metodou bylo pozorovani klienta od prok4azani nemoci doposud (s klienty

jsem v kontaktu), a také v priab¢hu rozhovoru.

10.6 Organizace vyzkumu

Na zacatku této kapitoly popiSu anamnézu klienta. Katamnézu rozdélim do tfech
obdobi. V prvnim obdobi se zaméfim na pfijeti klienta do neuromuskularni ambulance
na Neurologické klinice ve Fakultni nemocnici v Plzni. Zde zdravotnicky tym vytvofil
individudlni plan oSetiovatelské péce. Ve druhém obdobi se zajimam piedev§im o
samotnou oSetfovatelskou péci o klienty. Déle se zajimam o Ucast zdravotnického
persondlu do zapojeni konceptu v oSetfovatelské péci, a to prostfednictvim

polostrukturovanych rozhovorii. Na konci vSech rozhovorit zhodnotim zaclenéni do
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aplikace konceptu v diskuzi. Tteti obdobi je vyclenéno pro edukaci rodiny pomoci
ptirucky, kterd se nazyva Amyotroficka lateralni skler6za: zakladni informace nejenom
pro pacienty a jejich rodinné pfislusniky. Veskeré stanovené cile zhodnotim v zavéru své
bakalarské prace. Vyzkum jsem provadéla od fijna do listopadu 2017, na Neurologické
klinice ve Fakultni nemocnici v Plzni na Neuromuskuldrni ambulanci v souladu

s informovanym souhlasem zdravotnického zafizeni, ktery ptikladam v pfiloze.
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11. SPECIALNI CAST - KAZUISTIKY
11.1 Kazuistika ¢. 1

Pohlavi: Muz

Rok narozeni: 1964
Vék klienta: 53 let
Zaméstnani: diichodce
Alergie: neguje

Rodinnd anamnéza: matka zemfela na nador na mozku, otec zemiel pfi
autonehodg, s bratrem se nestykaji, 1 dit€¢ — syn zdrav

Osobni anamnéza: 1993 apendektomie, alergie na pyl, PNC; nekuiék a alkohol 0

Socidlni anamnéza: diichodce, rozvedeny, z diivodu nemoci Zije se synem, ktery
o svého otce pecuje.

Léky: Rilutek 2x denn€, Dasselta 1x denné (antihistaminikum)

Od z4ti roku 2016 zacal pacient pocitovat slabost na levé dolni konceting akralné,
poté nemohl na patu ani Spicku. Postupné slabost stehna. Zacal pozorovat i fascikulace
na dolnich koncetinach, dokonce i na hornich koncetinach oboustrann¢.

Nyni pocituje slabost na obou dolnich koncetinach, vice vlevo, chodi
s francouzskymi holemi, nosi peronealni pasku.

Po fyzioterapii se stav nezlepsil.

Poruchy ¢iti ani parestézie nejsou. Kousani, polykéani a fe¢ jsou v normé. Pacient
se nezadychava.

MR Th + LS — pétet bez vyrazngjsi patologie.

EMG - bylo provedeno naposledy v bieznu roku 2017 se zavérem: denervacni
reinervacni postizeni na DK bilat.,, nejsou bloky vedeni na kondukénich studiich.
Uzavieno jako MND (motor neuron disease).

Nébéry protilatek proti gangliosidim v normé.

Spirometrické vySetieni v norm¢. VC 101 %, FEV1 112%

CT mozku také v normé.

Pacient pfiSel na Neurologickou kliniku v €ervenci v roce 2017. Pacient zacal
pocitovat slabost v pravé dolni konceting, jiz v minulosti byla vice postizena leva dolni
koncetina. Prakticky jiz sém nechodi. Ma mechanicky vozik, ktery sdm po roviné a v byté
ovlada bez potizi. V terénu jsou vSak problémy, bydli v kopcovité lokalité. Sila v hornich

koncetinach je v normé, vse zvladne - jidlo, kousani i fe¢ v normé¢.
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Objektivné bylo zjisténo, Ze pacient spolupracuje, fe¢ v normé, bez atrofii, sila
Sije pfimétend, lehka slabost v levé horni konceting€, pohyb v rameni je po operaci omezen
1 pasivné, vlevo sila plna, biceps a triceps akralng sila stupné 5, ¢etné fascikulace na
hornich koncetinach bilat. deltoides biceps triceps, dolni koncetiny: vyrazna hypotrofie
az atrofie celé levé dolni koncetiny, ale 1 pravé dolni koncetiny ve stehné, fascikulace ve
stehnu bilat. vice vpravo, €iti povrchové normalni, polohocit normalni, vyrazné¢ atakticko
spasticky bilat, s velkou dopomoci, jiz na mechanickém voziku.

Vysledkem lékatské zpravy je progredujici asymetrické kvadrupostizeni vice na
dolnich koncetinach, ale i na hornich koncetindch, dolni koncetiny s fascikulacemi,
atrofiemi (centralni i periferni) bez poruchy ¢iti MND — ALS amyotroficka lateralni
skleroza.

Pacient byl Iékafem obeznamen o této nemoci a poucen. Jelikoz je u pacienta
progrese velice rychld, slabost bude vyrazné€jsi i na hornich koncetinach vzhledem ke
klinickému postizeni a jiz nebude schopen sdm uzivat mechanicky vozik. Jelikoz zije
v kopcovitém terénu, je nutny elektricky vozik.

Dale byl pacientovi piedepsan Rilutek, ktery bude uzivat 2x denné¢, a dale byla

pacientovi pfedepsana fyzioterapie a byla vypsana zadanka na elektricky vozik.

11.2 Zaznam z rozhovoru s pacientem

Pacient byl ochoten spolupracovat. I kdyz se jednd o odbér informaci o
zdravotnim stavu pacienta z Cervence roku 2017, rozhovor s pacientem byl proveden
v listopadu 2017 — pacient navstivil oddéleni 1écebné rehabilitace ve Fakultni nemocnici

v Plzni.

1) Kdy Vam bylo onemocnéni diagnostikovano?
Pacient: Nemoc mi byla diagnostikovana tady, ve Fakultni nemocnici ne
Neurologické klinice.

2) Jak jste pfijal zpravu o Vasi nemoci?
Pacient: M¢l jsem pocit, Ze jsem pouze ve Spatném snu. Zkusil jsem se
tedy z toho zlého snu probudit, ale kdyz jsem zjistil, Ze to neni sen, byl
jsem Uplné v Soku.

3) Jak se u Vés nemoc zacala projevovat?
Pacient: Nemohl jsem doslapnout na levou nohu, mél jsem pocit jako by

spala. A pak to pokracovalo fascikulacemi na nohou i rukou.
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11.3

4) Dochazite do nemocnice na néjaka vysetieni?
Pacient: Dochazim pouze na rehabilitaci, kterd mi pomaha. Na
Neurologickou kliniku se obracim v ptipadé problémi nebo néjakych
jinych zmén.

5) Dochazite na fyzioterapii?
Pacient: Ano, a jsem za ni hrozn¢ rad.

6) Jaké mate rodinné zdzemi?
Pacient: Jsem rozvedeny. Mam syna, ktery se o mé stara spolu se svoji
ptitelkyni. Tedy snazi se mi pomahat.

7) Me¢l n¢kdo z Vasi rodiny totéZ onemocnéni?
Pacient: Dikybohu ne. Pamatuji se, Ze maminka zemiela na zhoubny
nador v mozku.

8) Jaké léky uzivate?

Pacient: Uzivam Rilutek, ani nevim, jestli tu nemoc zpomaluje. Jinak nic.

9) Jste sobéstacny?
Pacient: Potfebuji dopomoc s oblékanim, hygienou a pfesunout se z lizka

do kiesla.

10) Jaké jsou Vase konicky?
Pacient: Mam rad prochdzky a zvifata. M{j syn ma psa, tak ho beru na
prochdzku do parku. Rad navstévuji zoologické zahrady. Taky mam rad
sport, sice ho nehraju, ale s ptateli fandime, kdyz je to mozné.

11) Jakeé jsou Vase plany do budoucna?
Pacient: Jediné, co bych si chtél jesté¢ splnit, je doprovodit synovu
ptitelkyni k oltafi a rad bych si podrzel v naruci své prvni vnouce.

12) Byl jste dostate¢né informovan o VaSem zdravotnim stavu?
Pacient: Ano. Informovali mé o nemoci a o jejich nésledcich. Je
neuvetitelné, Ze takova nemoc existuje. Doma meé navstévuje i

pecovatelska sluzba s fyzioterapeutkou a jsem za né rad.

Fyzikalni vySetreni sestrou

Fyzikalni vysetreni dne 24. 7. 2017

e TK PHK 130/85
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LHK 125/85

P 64/min
TT 36,4 °C
Dech 16/min

Hmotnost /vyska 175 cm/ 74 kg

Hodnoceni stavu védomi: Pacient je pii védomi, orientovdn casem,
osobou, prostorem i situaci.

Hodnoceni psychického stavu: Pacient rozumi poklddanym otdzkam,
odpovida adekvatné, spolupracuje. Jevi znamky uzkosti a strachu

souvisejici s progresi onemocnéni.

Kompenzacni pomiuicky:

Elektricky vozik

Bryle na cteni

Meéreni dle skal:

Barthelltv test vSednich ¢innosti: vysoce zavisly na druhé osobé (20 b.)
Hodnoceni rizika vzniku dekubiti dle Nortonové: riziko vzniku dekubitl
(22b.)

Hodnoceni rizika padu: pacient je ohrozen rizikem padu (3 b.)
Hodnoceni situace a rizik v oblasti dychani dle Biensteina: pacient je
ohrozen (skore 7)

Body Mass Index (BMI): 74 kg / 175 cm = 24,16 — optimalni vaha

11.4 Plan oSetrovatelské péce

11.4.1 Model funkénich vzorcu zdravi

Cal o

Vnimani zdravi — pacient vi, Ze je vaZzn¢ nemocen.

VyZiva — pacient ma strach cokoliv pozfit, aby se nezacat dusit.

Vylucovani — pacient se z divodu mozné inkontinence stydi.

Aktivita — pacient se snazi udrzet télesnou kondici cviceni nebo v aktivitach
denniho Zivota.

Spanek — pacient se vétSinou citi unaveny, protoze ma strach z nasledujiciho
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6. Citlivost — pacientova pamét’ je poradku, ale jeho fe€ a hybnost je zhorSena.

7. Sebepojeti — pacient si mysli, Ze uz neni sam sebou. Pacient se vidi jako pfitéz
pro ostatni.

8. Role — vztahy — rad by plnil roli rodice, ale pravé plni roli pacienta.

9. Sexualita — pacient nemysli na sexualitu, v€etné spokojenosti.

10. Stres — pacient se boji, ze nevi dne ani hodinu, co se stane.

11. Vira — pacient se modli k Bohu, aby se z nemoci vylécil.

12. Jiné

11.4.2 Akutni oSetfovatelské diagnozy

1. 00033 Oslabené dychdni z divodu ampyotrofické laterdlni sklerozy a
zahlenéni
Subjektivne: strach, obavy, uzkost, dyspnoe.
Objektivne: zvySeny neklid, tachykardie, snizeny dechovy objem, zvySené
zapojeni pomocnych dechovych svalti, snizené saturace
Ocekavany vysledek: pacient udavad obnoveni u¢inného dychani, pacient
nepocit'uje izkost ani strach z oslabeného dychani,
Osetrovatelské intervence:
e Posud’ zakladni fyziologické funkce, saturace krve kyslikem.
e Posud’ projevy pacienta.
e Zhodnot’ typ dychani.
e Zajisti zvySenou polohu pacienta.
e Doporuc pacientovi dechova cvic¢eni na udrzovani kondice dychacich
svald.
Zhodnoceni: U pacienta doSlo k zahlenéni, proto bylo nutné provést odsavani
z dychacich cest. Poté doslo ke zlepSeni.
2. 00103 Porucha polykani 7 ditvodu pokrocilého stidia ALS
Subjektivne: pocit uviznuti sousta, bolest pfi polykani, paleni zahy
Objektivne: kasel, dusnost, slinéni, nedostatecné zvykani sousta, odmitani
stravy, prezvykovani
Ocekavané vysledky: u pacienta nedoslo k aspiraci, pacient ma normalni
kozni turgor, pacient je schopen piijimat tekutiny i potravu.

Osetiovatelske intervence:
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e Posud schopnost polykaci schopnost nemocného podanim malého
mnozstvi Caje.

e Zhodnot’ dutinu Gstni — stav sliznice, chrupu a jazyka

e Zajisti vhodnou polohu pacienta pii jidle s hlavou v mirném
predklonu.

¢ Nikdy na pacienta nepospiche;.

e Zkontroluj dutinu Ustni po kazdém soustu, odstran jidlo, které
pacient nemiize spolknout.

e Pii podavani tekutin pouzivej skleni¢ku s hadickou ¢i brékem.

e Zvaz piechod na krmeni sondou.

e Pomoc pacientovi ¢i jeho blizkym zvladnout techniku krmeni ¢i

cviku na podporu polykani.

Zhodnoceni: JelikoZ pacient pfijima malé mnozstvi tekutin, nedoSlo

k poruse polykéni.

3. 00085 Zhorsena pohyblivost 7 ditvodu neuromuskularniho onemocnéni

Subjektivne: Pacient si st€Zuje na bolest ¢i nepohodli pfi vykonavani pohybu.

Objektivne: nekoordinované pohyby, zmény chiize, pomaly pohyb, omezena

schopnost vykonéavat dovednosti ovlivnéné hrubou i jemnou motorikou.

Ocekavané vysledky: Pacient si osvojil postupy a zplisoby umoziujici

provadéni ¢innosti. Pacient umi pouzivat kompenza¢ni pomicky.

Osetrovatelske intervence:

Zhodnot funk¢ni schopnost pacienta (0 —4)

Zaznamenej jeho emoc¢ni odpoveéd’ na imobilitu.

Vysvétli pacientovi disledky na nepohyblivost.

Dbej na bezpec€nost pacienta, a to véetné Upravy prostiedi.

Pecuj o kiizi pacienta.

Provad¢jte prevenci vzniku dekubitd.

Edukuj pacienta ve spolupraci s fyzioterapeutem, jak pouzivat

kompenzacni pomtcky.

Zhodnoceni: Pacient navstévuje pravidelné fyzioterapii a verbalizuje

spokojenost.

4. 00002 Nedostatecna vyZiva 7 ditvodu dysfagie
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Subjektivne: Pacient udava, ze kvili problémim s polykanim konzumuje
pouze kasovitou stravu.

Objektivne: pacient ji velice malo, ubyva na vaze

Ocekavané vysledky: Pacient si udrzi optimalni vahu

Osetrovatelské intervence:

e Zjisti hodnotu Body Mass Indexu (BMI)

e Pecuyj u pacienta o hygienu dutiny tstni

e Pobizej pacienta dostatecnému a pravidelnému piijmu tekutin.

Zhodnoceni: Pacient konzumuje stadle malé mnozstvi tekutin, protoze ma
obavy, aby se nezacal dusit.

00109 Deficit sebepéce pii oblékani a upravé zevnéjSku 7z divodu
neuromuskuldarniho onemocnéni

Subjektivne: Pacient udava potize pii oblékani kalhot a ponozek

Objektivne: Pacient potifebuje pomoc pii oblékéani, sdm se neoblékne.
Ocekavané vysledky: Pacient se citi upraveny a spokojeny.

Osetrovatelské intervence:

e Dle Barthelova testu zdkladnich vSednich Cinnosti zjistéte stupeni
zavislosti pacienta na oSetiovatelské péci pfi oblékdni a upravé
zevngjSku.

e Dbej na soukromi pacienta.

e Dopomoc pacientovi pti oblékani.

e Kontroluj bezpecnost, a predchazej Grazu.

e Pochvalte pacienta za snahu pfi oblékani.

Zhodnoceni: Pacient verbalizuje spokojenost, kdyz mu n€kdo dopomiize pti
oblékani se.

00108 Deficit sebepéce pii hygiené a koupdni 7 ditvodu s neuromuskuldarnim
onemocnénim

Subjektivne: Pacient ma strach, Ze v koupelné upadne, proto pozaduje pomoc
druhé osoby.

Objektivne: Pacient neni schopen sam vejit do koupelny a vyjit z ni. Pacient
neni schopny regulovat proud a teplotu vody. Pacient neni schopny vstoupit
do vany a vystoupit z ni.

Ocekavané vysledky: Pacient se citi Cisty, upraveny a spokojeny.
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Osetrovatelské intervence:

e Dle Barthelova testu zdkladnich vSednich Cinnosti zjistéte stupeni

zavislosti pacienta na oSetfovatelské péci pii hygien€ a koupani.

e Zajisti pacientovi soukromi a dostatek Casu pii koupani a provadéni

hygieny.

e Zajisti ptisluSné pomiicky.

e Zapoj do péce o hygienu rodinu, osoby, které si pacient zvoli.
Zhodnoceni: Pacient si Cast hygieny provede sam, ale z divodu zhorSené
pohyblivosti potfebuje dopomoc pii dokoncovani hygieny.

00110 Deficit sebepéce pii vyprazdriovani z ditvodu zhorSené pohyblivosti
Subjektivne: Pacient udava, ze si neptesedne z kiesla na toaletu.

Objektivne: Jelikoz je pacient upoutdn na elektrickém voziku, pacient neni
tedy schopen se sam ptesunout na toaletu. Musi tedy vyuzivat WC kieslo.
Ocekavané vysledky: Pacient bude poucen o moznosti pfivolani persondlu
v pfipadé vyprazdnéni se.

Osetrovatelské intervence:

e Dbej na soukromi pacienta.

e Zajisti ptisluSné pomiicky.

e Zajisti k lizku pacienta WC kfeslo.

e Vysvétlete pacientovi moznost vyuziti plenkovych kalhot.
Zhodnoceni: Pacient verbalizuje spokojenost, Ze mize vykonavat potiebu na
WC kiesle.
00011 Zacpa 7 ditvodu sniZené stievni peristaltiky a nedostatku tekutin
Subjektivne: Pacient udava bolesti bticha.
Objektivne: Pacient uz si nevzpomind, kdy byl naposledy na stolici.
Ocekavané vysledky: Pacient se pravidelné vyprazdnuje. Pacient nepocituje
bolesti a napéti bficha. Pacient je informovany o laxanciich jen ve
vyjimeénych situacich. Pacient zna potraviny bohaté na vlakniny.
Osetrovatelské intervence:

e Zajisti pacientovi dostatek tekutin.

e Zajisti stravu bohaté na vlakninu.

e Podejte klyzma podle ordinace 1¢kare.
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Zhodnoceni: 1 ptes pravidelné podavani tekutin, stravy bohaté na vlakninu a

masaze bficha ma pacient stalé problémy s vyprazdiiovanim stolice z divodu

snizené stfevni peristaltiky.

9. 00148 Strach ze smrti 7 diivodu termindlniho stidia ALS a duSnosti

Subjektivne: Pacient udava, ze se boji smrti souvisejici s nemoci, boji se

uduseni.

Objektivne: Pacient place z diivodu strachu ze smrti, predevsim Ze se udusi.

Ocekavané vysledky: Pacient se snazi eliminovat zdroje strachu. Pacient se

nauci vhodné techniky zvladéani strachu.

Osetrovatelske intervence:

Najdi zdroj strachu.

Sleduj télesné projevy strachu.

Bud’ pacientovi na blizku, naslouchej mu a povzbuzuj ho.
Snaz se pacienta odpoutat od zdroje strachu vhodnou relaxaci.

Zajisti konzultaci s psychoterapeutem.

Zhodnoceni: U pacienta nedoslo k eliminaci strachu ze smrti. Jedinou oporou

mu je syn, se kterym je v neptetrzitém kontaktu.

11.4.3 Potencialni oSetrovatelské diagnézy

10. 00039 Riziko aspirace z ditvodu poruchy polykdni

Ocekavané vysledky: Pacient nejevi znamky dechové nedostatecnosti.

Osetrovatelske intervence:

Zajisti odsavacku ¢i odsavaci katétr k 1azku pacienta.

Pravidelné¢ provad€j odsavani sekretu z hornich i dolnich cest
dychacich.

Nepodavej stravu piili§ studenou ani horkou.

Zajisti zvySenou polohu pacienta pfi jidle.

Nespéchej na pacienta, ddvej mu dostatek casu.

Léky podavané dle ordinace lékafe tadné rozmélni k usnadnéni
polykani.

Informuj pacienta i jeho rodinu o pfiznacich aspirace a preventivnich

opatienich.

Zhodnoceni: U pacienta nedoslo k aspiraci slin ani jidla.
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11. 00155 Riziko padu 7 ditvodu zhorSené pohyblivosti

Ocekavané vysledky: Pacient umi dobfe pouzivat kompenzacni pomucky.

Prostiedi v okoli pacienta je bezpecné.

Osetrovatelske intervence:

Zajisti bezpecné prostiedi okolo pacienta — kompenzacni pomicky,
postranice, madla, upravené prostredi, atd.

Vsime;j si spravnosti pouzivani kompenzacnich pomiicek u pacienta.
Edukuj pacienta i jeho rodinu o bezpecnostnich opatienich v doméacim
prostiedi.

Doporu¢ kontaktovat agenturu doméci péce.

Zhodnoceni: U pacienta nedoslo k padu.

12. 00047 Riziko poruseni koZni integrity 7 diivodu zhorSené pohyblivosti

Ocekavané vysledky: Pacient si osvojil navyky, chovani a techniky

s preventivnim G¢inkem na poruseni kize.

Osetrovatelske intervence:

Povs§imni si celkového oslabeni, snizeni mobility.

Zhodnot’ vzhled kiize a svalové hmoty.

Zjisti uzivani 1éku.

Posud’ riziko vzniku dekubitt dle skély (Nortonova)

Pecuj striktné o hygienu klize, pouZzivej jemna mydla.

Kuzi jemné a ditkladné osus a vetfi zvla¢nujici krém.

Udrzuj lizko suché a Cisté.

Meén polohu pacienta pravidelné podle casového harmonogramu
Upozorni pacienta i jeho rodinu na vyznam pravidelné péce o kiizi pfi
prevenci problémd.

Doporu¢ zvedani dolnich koncetin pii sezeni jako prevenci proti

otokum.

Zhodnoceni: U pacienta se snizilo riziko vzniku dekubitd.

11.5 Kazuistika ¢. 2

Pohlavi: zena
Rok narozeni: 1970
Vék pacienta: 48 let
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Zaméstnani: ucitelka na Zéakladni skole

RA: matka se 1éCi s hypertenzi, otec se 1é¢i s revmatoidni artritis, kufék, bratr je
zdrav, déti nema.

OA: obcasné problémy s C patefi, bolesti i TH a L oblasti — ma skoliézu. V 25
letech hospitalizovana pro zoster ramenniho pletence, jinak hospitalizace — operace pravé
dolni kongetiny pod kolenem v détstvi — bulka snad rosol. Castgjsi laryngitis.

Alergie: PNC, v¢eli zihadlo

PA: ucitelka na zékladni Skole v Karlovych Varech

Od roku 2017 pacientka dochazi na Neurologickou kliniku v Plzni. Diive
navstévovala Neurologické oddéleni v Karlovych Varech, kde byla vySetfena. Poté
dojizdéla i na konzultace do Fakultni nemocnice Motol v Praze.

Osobni anamnéza: bolesti kréni patete, hrudni i bederni oblasti.

Pacientka v roce 2016 zpozorovala slabost a neobratnost levé horni koncetiny
akraln¢ pocit nesikovnosti a slabosti levé horni koncetiny akraln€, chlize bez omezeni,
bez parestézie, bez bolesti, chiize a moceni v norme.

Vysetfeni: MR C michy — osteochondréza bez myelopatie.

Serologie lyme pozitivni IgD proti KME a Lyme ale westernblot
nespecificky.

EMG v korelaci s klinikou postizeni horniho motoneuronu (UMN) a
dolniho motoneuronu (LMN) na obou hornich koncetinach a leva dolni koncetina
v kombinaci s EMG.

Lécba: Riluzol, Koenzym X, Vitamin E

Hospitalizace: likvor negativni, CT plic a bficha negativni, spirometrie
negativni.

Kontrolni EMG: Prokazuje se viceCetné postizeni periferniho
motoneuronu na hornich 1 dolnich koncetindch bez postizeni senzitivnich vlaken.
Denervacni a reinervacni projevy ptitomny.

Riluzol neuziva z divodu mnoha nezaddoucich ucinki.

Objektivné: Horni koncetina proximalné trofika symetrickd, akralné difuzni
atrofie az drapovité drzeni levé horni koncetiny a lehce i thenar vpravo. Difuizni slabost
na levé horni koncetiné abdukce flexe i extenze v lokti stupné€ 4, drapovité drzeni, vazne

dukce prstti stisk, Babinski + vlevo, hypersenzitivni planty, stoj a chlize pareticky vlevo.
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11.5.1 Zaznam rozhovoru s pacientem

Pacientka se mnou aktivné spolupracovala, informace mi poskytla v listopadu,

kdy navstivila maminku v nemocnici.

1)

2)

3)

4)

5)

6)

7)

8)

9)

Kdy Vam bylo onemocnéni diagnostikovano?

Pacientka: V kvétnu 2016, diagnostikovali mi ji v Karlovych Varech, ale jela
jsem jesté do dalSich nemocnic, aby se onemocnéni prokazalo.

Jak jste pfijala zpravu o své nemoci?

Pacientka: Sesypala jsem se. Plakala jsem. Bylo to tézké, myslela jsem si, Ze
nemiize byt hors$i nemoc, ale jak je vidét, zmylila jsem se.

Jak se u Vs zacala nemoc projevovat?

Pacientka: Pocitovala jsem slabost v levé pazi.

Dochazite do nemocnice na néjaka vysetieni?

Pacientka: Do nemocnice chodim pouze na kontroly, abych védé€la, jak ta
nemoc postupuje. Jinak zadné dalsi testy asi nejsou potieba.

Dochéazite na fyzioterapii?

Pacientka: Soused je mlij dobry kamarad a fyzioterapeut. USetiim alespoii za
cestu do néjaké nemocnice.

Jaké mate rodinné zazemi?

Pacientka: Bydlim v byté s pfitelem a dvéma détmi.

M¢I nékdo z Vasi rodiny totéZ onemocnéni?

Pacientka: Ne.

Jaké léky uzivate?

Pacientka: Koenzym X, Vitamin E. UZivala jsem i Rilutek, ale ned¢lal mi
dobfe, tak jsem ho vysadila.

Jste sob¢stacna (oblékani, stravovani, ...)?

Pacientka: Vatit musi muj pfitel, ale jinak dokazu bojovat se svymi potiebami

sama. | kdyz jsem pravacka, musi za m¢ pfitel néco d¢lat, ale on to chape.

10) Jaké jsou Vase konicky?

Pacientka: Mam rada prochazky, filmy, zvitata.

11) Jaké jsou Vase plany do budoucna?

Pacientka: Vim, ze to nejde, ale chtéla bych porazit tuto nemoc. Ale kdyz ji
ptehlédnu, tak bych chtéla s ptitelem zalozit rodinu. Chei pro svoji rodinu to

nejlepsi.
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12) Byly Vam poskytnuty dostate¢né informace?
Pacientka: Ano. Ale mam stejné strach, ze lidé na mé budou koukat jako na

postizeného jedince.

11.6 Fyzikalni vySetreni sestrou

e TK PHK 140/80
LHK 125/70

e P 60/min

e TT 36,7 °C

e Dech 16/min

e Hmotnost /vyska 182 cm/ 92 kg

e Hodnoceni stavu védomi: Pacientka je pfi védomi, orientovana Casem,
osobou, prostorem i situaci.

e Hodnoceni psychického stavu: Pacientka spolupracuje, rozumi
pokladanym dotaziim a odpovida ptiléhave. Jevi znamky tzkosti a strachu
souvisejici s progresi onemocnéni.

Kompenzacni pomiicky: zadna kompenzacni pomticky nejsou pouzivany.

Meéreni podle Skal:

e Barthelliiv test vSednich Cinnosti: Lehka zavislost na druhé osob¢ (95
bodi)

e Hodnoceni rizika vzniku dekubiti dle Nortonové: neni riziko vzniku
dekubitt (32 bodit)

e Hodnoceni rizika padu: zadné riziko padu (skore 0)

e Body Mass Index (BMI): 186 cm/ 92 kg = 27,7 (nadvéha)

11.7 Plan oSetrovatelské péce

11.7.1 Model funkénich vzorci zdravi

1. Vnimani zdravi — pacientka vi, Ze se jeji nemoc stala na né&jakou dobu
soucasti jejiho zivota.

2. Vyziva — Pacientka pfijima malé mnozstvi stravy a tekutin, protoZe ma strach,

7e se zaéne dusit.
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4
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6.
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Vylucovani — Pacientka myva pocit, Ze ji unika moc.

Aktivita — Pacientka nemtize vykonavat zddnou aktivitu.

Spanek — Pacientka se citi po spanku odpocinuta.

Citlivost — Pamét pacientky je v potadku, ale problémy ji déla rec.
Sebepojeti — pacientka se citi jako pfitéz pro ostatni.

Role — vztahy — Pacientka téZce pfijima svoji roli jako pacientka.

Sexualita — Pacientka ma pfitele, ktery ji poméaha s nemoci.

10. Stres — pacientka se boji o svoji rodinu.

11. Vira — Pacientka véfti, ze se ve spravny cas i ve spravnou chvili najde 1ék.

12. Jiné

11.7.2 Akutni oSetfovatelské diagnozy

1.

00085 ZhorSend pohyblivost 7 ditvodu neuromuskularniho onemocnéni
Subjektivneé: Pacientka si stézuje na nepohodli pfi vykonavani pohybu
Objektivne: nekoordinované pohyby, omezeni pifi otdCeni se, limitovana
schopnost vykonéavat dovednosti ovlivnitelné hrubou i jemnou motorikou
Ocekavané vysledky: pacientka nema poskozenou kozni integritu. Pacientka
je schopna Ucastnit se aktivit. Pacientka je schopna osvojit postupy a zptisoby
umoziujici provadéni ¢innosti.

Osetrovatelské intervence:

e Zhodnot funk¢ni uroven pacienta.

e Zaznamenej jeho emoc¢ni odpovéd’ na imobilitu.

e Vysvétli pacientovi disledky nepohyblivosti (imobiliza¢niho

syndromu)

e Pecuj o klizi pacienta.

e Pobizej pacienta v péci o sebe sama.

¢ Dle indikace kontaktuj fyzioterapeuta a spolupracuj s nim.

e Pomoc pacientovi naucit se, jak ma dbat o svoji bezpecnost.
Zhodnoceni: Pacientka pravidelné¢ navstévuje fyzioterapii a verbalizuje
spokojenost.

00148 Strach ze smrti 7 ditvodu amyotrofické laterdlni sklerozy
Subjektivne: Pacientka ma zI¢é predtuchy, ze uz brzy umfe.

Objektivne: Bledost, ties, plac¢, ustraSeny vyraz ve tvari.
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Ocekavané vysledky: Pacientka je schopna rozpoznat objekt strachu a mluvit
o strachu.
Osetrovatelska intervence:
e Sleduyj télesné projevy strachu.
e Bud pacientce na blizku, naslouchej ji a povzbuzuyj ji.
e Davej pozor pro mozné dotazy nemocného.
e Pozadej dalsi Cleny zdravotnického tymu o pomoc pii nedostatecné
informovanosti pacienta.
e Zajisti konzultaci s psychoterapeutem.
e Nauc pacientku relaxacni techniky.
Zhodnoceni: U pacientky pretrvava strach ze smrti, ale dokdze o strachu
mluvit.
00103 Porucha polykani 7 ditvodu pokrocilého stidia ALS
Subjektivne: Pacientka ma pocit uviznuti sousta.
Objektivne: opakované polykani, kasel, sialorea, duseni
Ocekavané vysledky: U pacientky nedoslo k aspiraci. Pacientka ma zajistény
nejvhodnéjsi zplisob krmeni.
Osetrovatelské intervence:
e Posud’ schopnost polykaci schopnost nemocného podanim malého
mnozstvi ¢aje.
e Zhodnot dutinu Gstni — stav sliznice, chrupu a jazyka.
e Zajisti vhodnou polohu pacienta pfi jidle s hlavou v mirném predklonu.
e Nikdy na pacienta nepospiche;j.
e Zkontroluj dutinu ustni po kazdém soustu, odstrai jidlo, které pacient
nemiize spolknout.
e Pii podavani tekutin pouzivej sklenicku s hadickou ¢i brékem.
e Zvaz piechod na krmeni sondou.
e Pomoc pacientovi ¢i jeho blizkym zvladnout techniku krmeni ¢i cviku
na podporu polykani.
Zhodnoceni: Pacientka pfijima malé mnozstvi tekutin.
00033 Oslabené dychani z ditvodu poruchy polykdni a zahlenéni
Subjektivne: Pacientka se nedokaze zhluboka nadechnout a pocit'uje obavy a

strach.
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Objektivne: Pacientka je neklidnd, sniZzena saturace. Tachykardie.
Ocekavané vysledky: Pacientka nepocituje obavy ani strach z oslabené¢ho
dychani.
Osetrovatelské intervence:
e Posud’ zdkladni fyziologické funkce pacientky, saturace krve
kyslikem.
e Zhodnot typ dychani.
e Posud projevy dychani.
e Zajisti zvySenou polohu podhlavniho panelu u lizka pacientky.
e Doporu¢ pacientce dechova cviceni na udrzeni kondice dychacich
sval.
Zhodnoceni: U pacientky doslo k zahlenéni, proto bylo nutné provést odsavani
z dychacich cest. Poté doslo u pacientky ke zlepSeni.
5. 00002 Nedostatecna vyZiva z duvodu dysfagie
Subjektivne: Pacientka udava, ze z divodu poruchy polykéni piijme kaSovitou
stravu.
Objektivne: ubytek na vaze, ji velice malo
Ocekavané vysledky: Pacientka si udrzi optimalni vahu.
Osetrovatelské intervence:
e Zjisti hodnotu Body Mass Indexu (BMI)
e Pecuyj u pacienta o hygienu dutiny stni
e Pobizej pacienta dostatecnému a pravidelnému piijmu tekutin.
Zhodnoceni: Pacientka konzumuje stdle malé mnozstvi tekutin, protoze ma

obavy, aby se nezacal dusit.
11.7.3 Potencionalni oSetiovatelské diagnozy

1. 00155 Riziko padu 7 ditvodu neuromuskularniho onemocnéni
Ocekavané vysledky: Prostfedi v okoli pacientky je bezpecné a je doplnéné
protiskluzovymi pomutckami.
Osetrovatelské intervence:
e Posud vSechny rizikové faktory ve vztahu k prevenci padu.
e Zajisti bezpecné prostiedi v okoli pacientky.

e Informuj a seznam pacientku s bezpe¢nostnimi opatfenimi.
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Edukuj pacientku i jeho rodinu o bezpecnostnich opatienich
v domacim prostiedi.
Poskytni literaturu, letdky ¢i brozuru, které mapuji riziko padu a

preventivni opatieni.

Zhodnoceni: Pacientka i jeji rodina byli pouceni o0 mozném riziku padu.

2. 00047 Riziko poruSeni koZni integrity 7 ditvodu zhorSené pohyblivosti

Ocekavané vysledky: Pacient si osvojil navyky, chovani a techniky

s preventivnim G¢inkem na poruseni kize.

Osetrovatelske intervence:

Povs§imni si celkového oslabeni, snizeni mobility.

Zhodnot’ vzhled kiize a svalové hmoty.

Zjisti uzivani 1éku.

Posud’ riziko vzniku dekubitt dle skély (Nortonova)

Pecuyj striktné o hygienu kiize, pouZzivej jemna mydla.

Kuzi jemné a ditkladné osus a vetfi zvla¢nujici krém.

Udrzuj lizko suché a Cisté.

Meén polohu pacienta pravidelné podle casového harmonogramu
Upozorni pacienta i jeho rodinu na vyznam pravidelné péce o kiizi pfi
prevenci problémd.

Doporu¢ zvedani dolnich koncetin pii sezeni jako prevenci proti

otokum.

Zhodnoceni: U pacienta se snizilo riziko vzniku dekubitd.

11.8 Kazuistika ¢. 3

Pohlavi: muz

Rok narozeni: 1979
VéEk pacienta: 38 let
Zamg¢stnani: fotbalista

Pacient od roku 2014 pozoruje fascikulace na obou hornich koncetinach.

Fascikulace vice ptevladaji vlevo v oblasti bicepsu, tricepsu a deltoideu, dale fascikulace

na pectorales a obCas v oblasti lytek. Pacient pozoruje pii cviceni zvySenou slabost levé
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horni koncetiny, jinak slabost neni pozorovand. Fascikulace se zhorSuji pfi namaze.
Porucha ¢iti neguje. Porucha teci ¢i polykani také neguje.

U pacienta byla provedena MR kréni michy, ktera byla bez patologickych zmén.
Dale byla provedena elektromyelografie s vysledkem: ve 3 svalech —myelomy C5 vpravo
a C6,7 vlevo — pfitomny znamky denervativnich syndromii, mnohocetné fascikulace, ale
1 plna volni aktivita bez reinerva¢nich projevi. V dalSich dvou svalech pouze izolované
fascikulace.

U pacienta bylo provedeno i kontrolni EMG vySetfeni, kde bylo pfitomno
vicecetné izolované postiZeni perifernich motoneuronti na LHK, PHK, LDK bez postizeni
senzitivniho vlékna.

Dale byla provedena spirometrie s normalnim nalezem VC 85 % - FEV 98%.

Subjektivné: pacient pocituje potize obou hornich koncetin slabost a neobratnost
jinak bez potizi, zhubl 6 kilogrami.

Objektivné: lucidni, bulby ve stfednim postaveni, voln¢ pohyblivé vS§emi sméry,
zornice izokorické, fotoreakce normalni, nystagmus 0, mimika volni i mimovolni
symptomy, jazyk plazi stfedem, fascikulace bez atrofii, fe¢ lehce smazand, normalni,
amenigealni, fascikulace v deltoideu, tricepsu, bicepsu, pectorales bilat., ale i na zadech,
atrofie na LHK bilat., drapovité drzeni bilat., atrofie akraln¢, slabsi sila st 4+, DK: taxe
normalni, fascikulace ve stehnech bilat., reflexy L2 — S2 vyssi vlevo spastické jevy, stoj
a chiize normdlni, na paty i Spicky normdlni, dfep normalné, bez poruchy taktilni ¢i
algického citi, ladicka normalni.

Zavér: Motor neuron diseases — ALS kvadrupostiZeni + lehky bulbarni syndrom.

Doporuceni: Rilutek (I — 0 — 1) dostatecna strava, fyzicka aktivita, v pfipadé
potieby probrand podrobné problematika a dalsi postup.

V roce 2017 byla pacientovi vypsana zadanka na elektricky vozik, antidekubitarni
pénovy seddk, panevni fixacni pés, stabiliza¢ni koleCko, nerezova obruc, vyskove

stavitelna postranice.

11.8.1 Zaznam rozhovoru s pacientem

Informace byly poskytnuty zdkonnymi zastupcem pacienta (tedy manZzelkou),
protoze pacient mél potize s feci. Informace byly poskytnuty emailovou adresou a také
osobni setkanim s manzelkou pacienta. Samoziejmé, Ze byl pacient sim o vSem
informovan. S pacientem i s jeho zdkonnym zastupcem byla dobrd spoluprace i

komunikace.

63



Y

2)

3)

4)

5)

6)

7)

8)

9)

Kdy Vam bylo onemocnéni zjisténo?

Pacient: Jsem nemocny od bfezna roku 2014. Zjistili mi ALS pomoci
EMG. Je neuveéfitelné, jak ten Cas leti. A ta nemoc se mé stale drzi.
Jak jste pfijal zpravu o Vasi nemoci?
diivod, kviili ¢emu jsem musel opustit praci.
Jak se u Vs zacala nemoc projevovat?
Pacient: Fascikulacemi levého ramene. Ztracim objem i silu ve svalech a
tim pfestavam ovladat své tclo.
Dochazite do nemocnice na n¢jaka vysetieni?
Pacient: Nedochdzim do nemocnice na zadna vySetfeni, jsem pouze
sledovan lékati z divodu progrese onemocnéni.
Dochazite na fyzioterapii?
Pacient: Ne, protoze neni nikdo, kdo by mé tam odvezl, ale
fyzioterapeutka dojizdi k ndm domi.
Jaké mate rodinné zazemi?
Pacient: Bydlim v rodinném domé s manzelkou a 3 détmi (2 synové, 1
dcera)
M¢l nékdo z Vasi rodiny totéZ onemocnéni?
Pacient: Ne. VSichni jsou Zivi a zdravi.
Jaké léky uzivate?
Pacient: Zadné 1éky neuzivam. Udélalo by mi obrovskou radost, kdyby
byl vyroben 1€k, ktery pomuze tu zakefnou nemoc odehnat.
Jste sobéstacny (oblékani, stravovani, ...)?
Pacient: Musi mé oblékat a pomdhat s jidlem, protoze jsem slaby.

Neudrzim se ani na nohou. V rukou neudrzim ani pfibor.

10) Jaké mate konicky?

Pacient: R4ad bych se vénoval fotbalu. Mam rad i prochazky i svou rodinu

1 zvitata.

11) Jaké jsou Vase plany do budoucna?

Pacient: Chtél bych se vylécit z této nemoci, ale vim, Ze je to nemozné.

Chtél bych alespon vidét své déti vyrastat. Mam rad svoji rodinu.

12) Byl Vam poskytnut dostatek informaci?
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Pacient: Ano, avsak bylo tézké pfijmout to t€zké bfemeno, které na sobé

nesu uz 4. rokem.

11.9 Fyzikalni vySetreni sestrou

e TK PHK 135/85
LHK 130/80

e P 75/min

e TT 36,5 °C

e Dech 15/min

e Hmotnost /véha 186 cm/82 kg
e Hodnoceni stavu védomi: Pacient je pfi védomi, orientovan prostorem,
osobou, ¢asem 1 situaci.
e Hodnoceni psychického stavu: Pacient spolupracuje, rozumi pokladanym
dotazim a odpovida ptiléhavé. Jevi znamky uzkosti a strachu souvisejici
s progresi onemocnént.
Kompenzacni pomiicky: elektricky vozik, antidekubitarni pénovy sedak, panevni
fixacni pas, stabilizacni kolecko, nerezova obruc, vyskove stavitelnd postranice.

Meéreni podle Skal:

e Barthelltiv test vSednich ¢innosti: vysoce zavisly (10 bod)

e Hodnoceni rizika vzniku dekubiti dle Nortonové: pacient je ohrozen
rizikem vzniku dekubitii (23 bodl)

e Hodnoceni rizika padu: ohrozen rizikem padu (3 body)

¢ Body Mass Index (BMI): 186 cm/ 82 kg — 23,7 (optimalni vaha)

11.10 Plan oSetrovatelské péce

11.10.1Model funkénich vzorcu zdravi

1. Vnimani zdravi — Pacient se snazi za podpory rodiny bojovat s nemoci.

2. Vyziva — pacient se snazi stravovat v malém mnoZzstvi, ale ma strach, aby se
nezacal dusit.

3. Vyludovani — pacient ptfevazné v noci citi, Ze se pomoci a stydi se za to.

4. Aktivita — pacient rad cvici s fyzioterapeutem.
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10.

11.
12.

Spanek — pacient se snazi spat bez myslenky, co bude nasledovat dalsi den.
Citlivost - pacientova pamét’ je v potadku, ale problémy mu déla fec.
Sebepojeti — Pacient je rad se svoji rodinou, ale neni rad s touto nemoci.
Role — vztahy — Pacient pfijal roli pacienta tézce, ale neni rad, ze tato role
trva tak dlouho. Pacient by rad vykonaval opét roli otce.

Sexualita — Pacient ma rad svoji manzelku i své 3 déti.

Stres — u pacienta pfevazuje strach ze smrti, a jak jeho odchod bude brat jeho
rodina.

Vira — pacient vinima nemoc jako trest, ale nevi proc.

Jiné

11.10.2Akutni oSetfovatelské diagnozy

00103 Porucha polykani 7 ditvodu neuromuskuldarniho onemocnéni
Subjektivne: pocit uviznuti sousta, bolesti pfi polykéani

Objektivne: kasel, duSeni, sialorea, opakované polykani

Ocekavané vysledky: Pacient ma zajistény vhodny zpiisob krmeni. U pacienta
nedoslo k aspiraci.

Osetrovatelské intervence:

e Zajisti u nemocného vhodnou polohu pfi jidle s hlavou v mirném

predklonu.

e Podavej jidlo v takové konzistenci, aby ho pacient snadno spolknul.

e Zkontroluj dutinu ustni pacienta po kazdém soustu, odstran jidlo, které

pacient nespolkl.

e Po kazdém krmeni vycisti dutinu Ustni.

e Pomoz pacientovi i jeho rodiné zvladnout techniku krmeni ¢i cviky na

podporu krmeni.

e Konzultuj s dietologem sestaveni optimalniho dietniho planu.
Zhodnoceni: Pacient pfijimd malé mnozstvi stravy, aby ptedesel poruse
polykani.

00033 Oslabené dychani z divodu amyotrofické laterdlni sklerozy a
zahlenéni

Subjektivne: strach, izkost, dyspnoe
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Objektivne: zvyseny neklid, tachykardie, snizend saturace, zapojeni
pomocnych dechovych svali.
Ocekavané vysledky: Pacient nepocituje Uzkost ani strach pifi oslabeném
dychani.
Osetrovatelské intervence:

e Posud zakladni fyziologické funkce, saturaci krve kyslikem.

e Zhodnot typ dychani.

e Zajisti zvySenou polohu podhlavniho panelu v 1izku pacienta.

e Zajisti pacientovi signaliza¢ni zafizeni na dosah ruky.

e Doporuc¢ pacientovi dechova cviceni na udrzeni kondice dychacich

sval.

Zhodnoceni: U pacienta doslo k zahlenéni dychacich cest, bylo nutné pacienta
odsavat. Poté doslo ke zlepseni.
00002 Nedostatecna vyZiva z ditvodu dysfagie
Subjektivne: Pacient udava, ze z divodu polykacich problému pfijima pouze
tekutou nebo kaSovitou stravu.
Objektivne: ubyva na vaze
Ocekavané vysledky: Pacient si udrzuje pfimétenou télesnou hmotnost.
Osetrovatelské intervence:

e Zjisti hodnotu Body Mass Indexu (BMI)

e Pecuyj u pacienta o hygienu dutiny tstni

e Pobizej pacienta dostatecnému a pravidelnému piijmu tekutin.
Zhodnoceni: Pacient se obava, ze se zacne dusit, proto pfijima malé mnozstvi
tekutin.
00085 ZhorSend pohyblivost 7 ditvodu neuromuskuldarniho onemocnéni
Subjektivné: Pacient si st€Zuje na nepohodli a bolest pti vykonavani pohybu.
Objektivne: pomalé pohyby, obtize pfi otdceni, nekoordinované pohyby,
limitovana schopnost vykonéavat dovednosti ovlivnéné jemnou i hrubou
motorikou.
Ocekavané vysledky: Pacient umi pouzivat kompenzacni pomtcky.
Osetrovatelské intervence:

e Posud funkéni Groven pacienta (0—4)

e Posud intenzitu bolesti
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e Zaznamenej jeho emoc¢ni odpoveéd’ na imobilitu.

e Pecuj o klizi pacienta

e Edukuj pacienta ve spolupraci s fyzioterapeutem, jak pouzivat

pomtucky.
Zhodnoceni: Pacienta navstévuje pravidelné fyzioterapeut a po cviceni pacient
verbalizuje spokojenost.
00108 Deficit sebepéce pii hygiené a koupdani 7 diivodu neuromuskuldarniho
onemocnéni
Subjektivneé: Pacient pocituje stud v pritomnosti druhé osoby.
Objektivne: neschopnost vejit a vyjit do koupelny, neschopnost regulovat
proud a teplotu vody, neschopnost vykoupat se, neschopnost umyt si
jednotlivé ¢asti téla.
Ocekavané vysledky: Pacient bude provadét hygienu na urovni svych
schopnosti.
Osetrovatelské intervence:

e Dle Barthelova testu zdkladnich vSednich Cinnosti zjistéte stupen

zavislosti pacienta na oSetfovatelské péci pii hygien€ a koupani.

e Dbej na soukromi pacienta

e Vypracuj oSetfovatelsky plan ve spolupraci s pacientem podle jeho

individudlni situace.

e Zajisti ptisluSné pomiicky.

e Predchézej tirazu a zajisti bezpe€nost pacienta pii provadéni hygieny.
Zhodnoceni: Pacient je vysoce zavisly na pomoci druhé osoby, tudiz si pacient
nedokéaze sdm provést hygienu.

00109 Deficit sebepéce pii oblékani a upravé zevnéjSku 7z divodu
neuromuskuldarniho onemocnéni

Subjektivne: litost nad nemoznosti se sdm o sebe postarat, pocit studu
Objektivne: neschopnost obléknout si a svléknout si horni a dolni ¢ast téla,
neschopnost obout a zout boty, projevy uzavienosti do sebe, projevy
zvySeného neklidu.

Ocekavané vysledky: Sestra, peCovatel poskytne pacientovi pomoc pfi
provadéni péce.

Osetrovatelske intervence:
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e Podporuj komunikaci mezi pe€ujicimi o pacienta.

e Kontroluj bezpecnost, pfedchazej urazu.

e Dbej na soukromi pacienta.

e Dle Barthelova testu zdkladnich vSednich Cinnosti zjistéte stupen
zavislosti pacienta na oSetiovatelské péci pfi oblékdni a upravé
zevngjSku.

Zhodnoceni: Pacient se nedokdze sam o sebe postarat, proto je diilezitd pomoc
druhé osoby.

7. 00110 Deficit sebepéce p¥i vyprazdiiovani z ditvodu zhor§ené pohyblivosti
Subjektivné: Pacient udava, ze neni schopen si pfesednout z lizka na kieslo.
Objektivne: Jelikoz je pacient upoutdn na elektrickém voziku, pacient neni
tedy schopen se sam ptesunout na toaletu. Musi tedy vyuzivat WC kieslo.
Ocekavané vysledky: Pacient bude poucen, Ze v piipadé nutnost si pfivola
personal.

Osetrovatelske intervence:

e Dbej na soukromi pacienta.

e Zajisti ptisluSné pomiicky.

e Predchézej riziku padu pacienta.

e Zamgér se na prevenci vzniku poruchy vyprazdiovani stiev.

Zhodnoceni: Pacient verbalizuje spokojenost, ze miize vykonat potfebu na

WC kfesle.

8. 00011 Zacpa 7 diivodu sniZené stievni peristaltiky a nedostatku tekutin
Subjektivne: snizeni frekvence vyprazdiiovani stolice
Objektivne: snizeni télesné aktivity az nepohyblivost pacienta
Ocekavané vysledky: Pacient vypije pravidelné¢ az 2000 ml tekutin denn¢.
Pacient znd potraviny bohaté na vlakninu.
Osetrovatelské intervence:
e Zjisti pfi€iny zacpy a poruchy ve vyluCovani stolice.
e Ptej se na bolest pti defekaci, kterd miize byt zpisobend hemeroidy.
e Zajisti dostatecnou hygienu po vyprazdiiovani a oSetfeni kone¢niku.

e Edukuj nemocného o nacviku vyprazdiiovaciho refluxu.
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Zhodnoceni: 1 ptes pravidelné podavani tekutin, stravy bohaté na vlakninu a
masaze bficha ma pacient stalé problémy s vyprazdiiovanim stolice z divodu
snizené stfevni peristaltiky.
00148 Strach ze smrti 7 ditvodu v termindlnim stidiu ALS a duSeni
Subjektivneé: Pacient ma strach ze smrti.
Objektivne: Pacient je ustraseny, place, nervozni.
Ocekavané vysledky: Pacient je schopen rozpoznat objekt strach a mluvit o
ném.
Osetrovatelské intervence:

e Nalezni zdroj strachu.

e Sleduyj télesné projevy strachu

e Podej dostatek informaci v ramci své kompetence tak, aby jim

nemocny rozumel.

e Snaz se pacienta odpoutat od zdroje strachu vhodnou relaxaci

Zhodnoceni: U pacienta nedoslo k eliminaci strachu ze smrti. Pacientova

jedina opora je jeho manzelka, déti a pratelé.

11.10.3 Potencionalni oSetfovatelské diagnézy

10. 00039 Riziko aspirace z ditvodu poruchy polykdni

11.

Ocekavané vysledky: Pacient i jeho rodina rozpoznaji rizikové faktory
vyvolavajici aspiraci.
Osetrovatelské intervence:
e Zajisti odsavacku a odsavaci katétr k 1azku pacienta.
e Provad¢j zapisy do oSetfovatelské dokumentace.
e Zajisti zvySenou polohu pacienta béhem jidla.
e Nepodavej stravu piili§ studenou ani horkou.
e Informuj pacienta i jeho rodinu o pfiznacich aspirace a preventivnich
opatienich.
Zhodnoceni: U pacienta nedoslo k aspiraci slin ani jidla.
00155 Riziko padu 7 ditvodu zhorSené pohyblivosti
Ocekavané vysledky: Pacient umi dobfe pouzivat kompenzacni pomucky.
Prostiedi v okoli pacienta je bezpecné.

Osetrovatelske intervence:
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Zajisti bezpecné prostiedi v okoli pacienta.

Vsime;j si spravnosti pouzivani kompenzacnich pomiicek u pacienta.
Edukuj pacienta v pouzivani kompenzacnich pomucek.

Poskytni literaturu, letdky a brozury, které mapuji riziko padu a

preventivni opatieni.

Zhodnoceni: U pacienta nedoslo k padu

12. 00047 Riziko poruSeni kozni integrity 7 ditvodu zhorSené pohyblivosti

Ocekavané vysledky: Pacient si osvojil navyky, chovani a techniky

s preventivnim G¢inkem na poruseni kize.

Osetrovatelske intervence:

Povs§imni si celkového oslabeni, snizeni mobility.

Zhodnot’ vzhled kiize a svalové hmoty.

Zjisti uzivani 1éku.

Posud’ riziko vzniku dekubitt dle skély (Nortonova)

Pecuyj striktné o hygienu kiize, pouZzivej jemna mydla.

Kuzi jemné a ditkladné osus a vetfi zvla¢nujici krém.

Udrzuj lizko suché a Cisté.

Meén polohu pacienta pravidelné podle casového harmonogramu
Upozorni pacienta i jeho rodinu na vyznam pravidelné péce o kiizi pfi
prevenci problémd.

Doporu¢ zvedani dolnich koncetin pii sezeni jako prevenci proti

otokum.

Zhodnoceni: U pacienta se snizilo riziko vzniku dekubitd.
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DISKUZE

Hlavnim cilem bakalarské prace bylo zaméfit se na péci o pacienty, ktefi se
s onemocnénim potykali pfiblizné 3 roky. Tedy zaméfit se na problémy, které doprovaze;ji
pacienty s amyotrofickou lateradlni skler6zou v komplexni oSetfovatelské péci.
Praktickym vystupem bakalarské prace bylo edukovat vetfejnost, jak peovat o pacienty
s timto onemocnénim a jak pifipadné pacientim s amyotrofickou lateralni skler6zou
pomoci.

K dal$im ciliim préace bylo poskytnout ndhled na péci o pacienta s amyotrofickou
laterdlni sklerézou se zdiiraznénim, jak sestra mize poskytnout kvalitni pé¢i o pacienta a
jak je mozné o pacienta peCovat v domacim prostredi.

V kazuistikach, které byly v této oblasti vénovany, byl popsan prib¢eh klasické
amyotrofické lateralni sklerdzy s odliSnym prib&hem.

Osetiovatelska péce u pacienta s amyotrofickou lateralni skler6zou by méla byt
poskytovana individuadlné¢ v zavislosti na formé, respektive klinického obrazu
onemocnéni. V ramci kazuistického Setfeni jsme poskytovali oSetfovatelskou péci
pacientiim, ktefi s touto nemoci maji zkuSenosti alesponi 2 roky. U prvniho pacienta se
jednalo o onemocnéni motoneuronu neboli amyotrofickou lateralni skler6zu, kterd méla
u pacienta vyrazn¢ rychly priitbéh. Vyrazné také zhorsila hybnost pacienta, ktera zacala
slabosti na levé dolni konéeting€, dokonce fascikulacemi na obou dolnich koncetinach. Jiz
zminéné problémy upoutaly pacienta na elektricky vozik a také je pacient odkdzan na
pomoc druhé osoby. Pti poskytovani oSetiovatelské péce vztahujici se na vSechny potieby
bylo nutné stanovit oSetiovatelské¢ diagnézy u kazdého pacienta zcela individualné.
Diagnézy byly sestaveny na zakladé aktudlniho zdravotniho stavu pacientd. U pacienta
Slo hlavné o oslabené dychani, deficit sebepéce v hygiené a koupani, oblékani a Gipravu
zevnéjSku, vyprazdinovani, zhorSenou pohyblivost, poruchu polykani, zacpu,
nedostate¢nou vyzivu, strach ze smrti. U druhé pacientky dominovaly poruchy hybnosti
a strach ze smrti. U tfetiho pacienta dominovaly poruchy polykani, oslabené dychani,
deficit sebepéce pii oblékani a Gpravy zevnéjsku, hygieny a koupéni, vyprazdiovani,
zhorSena pohyblivost, strach ze smrti, zacpa, nedostate¢nd vyziva.

U vSech pacienti piredstavovalo komplikaci oslabené dychdni zplsobené
zahlenénim a neschopnosti nahromadény sekret z dychacich cest odkaslat. Dilezitym

faktorem v komplexni oSetfovatelské péci bylo provadéni odsavani z dychacich cest a

72



toaleta dutiny ustni. Pfi duSnosti pacienti pocitovali strach, obavy a tzkost, proto bylo
vhodné podporovat je k vyjadreni t€chto emoci.

Pacienti vykazovali obtize i v oblasti vyzivy. U vSech pacientli dominovala
porucha polykani, nedostatek vyzivy a deficit sebepéce pfi télesnych tekutin. U vSech
pacientll bylo nutné jim dopoméhat pfi stravovani a zajistit jim vhodnou konzistenci
stravy. A vSak pfii stravovani téchto pacientli hrozilo riziko aspirace sousta a z diivodu
poruchy hybnosti nebyli pacienti schopni udrzet 1zicku.

Komunikace se dvéma pacienty byla trochu obtizna, ale aktivné odpovidali na
pokladané otazky. Tteti pacient mél zhorSenou komunikaci, a proto byly poskytovany
informace jeho zdkonnym zdstupcem, tedy manzelkou. Pacient byl vSak u rozhovoru
pfitomen.

Spole¢nymi komplikacemi téchto kazuistik byla rovnéz zhorSend pohyblivost,

porucha polykéni, oslabené dychani, nedostatecnd vyziva.

Dopad onemocnéni na kvalitu Zivota

Kristyna Manova ve své bakaldiské praci hodnoti kvalitu zivota pacientky
s klasickou amyotrofickou laterdlni sklerézou, se kterou ,.bojovala“ 2 roky (2010 —
2012). Hlavnimi problémy byly imobilita, porucha polykani, pacientka mohla pohybovat
hornimi koncetinami, coz zdrovenn byla jeji komunikaéni pomutcka. To znamend, Ze
pacientka se dorozumivala pisemné nebo psala na mobilni telefon. Z rozhovoru
s pacientkou je patrné, Ze ji diagndza amyotroficka lateralni skler6za zménila Zivot, ale 1
pfes tuto skutecnost je pacientka zavisld na pomoci druhych. Udéava, Ze nelze srovnavat
kvalitu zivota pfed a s onemocnénim, i1 piesto mé pacientka strach ze smrti souvisejici
s onemocnénim. Boji se uduseni.

Vyznamnou roli hraje ptfedevSim to, Ze pacienti s amyotrofickou lateralni
skler6zou jsou odkazani na pomoc druhé osoby, a také celkova ztrata zajmt a ¢innosti,
které jsou spojeny s pohybem. ZhorSenou kvalitu zivota udavaji pacienti v komunikaci,
protoze se dorozumivaji pouze gesty a kyvanim hlavy.

U pacientii s amyotrofickou lateralni sklerézou je velmi dilezité reagovat na
zmény zdravotniho stavu vcas a vyuzit metody, které zlepSuji kvalitu jejich Zivota.
V oblasti mobility se jedna o vyuziti kompenzacnich pomticek, jako je elektricky vozik,
ktery pacientim pohyb usnadiiuje. V oblasti vyzivy je nutné myslet na zavedeni PEG

nebo NGS, a to pfedevsim u pacientli s onemocnénim bulbarni formy. Tito pacienti maji
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dysfagii a je u nich velké riziko aspirace. U poruchy dychdni se vyuZzije uméla plicni

ventilace (UPV).

Prognoza onemocnéni

Vzhledem k tomu, Ze amyotrofickd laterdlni skler6za je nevylécitelné
onemocnéni, jeji progndza je nepiizniva. MUDr. Petr Ridzon a MUDr. Radim Mazanec,
autofi Clanku Paliativni péfe u termindlnich stavli chorob motorického neuronu
(MAZANEC, RIDZON, 2010) uvadi, e vétsina pacientti umira do 4 — 5 let od uvodnich
pfiznaki. MUDr. Eva VIckova ve svém textu Amyotroficka laterdlni sklerdza
(VLCKOVA, 2016) uvadi, ze vétsina pacientd od uréeni diagnézy umira do 3 — 4 let.
Velmi malé procento pacientl s amyotrofickou lateralni skler6zou od urceni diagnézy
umira do 10 let.

Trvani onemocnéni u pacienta prvni kazuistiky, ktery amyotrofickou lateralni
sklerozou ,bojuje” druhym rokem, ma rychlou progresi. Pacient navstivil
neuromuskuldrni ambulanci se slabosti levé dolni koncetiny a netrvalo to ani 5 mésicti a
pacient byl upoutdn na koleckovém kiesle. Pacientka v kazuistice druhé zase ,,bojuje*
s onemocnénim 16 mésicli a pacient ve tieti kazuistice za podpory své rodiny a ptatel
»statecné bojuje” s onemocnénim 48 mésici. Tito dva pacienti maji onemocnéni
s pomalou progresi.

Vétime, Ze je dilezité, aby pacienti s ALS neztraceli nad&ji a viru, nevzdavali se
a ,,probojovali se k vitézstvi“ nad touto zavaznou diagndézou za podpory jejich rodiny a
do poslednich sil si uzivali zivota.

Domnivame se, ze cile, které jsme si v nasi praci vyty¢ili, byly splnény:

o  Charakterizovali jsme amyotrofickou lateralni sklerozu z hlediska jejich
pricin, klinického obrazu, diagnostiky, léchy.

o Vypracovali jsme oblasti osetrovatelského procesu u pacientii
s amyotrofickou lateralni sklerozou.

o Sestavili jsme oSetrovatelsky plan u vybranych pacientit s amyotrofickou
lateralni sklerozou s ohledem na jejich bio-psycho-socialni a spiritudlni
potieby a urcili tak probléemy osetFovatelské péce, a prispéli tak ke

zkvalitnéni osetrovatelské péce o tyto vazneé nemocné pacienty.
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VYSTUP DO PRAXE

Jako vystup do praxe jsme vybrali edukaéni plan, ktery je zaméfeny na dechova

cviceni.

Edukacni plan
Ucel: Naugit pacienta dechova cviteni pro zvladani stavii tizkosti a strachu a uziti
relaxacnich technik.
Cil: Pacient si 35 minutach osvoji relaxacni techniky a dechova cviceni pro zvlddani stavi
uzkosti a strachu.
Kognitivni oblast:
Pacient pochopi vyznam relaxacnich technik a dechovych cviceni.
Hlavni body planu: Vysvétlit pacientovi ucel relaxacnich technik a dechovych cviceni,
zdiiraznit jejich prospésnost pro zvladani stavli uzkosti a strachu.
Metoda prezentace: rozhovor
Casovia dotace: 10 minut
Pomuicky: edukacni material, literatura
Hodnoceni: Pacient pochopil vyznam relaxac¢nich technik a dechovych cviceni.
Afektivni oblast:
Pacient vyjadiil své pocity v souvislosti se spravnym provadénim relaxacnich
technik a dechovych cviceni.
Hlavni body planu: Vyzvat pacienta, aby vyjadril své pocity a obavy.
Metoda prezentace: diskuze
Casovia dotace: 15 minut
Hodnoceni: Pacient vyjadfil své pocity i obavy.
Psychomotorickd oblast:
Pacient se nauc¢i pouzivat relaxa¢ni techniky a dechova cviceni.
Hlavni body planu: Ukéazat pacientovi spravné provadéni relaxacnich technik a
dechovych cviceni.
Metoda prezentace: ukazka
Casovia dotace: 10 minut

Hodnoceni: Pacient sam piedvede relaxa¢ni techniky a dechova cviceni.
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ZAVER

Nase bakalai'skd prace byla zaméfena na problémy oSetfovatelské péce u pacientti
v termindlnim stddiu onemocnéni. Na tomto misté bychom radi zduraznili nasledujici
poznatky.

Pii poskytovani oSetiovatelské péce pacientim s ALS je nutné piistupovat piisné
individudlné s ohledem na aktudlni problémy a zdravotni stav klientl. Vzhledem
k prognéze onemocnéni je vhodné reagovat na v§echny zmény zdravotniho stavu vcas.

Dulezitou soucasti pée o pacienty s ALS je také edukace, ktera muze byt
zamé&fena na fyzické i psychické problémy pacienta.

Pacientim se nebojime pokladat otazky o strachu, tizkosti nebo smrti, z nasich
zkuSenosti vyplyva, ze pacienti jsou ochotni oteviené sdélovat své problémy.

V této bakalafské praci jsme se snazili analyzovat amyotrofickou lateralni
sklerozu jako zadvazné onemocnéni, které ze dne na den méni Zivot jak pacienta
samotného, tak i zivot jeho rodiny. Poskytnuti péce u pacientl sice se stejnou formou
onemocnéni a s odliSnym stddiem onemocnéni se dozvidame, jak dokaze byt
amyotroficka lateralni skler6za zakeind. Rodiny, ktefi pecuji o své nemocné doma, si
zasluhuji obdiv a uctu. Péce o pacienty s amyotrofickou lateralni sklerézou je velice
naroc¢na, a to pfedevsim psychicky, nebot’ ALS sebou piindsi zhorSujici se zdravotni stav
a prohlubujici se strach ze smrti.

Vzhledem k tomu, Ze se problematice amyotrofické lateralni skler6ze nevénoval
dostatek pozornosti, doporucili bychom jako dalsi pfedmét jejiho zkoumani etické a
psychologické aspekty u pacientli s amyotrofickou lateralni skler6zou, socidlni dopad

nemoci.
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SEZNAM ZKRATEK

ALS amyotroficka lateralni skler6za

MND motor neuron diseases

UMN horni motoneuron

LMN dolni motoneuron

WFEN Svétova federace neurologie

SALS sporadickd amyotroficka lateralni skler6za
SMA spinalni muskuldrni atrofie

BSMA bulbospindlni muskularni atrofie

PBP progresivni bulbarni paralyza

FALS familiarni amyotroficka lateralni skleroza

CuZn - SOD zinek méd’naty — superoxid dismutaza

EMG elektromyografie

SPG hereditarni spasticka paraplegie
PLS primarni lateralni skleroza

HK horni koncetina

DK dolni koncetina

MEP motorické evokované potencialy

SPG4 + SPG7 spastin + paraplegin

CNS +PNS  centralni nervovy systém + periferni nervovy systém

PEG perkutdnni endoskopicka gastrostomie

MMN multifokalni motoricka neuropatie

UPV uméla plicni ventilace

SSRI serotonin

FVC vitalni kapacita plic

OCHRIP oddéleni chronické resuscitacni a intenzivni péce
BiPAP bimodal positive airway pressure

RZP rychlé zachranna pomoc

ZTP zdravotni télesné postizeni
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Ptiloha ¢.1

e = =ff= FAKULTNi NEMOCNICE PLZEN
AT SESEE —— - = == = = e
i . mmw  Utvar naméstka pro osetiovatelskou pééi
oy ) Edvarda Benese 13, 305 99 Plzef - Bory
r— A — alej Svobody 80, 304 60 Pizef - Lochotin
FAKULTNI NEMOCNICE PLZER 1CO 00669806 tel.: 377 401 111, 377 103 111
VaZena pani

Denisa Kfenova

Studentka oboru VSeobecné sestra

Katedra oSetiovatelstvi a porodni asistence, Fakulta zdravotnickych studii
Zapadoceska univerzita v Plzni

Povoleni sbéru informaci ve FN Plzen

Na zakladé Vadi Zadosti Vam jménem Utvaru naméstkyné pro osetfovatelskou pédi FN Plzefi
povoluji sbér informaci o |ééebnych metodach a oSetfovatelskych postupech, véetné& rozhovort
s vybranymi pacienty, na Neurologické kiinice (NERV) FN Plzei. Tento souhlas je vydavan
v souvislosti se sbérem podklad(i pro vypracovani Vasi bakalaiské prace s ndzvem ,Problematika

ALS".

Podminky, za kterych Vam bude umoZnéna realizace Vaseho Setfeni ve FN Plzefi:

. Vrchni sestra NERV souhlasi s Vasim postupem.
. Vase Setfeni osobné povedete.
. Vase Setfeni nenarusi chod pracovi§té ve smyslu provozniho zajisténi dle platnych smérmic

FN Plzen, ochrany dat pacientdl a dodrzovani Hygienického planu FN Plzen. Vase Setfeni
bude provedeno za dodrZeni vS§ech legislativnich norem, zejména s ohledem na platnost
zakona €. 372/2011 Sb., o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich poskytovani,
v platném znéni.

° Sbér informaci budete provadét v dobé vasi, Skolou schvalené, odborné praxe a pod pfimym
\{edenim pani Mgr. Lucie Posseftové, vrchni sestry NERV FN Pizeri.
e Udaje ze zdravotnické dokumentace pacientt, které budou uvedeny ve Va$i praci, musi byt

zcela anonymizovany.

Po zpracovani Vami zjiSténych tdaju poskytnete Zdravotnickému oddéleni / klinice &i
Organizaénimu celku FN Plzefi zavéry Vaseho Setfeni, pokud o né projevi opravnény
pracovnik ZOK / OC zajem a budete se aktivné podilet na pfipadné prezentaci vysledk
VaSeho Setfeni na vzdélavacich akcich pofadanych FN Pizer.

Toto povoleni nezaklada povinnost zdravotnickych pracovnik( / pacientd s VAmi spolupracovat, pokud
by spoluprace s Vami naruSovala pinéni pracovnich povinnosti zaméstnanct, jejich soukromi, pokud
by spolupraci s Vami pacienti pocifovali jako Gjmu & s dotazovanim nevyslovili souhlas. Ugast
zdravotnickych pracovniki / pacientii na Vaem Setfeni je dobrovolna.

Pfeji Vam hodné uspéchu pfi studiu.

Magr. Bc. Svétluse Chabrova
manazerka pro vzdélgvani a vjuku NELZP
zastupkyné ndméstkyné pro 0s. péci

Utvar néméstkyné pro os. pééi FN Plzefi

tel.. 377 103 204, 377 402 207
e-mail: chabrovas@fnplzen.cz

20.9.2017
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INFORMOVANY SOUHLAS

NAZEV BAKALARSKE PRACE
Problématika ALS

STUDENT

jméno Denisa Kienova

Katedra oSetfovatelstvi a porodni asistence
Fakulta zdravotnickych studii ZCU

e-mail dekr95@seznam.cz

VEDOUCI BP:

jméno Mgr. Lucie Posseltova

Katedra oSetfovatelstvi a porodni asistence
Fakulta zdravotnickych studii ZCU

e-mail posseltoval@fnplzen.cz

CIL STUDIE

Cilem studie je... Zjistit vice informaci o ALS, zmapovat vyskyt ALS v populaci, rozdil mezi
ALS a jinymi neurologickymi nemocemi, informace o kvalit& Zivota s ALS, zjistit moZnosti
intervence sestry pii uspokojovani potieb pacienta s ALS.

S VaSim svolenim bude proveden rozhovor s Vami, ktery bude zaznamenan na diktafon.
Pofizeny zéznam nebude sdilen nikym jinym neZ studentem a vedoucim bakalafské prace.
Zaznamy budou ihned po kompletaci studie vymazany. Uryvky zrozhovoru mohou byt
pouzity pfi prezentaci studie, ale tyto citace budou vzdy anonymni. Vase identita nebude
rozpoznana, bude pouzit pseudonym.

Nemusite odpovidat na zadné specifické otazky, pokud nebudete sam/sama chtit, a miZete
také kdykoliv odstoupit od rozhovoru nebo studie.

SOUHLAS S VYZKUMEM

souhlasim sucasti ve vyzkumné studii. Souhlasim se zéznamem rozhovoru na diktafon.
Rozumim, Ze mohu kdykoliv od rozhovoru nebo studie odstoupit a Ze citace rozhovoru budou
pouzity anonymné, nebudu ve studii identifikovéana.




Ptiloha ¢. 3

Seznam otazek standardizovaného rozhovoru

Kdy Vam bylo onemocnéni diagnostikovano?
Jak jste pfijal/a zpravu o své nemoci?

Jak se u Vas zagala nemoc projevovat?
Dochéazite do nemocnice na n&jaka vySetieni?
Dochazite na fyzioterapii?

Jaké méte rodinné zazemi?

Meél n€kdo z Vasi rodiny totéZ onemocnéni?
Jaké léky uzivate?

Jste sobéstaény/a (oblékani, stravovani,...)?
Jakeé jsou Vase konicky?

Jaké jsou Vase plany do budoucna?



