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Streszczenie

Wstep: Zesp6t Aperta, nalezacy do chordéb rzadkich,
to genetycznie uwarunkowane wspotwystepowanie duzych
wad wrodzonych. Zmiany gtéwnie w obrebie czaszki, twarzo-
czaszki i koficzyn uniemozliwiajg dzieciom normalny rozwéj
fizyczny i psychiczny.

Cel pracy: Préba opracowania i przedstawienia komplek-
sowego planu opieki pielegniarskiej nad dzieckiem z zespo-
tem Aperta z uwzglednieniem sfer bio-psycho-spotecznych
pacjentki oraz jej rodziny.

Materiat i metody: W pracy wykorzystano metode stu-
dium indywidualnego przypadku. Do zebrania informacji
postuzono sie technikami badawczymi, takimi jak analiza
dokumentacji medycznej, bezposrednia obserwacja chorego,
wywiad oraz dokonano niezbednych pomiaréw parametréw
zyciowych.

Wyniki: Najbardzie] istotne problemy zdrowotne pacjent-
ki z zespotem Aperta dotycza zagrozenia zycia na skutek
wzrostu cisnienia Srédczaszkowego, bezdechéw, zalegania
wydzieliny w drogach oddechowych, obecnosci rurki trache-
ostomijnej w tchawicy, trudnosci w przyjmowaniu pokarméw.

Whioski: Realnym ryzykiem jest wykluczenie dziecka
przez réwiesnikdw i spoteczefistwo z powodu odmiennego
wygladu.

Stowa kluczowe: diagnoza pielegniarska, studium przypad-
ku, zespét Aperta.
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Summary

Introduction: Apert syndrome is the genetically deter-
mined occurrence of several large congenital abnormalities
that build up the clinical picture. It is a disease that occurs
rarely.

Aim of the study: Attempt to develop and present a
comprehensive nursing care plan over a child with Apert syn-
drome, taking into account the patient’s bio-psycho-social
spheres and his family.

Material and methods: An individual case study method
was used in the work. Documentation analysis medical super-
vision, direct observation of the patient, an interview, and the
necessary measurements were made vital signs were used to
gather the information to research techniques.

Results: The most important health problems of a patient
with Apert syndrome are life-threatening as a result of in-
creased intracranial pressure, apnoea, retention secretions in
the airways, tracheostomy tube in the trachea, and difficulties
with food intake.

Conclusions: There is a risk that the child is excluded by
their peers and society because of their different appearance.

Key words: nursing diagnosis, case study, Apert syndrome.
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Wstep

Choroby rzadkie wedtug Komisji Europejskiej dotykaja
nie wiecej niz 5 na 10 tys. 0séb [1]. Do tej kategorii zalicza-
ny jest zesp6t Aperta. Zachorowalnos¢é szacowana jest na
1/65 000 urodzonych zywych dzieci. Zespét dziedziczony
jest autosomalnie dominujaco [2]. Wystepowanie zespotu
Aperta wigze sie z mutacja w receptorze 2. czynnika wzro-
stu fibroblastéw FGFR2. Choroba uaktywniana jest przez
dwie mutacje: Ser252Trp i Pro253Arg [3]. Ryzyko wysta-
pienia tego zespotu wzrasta z wiekiem ojca. Ze wzgledu
na fakt, ze chorzy zazwyczaj nie posiadaja potomstwa,
98% mutacji jest de novo, czyli powstaja na skutek spon-
tanicznej mutacji genowej [4].

Chorobe charakteryzuje zbyt szybki zrost kosci czasz-
ki (kraniosynostoza) i znieksztatcenie kosci czotowych,
co prowadzi do wystepowania wiezowatej czaszki mé-
zgowej, krotkogtowia oraz dysmorfii i hipoplazji srodko-
wej czesci twarzy i zuchwy [4]. Kraniosynostoza moze byé
przyczyng wystepowania wentrikulomegalii i wodogto-
wia oraz wzrostu ciénienia Srodczaszkowego [5]. Towa-
rzyszacy rozszczep podniebienia powoduje uposledzenie
przetykania, wentylacji ucha srodkowego przez trabki
stuchowe i wypowiadania gtosek [6]. Skutkuje to zabu-
rzeniami mowy i stuchu oraz nawracajacymi infekcjami
ucha srodkowego. W pézniejszych fazach rozwojowych
dziecka utrudnia to integracje z réwiesnikami [7]. Dodat-
kowo moga wystepowac wady zgryzu spowodowane zbyt
pdznym wyrzynaniem sie zebdw i ich nieodpowiednim
ustawieniem [5]. Hipoplazja i dysmorfia srodkowej czesci
twarzy obejmuje jej asymetrie, hiperteloryzm oczny, wy-
trzeszcz wynikajacy ze sptycenia oczodotdw, skosne usta-
wienie szpar powiekowych i ich niedomykanie. Nos jest
krétki, z szeroka i ptaska nasada oraz skierowanymi ku
gorze nozdrzami. Kaciki ust ukierunkowane sg ku dotowi.
Matzowiny uszne potozone sa nisko [4]. Nieprawidtowo
osadzone oczodoty i wytrzeszcz moga prowadzi¢ do zabu-
rzeh widzenia i braku prawidtowe]j percepcji wzrokowej,
bardzo waznej w rozwoju dziecka [8]. Ponadto moze po-
jawi¢ sie syndaktylia lub niedorozwéj catej dtoni z palco-
zrostem, ktére moga dotyczyé réwniez palcéw stopy [9].
Charakterystyczna  jest reka tyzkowata  (inaczej
reka Aperta), czyli niedorozwdj catej reki i palcozro-
stu ztozonego [5]. Zrodniecie palcow moze prowa-
dzi¢ do skrzywienia i miejscowych przykurczéw [10].
Pacjenciosiagajanizszywzrostciata.Pozatym czestowyste-
puja wady uktadu oddechowego, moczowego, rozrodcze-
go, rzadko pokarmowego i sercowo-naczyniowego, wady
neurologiczne i zmiany skérne. Niepetnosprawnosé umy-
stowa diagnozowana jest zazwyczaj w stopniu lekkim [4].
Wrodzone zarosniecie nozdrzy tylnych, objawiajace sie
okresowa sinicg, narastajacg w trakcie karmienia oraz
niewydolnoscia oddechowa, stanowi stan zagrozenia zy-
cia. Dysfunkcje te moga ustapi¢ w trakcie ptaczu. W kon-
sekwencji istnieje ryzyko rozwiniecia sie zachtystowego
zapalenia ptuc [11]. Obturacyjny bezdech senny charak-

terystyczny dla pacjentéw z rozpoznanym zespotem Aper-
ta (OBPS) spowodowany jest deformacjami i hipoplazjg
Srodkowej czedci twarzy [12]. Zdarza sie, ze zaburzenia
oddychania wymagaja ze wzgledu na ryzyko wystapienia
niedotlenienia mézgu i zaburzeh rozwojowych zabezpie-
czenia petnego przeptywu powietrza przez drogi oddecho-
we poprzez wykonanie tracheotomii [5].

Cel pracy

Celem pracy jest proba opracowania i przedstawie-
nie interdyscyplinarnego planu opieki pielegniarskiej
nad dzieckiem z zespotem Aperta z uwzglednieniem
sfer bio-psycho-spotecznych pacjentki oraz jej rodziny.

Materiat i metody

W pracy wykorzystano metode studium indywidu-
alnego przypadku. Przeprowadzono badanie podmio-
towe oraz przedmiotowe. Do zebrania informacji po-
stuzono sie technikami badawczymi, takimi jak analiza
dokumentacji medycznej, bezposrednia obserwacja
chorego, wywiad oraz dokonano niezbednych pomia-

row parametréw zyciowych [13].

Opis indywidualnego przypadku

Dziewczynka urodzita sie w 2017 r, w 40. tygodniu
cigzy, droga ciecia cesarskiego ze wzgledu na zagrozenie
wystapienia u matki rzucawki. Dziecko otrzymato 7/10
punktéow w skali Apgar. Po wstepnych badaniach posta-
wiono diagnoze — zesp6t Aperta. W wieku 4 miesiecy z po-
wodu narastajacego cisnienia srodczaszkowego pacjent-
ka zostata hospitalizowana w Uniwersyteckim Szpitalu
Dzieciecym w Krakowie, gdzie przeprowadzono zabieg
implantacji zastawki komorowo-otrzewnowej.

W Wojewddzkim Specjalistycznym Szpitalu Dziecie-
cym w Olsztynie (WSSD) na Oddziale Chirurgii Gtowy i Szyi
pacjentka hospitalizowana byta po raz pierwszy w wieku
6 miesiecy w celu przeprowadzenia zabiegu plastyki skle-
pienia i podstawy czaszki. W badaniu przedmiotowym
stwierdzono: nadmierng potliwos¢, tamliwosé paznokdi,
rzadkie brwi, niedob6r pigmentu w skorze. Zaobserwo-
wano takze liczne odchylenia w uktadzie kostnym, w tym
syndaktylie palcow rak i stop z ich skroceniem, czaszke
wiezowatg, wyczuwalne ubytki w pokrywie czaszki oraz
stopy konsko-szpotawe. Zidentyfikowano réwniez wro-
dzong anomalie zyt. W badaniu USG zauwazono brak pe-
cherzyka z6tciowego. Po konsultacji kardiologicznej zdia-
gnozowano niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej. Widok
twarzy z przodu pozwolit stwierdzi¢ wysklepienie gérnego
pietra czesci twarzowej czaszki, szerokie i ptaskie czoto,
szeroka nasade nosa i nozdrzy skierowanych do gory, ni-
sko osadzone uszy. Dziewczynka miata ptytkie oczodoty
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i obustronny wytrzeszcz gatek ocznych, zeza rozbieznego,
ptoze powiek ocznych, niedomykanie szpar powiekowych
i ich antymongoidalne ustawienie. W wygladzie dziecka
wyszczegblniono takze hipoplazje srodkowej czesci twa-
rzy, wargi kompetentne, przodozgryz rzekomy i czesciowo
otwarty zgryz. Poza tym zwrécono uwage na obustronne
zwezenie szczeki oraz gotyckie podniebienie z obecnym
rozszczepem.

Konsultacja psychologiczna wykazata obnizony
ogoblny rozwdj psychomotoryczny. Pacjentka prezento-
wata niski poziom umiejetnosci manualnych, spotecz-
nych i motorycznych. Potrafita chwytaé przedmioty
umieszczone w dtoni, byta zainteresowana odbiciem
w lustrze, reagowata na gtos i chetnie wokalizowata.
Konsultacja neurologopedyczna wykazata, ze dziecko
karmione jest butelka z powiekszong dziurkg pokar-
mem pétptynnym, papkowatym. W trakcie karmienia
oraz po nim wystepowato czeste ulewanie pokarmu no-
sem. Pacjentka nie potrafita pobiera¢ pokarmu z tyzecz-
ki. Od niedawna nawiazywata kontakt wzrokowy i Sle-
dzita wzrokiem. Gaworzyta i wokalizowata samogtoski.

Z wywiadu przeprowadzonego z rodzicami uzyska-
no informacje dotyczace historii leczenia. Pacjentka
znajdowata sie pod opieka osrodka rehabilitacyjnego,
uczestniczyta w zajeciach z psychologiem, pedagogiem
i neurologopeda. Warunki bytowe uznano za bardzo
dobre. Dziewczynka miata swéj pokéj dostosowany do
jej potrzeb. Utrzymaniem finansowym rodziny zajmo-
wat sie ojciec dziecka. Matka sprawowata catodobowa
opieke.

Zabieg chirurgiczny zostat przeprowadzony 11 stycz-
nia 2018 r. Po operacji dziecko przetransportowano na
oddziat intensywnej terapii (OIOM), gdzie przebywato
24 godziny. Po zabiegu zastosowano suchy, kryty opa-
trunek na okolice rany pooperacyjnej, wigczono lecze-
nie przeciwb6lowe oraz antybiotykoterapie i profilakty-
ke przeciwodlezynowa. W kolejnej dobie pooperacyjnej
wigczono diete ptynna wzmocniong, wysokoenerge-
tyczna (3-5 tys. kcal/dobe). Po trzech dobach pacjentka
zostata wypisana ze szpitala w stanie stabilnym z zale-
ceniami lekarskimi i pielegniarskimi.

13 stycznia 2019 r. pacjentka zostata przyjeta do
WSSD na Oddziat Chirurgii Gtowy i Szyi w celu leczenia
operacyjnego wady czaszki w zespole Aperta. W drugim
dniu pobytu w szpitalu dziecko przeniesiono na oddziat
ogoblnopediatryczny z powodu narastajacej dusznosci
i zageszczenia ropnej wydzieliny w drogach oddecho-
wych. Zdiagnozowano zakazenie drég oddechowych
i zapalenie oskrzeli. W trakcie tej hospitalizacji wy-
stapit u dziewczynki takze niezyt zotagdkowo-jelitowy
z przejsciowa niedroznoscig porazenng jelit. Plano-
wany zabieg zostat z tego wzgledu odroczony. Rekon-
strukcje sklepienia i podstawy czaszki przeprowadzono
29 marca 2019 r. W trakcie zabiegu z uwagi na wy-
trzeszcz gatek ocznych i ptoze powiek zaszyto szpary
powiekowe. Po zabiegu chirurgicznym pacjentke prze-

68

kazano na OIOM w celu stabilizacji stanu ogoblnego.
W trakcie hospitalizacji dziecka wystapity odlezyny
pierwszego stopnia w okolicy kosci krzyzowej. Dziew-
czynka zostata wypisana ze szpitala z zaleceniem kon-
troli w poradni neurochirurgiczne;j.

13 lutego 2020 r. pacjentka zostata kolejny raz
planowo przyjeta na Oddziat Gtowy i Szyi WSSD
ze wskazaniem drenazu jamy bebenkowej i operacyjne-
go leczenia rozszczepu podniebienia. 14 lutego 2020 r.
wykonano zabieg. W nastepnej dobie dziecko byto apa-
tyczne, zaobserwowano zwiekszong ilos¢ wydzieliny
w drogach oddechowych oraz spadki poziomu saturacji
do 81% w czasie niepokoju. Wigczono tlenoterapie bier-
na z uzyciem maski o przeptywie 4 |/min, podczas kté-
rej poziom saturacji krwi wynosit 95-98%. Ze wzgledu
na zmiany zapalne okolicy rany pooperacyjnej dokona-
no rewizji rany oraz zmieniono opatrunek. Wykonano
kontrolnie rezonans magnetyczny gtowy w znieczule-
niu ogélnym. Po pieciu dobach pobytu w szpitalu pa-
cjentka zostata wypisana do domu w stanie stabilnym.

26 lutego 2020 r. dziecko powtdrnie zostato prze-
transportowane na ten sam oddziat WSSD ze szpitala
w Kielcach z powodu wystepujacych bezdechéw i spad-
koéw saturacji krwi. Wedtug rodzicéw od 22 lutego 2020r.
coérka goraczkowata, zmieniat sie charakter i miejsce
wystepowania zmian skérnych. W badaniu lekarskim
opisano wilgotne sluzéwki, uogélniong wysypke grud-
kowa, szmer pecherzykowy, cechy obturacji gérnych
drég oddechowych, Swiszczacy wdech oraz miarowa
akcje serca 120 uderzef/min. Pacjentka zostata zakwa-
lifikowana do ratujacej zycie tracheotomii wykonanej
w dniu przyjecia. Przebieg okotozabiegowy byt niepo-
wiktany, a stan pacjentki stabilny. Po zabiegu okresowo
obserwowano podwyzszong temperature ciata, styszal-
ne byty rzezenia nad rurka tracheostomijna. W drugiej
dobie pobytu dziecka w szpitalu zdiagnozowano odme
podskdrng okolicy szczytow klatki piersiowej. Wtaczo-
no antybiotykoterapie empiryczna. Diagnostyke roz-
szerzono o wykonanie kontrolnego zdjecia RTG klatki
piersiowej. Stan pacjentki w kolejnych dobach ustabi-
lizowat sie. Przeprowadzono edukacje z zakresu piele-
gnacji rurki tracheostomijnej zaréwno matki, jak i ojca
dziecka. Po weryfikacji umiejetnosci rodzicow dziecko
zostato wypisane do domu.

Wyniki

Diagnozy pielegniarskie sformutowano podczas ho-
spitalizacji dziecka na Oddziale Chirurgii Gtowy i Szyi
w WSSD, opierajac sie na klasyfikacji North American
Nursing Diagnosis Association (NANDA). Wykorzystanie
klasyfikacji diagnoz NANDA stwarza ptaszczyzne wie-
lowymiarowego podejscia do probleméw zdrowotnych
pacjenta, co zauwazyta Slusarska, diagnozujac potrze-
by opieki pielegniarskiej stanu bélu ostrego [14].
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Tabela 1. Diagnoza pielegniarska 1.

Diagnoza pielegniarska

Ryzyko wzrostu ci$nienia $rédczaszkowego

Cel dziatah pielegniarskich

Zapobieganie wzrostowi ciénienia srédczaszkowego

Planowane interwencje
pielegniarskie

* Ocena stanu ogolnego pacjentki, pomiar parametréw zyciowych: akcja serca, cidnienie tetnicze krwi,

saturacja krwi, liczba oddechéw, temperatura ciata, stan przytomnosci oparty na skali Glasgow

» Obserwacja pacjentki pod katem wystepowania objawéw wzmozonego cisnienia srédczaszkowego,

takich jak bol gtowy, wymioty, zaburzenia $wiadomosci, objawy oponowe, sztywnos¢ karku,

anizokoria (niedowtad nerwu Ill), zaburzenia widzenia, zaburzenia rownowagi, napady drgawkowe

« Utozenie pacjentki z gtowa uniesiong pod katem 30° w celu utatwienia odptywu krwi zylnej z mézgu

* Prowadzenie bilansu wodno-elektrolitowego poprzez okreslanie ciezaru pieluch jednorazowych
przed i po ich uzyciu

« Podanie lekéw przeciwobrzekowych na zlecenie lekarskie

» Udokumentowanie wykonanych czynnosci

Ocena dziatan pielegniar-
skich

Stan neurologiczny pacjentki stabilny. Chora nie bedzie dosSwiadczata epizodéw nieproporcjonalnego

wzrostu cisnienia srédczaszkowego, brak zagrozenia zycia

Tabela 2. Diagnoza pielegniarska 2.

Diagnoza pielegniarska

Utrudnione przyjmowanie pokarméw droga doustna z powodu zaburzer potykania
wynikajgcego z rozszczepu podniebienia

Cel dziatan pielegniarskich

Utatwienie spozywania positkéw, zapobieganie deficytom zywieniowym

Planowane interwencje
pielegniarskie

¢ Ocena stopnia zaburzen potykania i ulewania podczas karmienia dziecka

 Poznanie zywieniowych preferencji dziecka oraz techniki przyjmowania pokarméw w warunkach
domowych — rozmowa z mama pacjentki

« Zastosowanie smoczka z dziurkg od strony jezykowej i/lub butelki, ktérg mozna naciska¢ w celu
tatwiejszego uchodzenia pokarmu, odpowiednio gtebokie umieszczenie smoczka w jamie ustnej [15]

« Rozpoznawanie cichego, nieefektywnego ssania smoczka i efektywnego ssania podczas pobierania
pokarmu

« Podawanie positkéw powoli, w mniejszej ilosci, ale czesciej, robienie 2-3 przerw w trakcie karmienia,
aby dziecku sie odbito, czas karmienia nie powinien przekracza¢ 30 minut

* Przed kazdym karmieniem i po nim umycie woda jamy ustnej oraz nosowej [15]

« Utozenie dziecka w pozycji wysokiej lub potwysokiej (z wezgtowiem uniesionym pod katem 30-45°)
podczas oraz po karmieniu, nie uktada¢ dziecka na brzuchu

* Cykliczna kontrola masy ciata dziecka (przed i po karmieniu)

« Edukacja rodzicéw w zakresie zasad karmienia dziecka z rozszczepem podniebienia, obserwacja i ocena

wykonywanych przez nich czynnosci
« Konsultacja rodzica z dietetykiem klinicznym oraz neurologopeda
« Udokumentowanie wykonanych czynnosci

Ocena dziatan
pielegniarskich

Dziecko zdobedzie umiejetnos¢ skutecznego sposobu potykania bez krztuszenia sie lub kastania.
Ryzyko aspiracji tresci pokarmowej do drég oddechowych obnizy sie lub nie wystapi

Tabela 3. Diagnoza pielegniarska 3.

Diagnoza pielegniarska

Ryzyko traumatyzacji sluzéwki tchawicy wynikajace z utrzymania rurki tracheotomijnej

Cel dziatan pielegniarskich

Zapobieganie uszkodzeniom sluzéwki tchawicy

Planowane interwencje
pielegniarskie

« Ocena droznosci, szczelnosci i potozenia rurki

* Okreslenie iloci oraz charakteru wydzieliny w drogach oddechowych i rurce tracheostomijnej

» Ocena oddechu pacjentki (szybkosci, gtebokosci, miarowosci oddechow)

* Delikatne usuwanie wydzieliny z uzyciem cewnika o odpowiednim rozmiarze (1/2 $rednicy rurki
tracheostomijnej) za pomoca ssaka i jatowego cewnika zgodnie z procedurami

* Doktadne umocowanie rurki wokét szyi opaska mocujacg lub tasiemka bawetniana

« Utrzymywanie rurki w miejscu podczas zmiany tasiemki, wymiana mocowania rurki wedtug
obowigzujacej instrukgji (co 48 godzin badz w razie zabrudzenia)

« Ograniczenie dotykania okolicy rurki przez dziecko

 Uzywanie filtra oddechowego typu ,,sztuczny nos” w celu nawilzenia, ogrzania oraz oczyszczenia
powietrza wchodzacego do rurki tracheostomijnej

« Edukacja rodzicow w zakresie stosowania odpowiedniej odziezy dla dziecka (luznej w okolicy szyi),
wykonywania toalety ciata dziecka w tej okolicy, obserwacji stanu skéry i wysitku oddechowego

 Nauka rodzicow obstugi ssaka prézniowego, wykonywania toalety rurki tracheostomijnej

* Przekazanie rodzicom niezbednych informacji w formie graficznej na temat pielegnowania pacjentki
z rurka tracheostomijng w domu (ulotka)

* Udokumentowanie wykonanych czynnosci

Ocena dziatan pielegniarskich

Pacjentka bedzie odczuwata tatwos¢ oraz zdolnos¢ efektywnego oddychania

69



Pielegniarstwo Chirurgiczne i Angiologiczne 2/2022

Tabela 4. Diagnoza pielegniarska 4.

Diagnoza pielegniarska Utrudniona komunikacja z dzieckiem spowodowana niedostuchem obustronnym
oraz utrzymaniem rurki tracheostomijnej
Cel dziatan pielegniarskich Utatwienie komunikacji z pacjentka
Planowane interwencje » Ocena stopnia zaawansowania niedostuchu u dziecka i mozliwosci nawigzania z nim kontaktu

pielegniarskie

werbalnego oraz trudnosci w porozumiewaniu sie z powodu utrzymania rurki tracheostomijnej

* Empatia i cierpliwoé¢ podczas kontaktéw z dzieckiem

* Wtaczenie rodzicow dziecka do nawigzania kontaktu z pacjentka

« Ograniczenie ilosci dochodzacych bodzcoéw poprzez zamkniecie drzwi do sali, okien, wytaczenie
telewizora

» Méwienie do dziecka gtosno i wyraznie, bez zakrywania ust, utrzymywanie kontaktu wzrokowego
podczas rozmowy

* Przekazywanie informacji w sposéb dostosowany do wieku i rozwoju dziecka

» Uzywanie piktograméw w komunikacji z dzieckiem

» Wymiana rurki tracheostomijnej na typ foniatryczny, co utatwi wokalizacje

* Kontakt z neurologopeda, ktéry w profesjonalny sposéb nauczy rodzicéw i dziecko odpowiednich
¢wiczen oddechowych oraz artykulacyjnych

Ocena dziatan
pielegniarskich

Pacjentka bedzie zdolna do stosowania skutecznej techniki komunikacji adekwatnej do wieku
i poziomu rozwoju intelektualnego. Komunikacja bedzie spéjna w zakresie zachowan werbalnych
i niewerbalnych

Tabela 5. Diagnoza pielegniarska 5.

Diagnoza pielegniarska Utrudniony kontakt dziecka z rowiesnikami wynikajacy z deficytu intelektualnego pacjentki
Cel dziatan pielegniarskich Utatwienie kontaktéw dziecka z réwiesnikami

Planowane interwencje « Ocena stopnia samodzielnosci funkcjonowania pacjentki w grupie réwiesniczej
pielegniarskie » Umieszczenie pacjentki na sali z innymi dzie¢mi w podobnym przedziale wiekowym

« Organizowanie pacjentce zabaw z dzie¢mi przebywajacymi na oddziale

* Zachecanie rodzicéw i dziecka do uczestniczenia w zajeciach odbywajacych sie w Swietlicy
szpitalnej prowadzonych przez animatora

 Zapewnienie w Swietlicy szpitalnej odpowiednich zabawek, ksigzek, gier, muzyki w celu stymulacji
rozwoju dziecka

» Wspblne organizowanie uroczystosci przypadajacych w okresie przebywania dziecka w szpitalu —
urodziny, Swieta itp. przez zespét interdyscyplinarny oraz dzieci przebywajace na oddziale

* Kontakt z psychologiem

Ocena dziatan pielegniarskich  Dziecko bedzie zmotywowane do aktywnosci z innymi pacjentami w podobnym wieku

Tabela 6. Diagnoza pielegniarska 6.

Diagnoza
pielegniarska

Ryzyko wykluczenie dziecka przez rowiesnikéw i spoteczefistwo wynikajace z odmiennego wygladu

Cel dziatan
pielegniarskich

Zwiekszenie poczucia wtasnej wartosci dziecka

Planowane
interwencje
pielegniarskie

¢ Ocena relacji pomiedzy dzieckiem a réwiesnikami

« Nawigzanie przyjaznej relacji z dzieckiem i rodzicami, stworzenie atmosfery wzajemnego zaufania

« Edukacja pacjentki, rodziny i personelu medycznego w zakresie wystepujacej choroby rzadkiej, gtéwnie
jej objawdw powodujgcych zmiane wygladu dziecka

* Zachecanie rodzicow do méwienia o chorobie w spoteczefistwie, edukowanie znajomych

« Przyblizenie istoty wystepujacej u pacjentki choroby rzadkiej jego réwiesnikom w przedszkolu/szkole
w sposdb dostosowany do stopnia rozwoju

* Motywowanie dziecka do nawigzywania znajomosci z innymi dzie¢mi. Skupianie sie na mocnych stronach
pacjentki w celu podniesienia jego samooceny

« Zachecanie do regularnych spotkan pacjentki i jej rodziny z psychologiem

« Wskazanie nieformalnych grup wsparcia — Facebook, stowarzyszenia rodzicow dzieci z rozpoznanym
zespotem Aperta

« Poinformowanie rodzicéw i pacjentki o mozliwosci uczestnictwa w konferencji dla rodzicéw dzieci
z chorobami rzadkimi

Ocena dziatan
pielegniarskich

Dziecko nie bedzie odczuwato wykluczenia w swoim Srodowisku. Wzrodnie poczucie wtasnej wartosci
w okresie hospitalizacji oraz po powrocie do domu

70



Pielegniarstwo Chirurgiczne i Angiologiczne 2/2022

Tabela 7. Diagnoza pielegniarska 7.

Diagnoza pielegniarska

Deficyt samopielegnacji wynikajacy z obnizonej sprawnosci w zakresie duzej i matej motoryki,

w tym trudnosci przy wykonywaniu czynnosci manualnych z powodu wystepowania syndaktylii

Cel dziatan pielegniarskich

Umozliwienie dziecku wykonywania prostych czynnosci samopielegnacyjnych

Planowane interwencje
pielegniarskie

 Okreslenie stopnia deficytu pacjentki w zakresie samopielegnacji
* Nauka dziewczynki wykonywania czynnosci pielegnacyjnych poprzez zabawe z rodzicami, terapeuta

zajeciowym. Wykorzystywanie do tego celu kolorowych zabawek tematycznych atrakcyjnych dla

dziecka

* Zaangazowanie rodzicow w wykonywanie czynnosci pielegnacyjnych, ktérych dziecko nie jest w stanie
wykona¢ samodzielnie, jednoczesnie nie wyreczajac w czynnosciach, ktére samo moze wykonaé
« Chwalenie i nagradzanie dziecka w przypadku podejmowania préb samopielegnacji, unikanie

negatywnych uwag

 Kontakt z fizjoterapeuta w celu nauczenia pacjentki prostych czynnosci samoobstugowych
 Okreslenie poziomu wiedzy rodzicdw, przeprowadzenie edukacji w przypadku stwierdzenia

nieprawidtowosci

Ocena dziatan
pielegniarskich

Dziecko bedzie czeSciowo wykonywato proste czynnosci pielegnacyjne

Whioski

Dziecko z rozpoznanym zespotem Aperta wymaga
szczegblnie rozwaznej, zindywidualizowanej opieki. Pa-
cjentem opiekuje sie wielu specjalistéw: chirurg szcze-
kowy, neurochirurg, ortopeda, chirurg plastyk, neurolo-
gopeda, psycholog, terapeuta zajeciowy, rehabilitant,
dietetyk kliniczny, okulista, laryngolog [16]. Ale to pie-
legniarka, wykonujac czynnosci pielegnacyjne, spedza
z nim najwiecej czasu sposréd wszystkich cztonkéw
zespotu terapeutycznego. Dzieki temu rozpoznaje po-
trzeby bio-psycho-spoteczne chorego oraz jego rodziny
i moze podjac profesjonalne dziatania w celu ich zaspo-
kojenia. Problemy pielegnacyjne pacjentéw z zespotem
Aperta sa skomplikowane i zmienne w zaleznosci od
nasilenia objawdw oraz etapéw leczenia. Przedstawio-
ny opis indywidualnego studium przypadku pozwolit
na ich wyszczeg6lnienie. Odmienny wyglad, obecnos¢
rurki tracheostomijnej, niedostuch, moze prowadzi¢ do
izolowania sie dziecka od spoteczefistwa, zamkniecia
w sobie i utrudnionej komunikacji zaréwno z réwiesni-
kami, rodzicami, jak i personelem medycznym. Jest to
problem ztozony, zalezny od wieku i stopnia rozwoju
intelektualnego pacjentéw. Hilton zauwazyta, iz re-
lacje réwiesnicze dzieci z zespotem Aperta sg czesto
nieudane. Niejednokrotnie doswiadczaja odrzucenia
i wrogosci. Moze to powodowac unikanie interakcji
spotecznych w obawie przed wyzwiskami, nadmiernym
przygladaniem sie i litowaniem sie. Dlatego dzieci te
czesciej rezygnuja z zajet z réwiesnikami w szkole lub
w przedszkolu. Moze to oznacza¢, ze pacjenci z zespo-
tem Aperta sg bardziej narazeni na niska samoocene
i depresje [17]. Indywidualne studium przypadku do-
tyczace dziecka, ktére wykazuje miedzy innymi brak
samoakceptacji i ograniczenie kontaktéw spotecz-
nych stworzyta Pazdur w artykule na temat opieki nad
dzieckiem z naprzemienna hemiplegia dziecieca [18].
Autorka zwraca szczegblna uwage na koniecznosé
uswiadomienia spoteczefstwa i uwrazliwienie ludzi

na problemy wystepujace u pacjentéw z rzadkimi scho-
rzeniami, jakim niezaprzeczalnie jest zespét Aperta.
Pazdur porusza rowniez problem deficytéw w samopie-
legnacji pacjenta. Olbrzymim wsparciem w takiej sytu-
acji sa najczesciej rodzice dziecka. Holistyczna opieka
pielegniarska opiera sie miedzy innymi na edukacji
pacjenta i jego rodziny w zakresie deficytéw samopie-
legnacji i samoopieki. Istotng rolg catego zespotu inter-
dyscyplinarnego zajmujacego sie dzieckiem z chorobg
rzadka jest zapobieganie spotecznemu wykluczeniu
dziecka. W WSSD zespét interdyscyplinarny Oddziatu
Chirurgii Gtowy i Szyi od 2017 r. organizuje cyklicznie
konferencje dla rodzicoéw dzieci z chorobami rzadkimi.
Spotkania rodzin z profesjonalistami, ale takze wymia-
na doswiadczen miedzy opiekunami jest nieocenionym
wsparciem. Na szczegblng uwage w przeciwdziataniu
alienacji zastuguje takze prowadzenie blogéw interne-
towych przez opiekunéw chorych dzieci.

Autorzy deklarujq brak konfliktu interesow.
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