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ABSTRAKT

VRANOVA, Charlota DiS. Osetrovatelsky proces u novorozence s Apertovym
syndromem. Vysoka $kola zdravotnicka, o. p. s. Stupen kvalifikace: Bakalaf (Bc.).
Vedouci prace: Doc. MUDr. Bohuslav Mrzena, CSc. Praha. 2014. 64 s.

Hlavnim tématem bakalarské prace je oSetfovatelsky proces u novorozence
s Apertovym syndromem. Je to velice zajimavé téma, ovSem v dneSni moderni dobé
prozatim nepfili§ znamé. Prace je rozdélena na dvé Casti, a sice na ¢ast teoretickou a
praktickou. Prace se vteoretické casti zabyva piehlednou a podrobnou
symptomatologii. Shrnuje dne$ni moznosti zmirnéni ptiznakd, pfiblizuje dostupné
chirurgické vykony tohoto nevylécitelného onemocnéni. Hlavni soucasti praktické casti
je kazuistika ditéte s Apertovym syndromem, hospitalizovaného na Kojeneckém
oddéleni Détské kliniky Fakultni nemocnice Hradce Kralové. Byl vytvofen plan
oSetfovatelské péce se stanovenymi oSetfovatelskymi diagnézami. Prakticka cast déle
zahrnuje oSetfovatelské cile, intervence sester a celkové zhodnoceni.

Klic¢ova slova
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ABSTRACT

VRANOVA, Charlota Dis. Nursing Process for Newborn Babies with Apert-Syndrome.
Medical College, 0. p. s. Degree: Bachelor (Bc). Supervisor: Doc. MUDr. Bohuslav
Mrzena, CSc., Praha. 2014. 64 pages.

The main topic of this bachelor thesis is the nursing process for newborn babies
with Apert-syndrome. It's a very interesting topic, but in these modern times so far not
very well known. The thesis is divided into two parts - the theoretical part and a
practical part. The theoretical part deals with brief and detailed symptomatology. This
part also includes the current possibilities to relieve symptoms, to explain available
surgery for this incurable disease. The main part of the practical part describes casuistry
about a child with Apert-syndrome, hospitalized in the Department of Infant Pediatrics’
Clinic in Hospital Hradec Kralove. The created plan of nursing care includes nursing
diagnoses. The practical part includes nursing goals, nursing interventions and overall
evaluation.

Key words

Apert-Syndrome. Newborn. Nursing Process. Nursing Care.
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SEZNAM POUZITYCH ODBORNYCH VYRAZU

Aberace — strukturni zména chromozomu

Abnormalni — neobvykly

Anomalie — odchylka od normalu
Akrocefalosyndaktylie — jiny vyraz pro Apertiv syndrom
Aspirace — vdechnuti tuhych latek do dychaciho tstroji

Alfa - 1 fetoprotein — bilkovina tvofena jatry, ktery byva vylucovana do krve pii
rozstépovych vadach

Apgar skore — hodnoceni zdravotniho stavu novorozence kratce po porodu

Amninocentéza — vySetfovaci metoda, pfi které 1ékat odebere malé mnozstvi plodové
vody u te¢hotné Zeny

Defekt — vada, poSkozeni, porucha

Dentice — chrup

DNA — deoxyribonukleova kyselina, nositelka genetické informace
Exoftalmus — vystoupeni (vysunuti) oka z o¢nice

Fontanela — vazivové spojeni na hlavé u novorozence

Gen — zakladni jednotka genetické informace

Genotyp — soubor vSech genti

Gravidita — te¢hotenstvi

Hypoplazie — neuplné vyvinuti nékterého organu

Hypotonie — snizené svalové napéti (svalovy tonus)
Hypertelorismus — nadmérna vzdalenost o¢nic

Chromozom — bunéc¢na struktura organismi nesouci genetické informace
Kanavit — vitamin K

Karyotyp — soubor vS§ech chromozomu v jadie buiky

Kraniosynostéza — pred¢asny uzaveér lebecnich vl

10



Kraniotomie — operativni otevieni lebky

Kraniofacialni — tykajici se lebky a obliceje

Lebeéni Svy — pevna vazivova spojeni kosti lebky

Logopedie — obor, ktery se zabyva problematikou narusené¢ komunika¢ni schopnosti
Multifaktorialni — zptisobeny ¢i ovlivnény nékolika Ciniteli

Mentalni — dusevni, rozumovy

Mutace — pfeména genetického materialu

Novorozenec — dité v dobé od narozeni do 28. dne Zivota

Oftalmologie — o¢ni 1ékaftstvi

Otologie — usni lékaistvi

Otoakusticka emise — zvuk vznikajici pfi screeningovém méteni sluchu u novorozenci
Ortodoncie — obor zabyvajici se studiem a 1é¢enim nepravidelnosti chrupu
Orogastricka sonda — Gsty zavedena hadic¢ka do Zaludku

Polydaktylie — vrozena vada vyznacujici se nadpocetnymi prsty

Screening — vysetfovani pfedem definované skupiny lidi za G¢elem vyhledavani chorob
Separace — oddélovani

Suspektni — podeziely

Syndaktylie — vrozeny srist prstii na dolnich ¢i hornich koncetinach

Symptom — piiznak, vnéjsi projev

Teratogeny — vn¢jsi faktory, které mohou zpiisobit vznik vrozené vyvojové vady
Teratologie — disciplina studujici pfi¢iny a mechanizmy vzniku vyvojovych vad
Terminologie — odborné nazvoslovi

Trimestr — obdobi tii mésicti v téhotenstvi

Terapie — obor mediciny zabyvajici se 1é¢bou

Turicefalie — vézovita lebka

Tonus — napéti zivé tkané

Zygota — buiika s kompletni sadou chromoz6ém
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UVOD

Apertiv syndrom bylo jako téma bakalaiské prace vybrano nejen z davodda, Ze
jej povazujeme za nesmirné zajimavé, ale také proto, ze o¢ekavani a narozeni ditéte
patii v k nejkrasnéj$im a mimotfadnym udélostem a pokud se dité nenarodi zdravé, vzdy
to s sebou pfinasi urcitou zatéz pro cely rodinny systém. Nejvetsi biimeé péce o dité
V pfevazné vétsSing piipadi nese jeho matka. To, jak se matka dokdze vyrovnat se

situaci, do zna¢né miry piedurcuje zivot ditéte i celé rodiny v budoucnosti.

Jiz pted dvaceti lety Z. Dytrych konstatoval skutecnost, ze:* Zabezpeceni pokud
mozno zdravého vyvoje ditéte s vrozenou vyvojovou vadou spociva do znacné miry

V rozeznani a zpracovani problémi jeho matky* (MATEJICEK, DYTRYCH, 1994, s. 208).

Bakalafska prace je rozdélena do dvou ¢asti — na teoretickou a praktickou. V
teoretické Casti se zabyva predev§im podrobnou symptomatologii Apertova syndromu,
dale se snazi shrnout a pftiblizit dostupné informace tykajici se samotné terapie i
chirurgickych vykoni nevylé€itelného onemocnéni. Zmifluje zasadni odborniky
v multioborové spolupraci specialisti, kteti pecuji o dit¢ s takto vrozenou vyvojovou
vadou. Poukazuje také na psychickou zatéz rodicu, kterym se zcela neocekavané narodi
dit¢ s takto vzacnym syndromem. V praktické ¢asti byl navrhnut a realizovan plan
oSetfovatelské péce u novorozence s Apertovym syndromem. Je zde podrobné popsana
anamnéza novorozence, posouzeni stavu dle oSetfovatelského modelu V.
Hendersonové, pribéh hospitalizace a osetfovatelské diagnozy, které byly stanoveny dle

Kapesniho pritvodce zdravotni sestry, a celkové zhodnoceni.

Cilem této prace je navrhnout a realizovat individudlni plan oSetfovatelské péce
pro novorozence s Apertovym syndromem. Bakalafska prace bude slouzit jako zdroj
informaci pro studenty zdravotnickych oborl, vSeobecnym sestrdam 1 rodinnym

pecovatelim.
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1 TERMINOLOGIE APERTOVA SYNDROMU

V této kapitole je potieba pfiblizit terminy, které jsou spojeny se samotnym
souslovim Aperttiv syndrom. Zminovany syndrom muzeme fadit podle thlu pohledu do
nékolika skupin. Primarné se jedné o fazeni Apertova syndromu do skupiny syndromii,

vzacnych onemocnéni 1 do skupiny vrozenych vyvojovych vad.

K pfiiblizeni pojmu syndrom, miizeme vyuzit definice Vokurky, Huga (2005, s.
824), ktefi tento termin piifazuji ,, k typické kombinaci pfiznaki ur¢itého onemocnéni ¢i
nahromadéni pfiznakdi charakteristickych pro uréitou nemoc vyvolanou jinou
chorobou.“ Poznamenavaji, ze syndrom je velmi Casto pojmenovan podle objevitele.

Tak je tomu i v nasem ptipadé, Apertliv syndrom.

Pro ditkaz tazeni Apertova syndromu do skupiny vzacnych onemocnéni
prikladam nasledujici informace. V ramci Evropské Unie je vzadcné onemocnéni
definovano, pouze v tom piipade, Ze se toto onemocnéni vyskytuje u 1 pacienta na
2 000 intaktnich jedincii. Pficemz, pokud si pfedstavime souhrnny pocet pacientl, jedna
se o velmi podetnou skupinu obyvatel. V Ceské republice je doposud piiblizng 20 000
jedinct se vzacnym onemocnénim, zhruba 80% jich je dédicné etiologie. Neptesnost ve
statistickych udajich poctu jedincl se vzacnym onemocnénim je vysvétlena tim, Ze
vrozena onemocnéni dosud nejsou dostatecné klasifikovana v ramci Mezinarodni

klasifikace nemoci MKN 10 (uzis.cz).

Termin vrozena vyvojova vada (VVV) mizeme vysvétlit jako defekt organd, ke
kterému doSlo béhem vyvoje plodu v prenatalnim obdobi a tyto defekty ptetrvavaji i po
narozeni jedince. Vyznamné a kritické vrozené vyvojové vady postihuji v rizné mire

cca 3% novorozencu (PETERKA, 2010).

,Vrozen¢ vady organii ¢i organovych systémil vznikajici jako disledek
dédi¢nych poruch nebo pusobeni zevnich faktorti. K nim patii napf. onemocnéni matky,
nutriéni poruchy pfii t€hotenstvi (nedostatek fosfata, jodu, predavkovani vitaminem A),
infekce (rubeola, toxoplasmoza), fyzikalni vlivy (zéafeni), chemické vlivy v¢. 1ékt. Pro
jejich vznik jsou kritickd urcitd obdobi vyvoje embrya ¢i plodu, kdy se dany organ

utvari (nejzavaznéjsi je poskozeni v prvnim trimestru)“ (VOKURKA, 2005, s. 897).
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Dalsi vady byvaji diagnostikovany do 5. roku Zivota jedince. Prevenci i v€asnou
diagnostikou vrozenych vyvojovych vad se zabyva klinicka genetika i interdisciplindrni
obor nazvany populacni teratologie. Pfedmétem z4jmu populacni teratologie je
zkoumani pficin ¢i mechanismti abnormalniho vyvoje. Jako pfi¢iny vrozenych
vyvojovych vad jsou udavany genetické faktory i faktory zevniho prostiedi nebo jejich
spole¢né ptsobeni, na podkladé multifaktorialni dédi¢nosti. Je potfeba poznamenat, ze
az v 60% nemusi k odhaleni pfi¢iny vrozené vyvojové vady dojit, a to jak prenatilné i
postnataln€. Obecné plati, ze vrozené vady jsou podstatnou pti¢inou détské mortality

(PETERKA, 2010).

Teratologie je ,,véda studujici vyvojové anomalie a jejich piic¢iny* (VOKURKA, 2005,
str. 824).

1.2 PRAVIDLA TERATOGENEZE

Pri¢iny vrozenych vyvojovych vad mohou byt rGzné. Obecné lze fici, ze na
abnormalnim prenatdlnim vyvoji a na vzniku vrozené vyvojové vady se mohou podilet
faktory genetické, faktory vnéjsiho prostfedi a kombinace obou skupin faktord. Piesna
pfi¢ina mnoha typli vrozenych vad ziistava i dnes nezndama (SIPEK, 2013).

Vrwe

Genetické priciny:

e Chromosomalni aberace — predstavuji specifickou skupinu diagnoz, kterd je v
ramci MKN-10 klasifikace fazena k vrozenym vyvojovym vadam. Jsou
projevuji komplexné — jako syndromy (napiiklad syndrom Downtiv, Edwardiv,
Turnerav atd.).

e Monogenn¢ podminéné vrozené vady — jsou zpisobené mutaci v jednom genu.
Patfi sem naptiklad nékteré vyznamné vrozené vady skeletu a pojiva jako je
napiiklad Apertav syndrom. Uréitou vyhodou je v tomto ptipadé moznost cilené
molekularné-genetické diagnostiky za ucelem ovéteni diagndzy (a to 1 v ramci

prenatalni diagnostiky).
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e Multifaktoridln€ podminéné vrozené¢ vady — predstavuji velmi rozsahlou
skupinu, ktera etiologicky stoji na rozhrani mezi vadami podminénymi

geneticky a vadami podminénymi faktory zevniho prostiedi (SIPEK, 2013).
Vnéjsi faktory:

Vnéjsi faktory, které jsou schopné zapfticinit vznik vrozené vyvojové vady, nebo
riziko takovéto vady vyznamnym zplsobem zvySuji, obecné oznacujeme jako

teratogeny. Podobné jako mutageny, miizeme i teratogeny rozdé€lit na tfi hlavni skupiny:

e Teratogeny biologické povahy — patii sem zejména rizni piivodci infekénich
onemocnéni. Napiiklad prvok Toxoplasma gondii (toxoplasmosa), Rubivirus
(zardénky), Cytomegalovirus, Herpesviry, Treponema pallidum (syfilis),
nebezpeéné mohou byt i jiné choroby matky — napiiklad diabetes mellitus aj.

e Teratogeny chemické povahy — patfi fada latek uzivanych v primyslu ¢i
zemédélstvi (organicka rozpoustédla, t€zké kovy atd.). Vyznamnou skupinou
jsou lé¢iva a 1éCivé pripravky. Mezi vyznamné teratogeny patii cytostatika, dale
néktera antibiotika (zejména tetracykliny), antiepileptika (fenytoin), warfarin,
Kyselina acetylsalicylova (acylpyrin) atd. Vyznamnym teratogenem je rovnéz
alkohol a nékteré dalsi drogy (pervitin aj.)

e Teratogeny fyzikalni povahy — patfi sem hlavné rtizné typy ionizujiciho zafeni,

predeviim RTG zafeni a gama-zateni (SIPEK, 2013).

Pravidla teratogeneze miiZeme shrnout do téchto bodu:

® C(itlivost k teratogenu zavisi na genotypu zygoty.

® Genotyp a zdravotni stav matky ovliviiuje metabolismus 1ékli, odolnost vici

infekcim a metabolické procesy.
® Vnimavost zavisi na vyvojovém stadiu a dob¢ expozice.
® Zavaznost zavisi na davce a dobé trvani expozice teratogenu.
® Jednotlivé teratogeny maji specifické mechanismy piisobeni.

® Abnormality se projevuji jako malformace, ristova retardace, funk¢ni poruchy

nebo umrti (PRITCHARD, 2007).
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1.3 MUTACE

Mutace je jakakoliv zména v nukleotidové sekvenci nebo v uspoiadani DNA.
Délime je na spontanni (vzniklé chybou v replikacnim a reparaénim mechanismu DNA)
a indukované, uméle vyvolané mutageny (PRITCHARD, 2007), (SOVAK, 2000).

v obdobi tzv. organogeneze, ve kterém vznikaji a vyviji se jednotlivé organy.

1.3.1VLIV MUTACI
Vétsina mutaci ma vliv bud’to negativni, nebo zadny. Mutaci, které pozitivné
ovlivni vlastnosti organismu a kterym je pfisuzovan vyznamny vliv na evoluci, je ve

srovnani se Skodlivymi nebo neutralnimi velmi malo.

1.3.2 CETNOST MUTACI

Cetnost mutaci se lisi druhem od druhu a v zavislosti na prostiedi, v némz se
organismus nachazi. Obecné lze fici, Ze Cetnost mutaci roste: S rychlosti rozmnozovanti,
S rostoucim vlivem mutagend a se zhorSujicimi se zivotnimi podminkami, zdravotnim

stavem organizmu, a neposledni fadé také s vékem rodic¢i (KORF, 2007).

2 APERTUV SYNDROM

Apertiiv syndrom (akrocefalosyndaktylie) je autosomalné dominantné dédi¢né
onemocnéni, které se vyznaCuje riznymi kraniofacidlnimi abnormalitami v disledku
ptedcasného srlistu lebecnich kosti = kraniosynostézou, Vv obliceji je Siroky kofen nosu,
ploché orbity a exoftalmus, kozni nebo kostni syndaktylie, zpravidla oboustranna.
Byvaji ankylozy velkych kloubti, anomalie obratlli, vysoké patro, rozstép patra, zrakova
slabost, duSevni zaostalost, trpasli¢i vzrist (POKRIVCAK, 2009), (LAZOVSKIS,
1986).

Jind definice vymezuje Apertiiv syndrom jako vzacny malformacni syndrom
charakterizovany triadou symptomil: progresivni kostni a kozni syndaktylii spolu s

hypoplazii stiedni ¢asti obli¢eje a kraniosynostézou (SMAKALOVA, 2011).

LHApertiv syndrom je druhym nejcastéjSim kraniofacidlnimi syndromem s vyskytem

pouze u 1z 100 000 az 160 000 Zivé& narozenych d&ti (BRICHTOVA, 2009, s. 74).
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Jiz vroce 1894 S. W. Wheaton popsal 2 déti s vrozenou kraniosynostéozou
spojenou se syndaktylii. Syndrom byl vSak pojmenovan az vroce 1906 podle
francouzského pediatra E. Charlese Aperta (1868-1940).

V soucasné dobé je Apertiiv syndrom uvadén v 10. revizi MKN (Mezinarodni
klasifikace nemoci a pfidruZzenych zdravotnich problémil) pod kodem Q 87.0, tzn.
Vrozené malformaéni syndromy postihujici prevazné vzhled obli¢eje (SMAKALOVA,
2011).

2.1 KRANIOSYNOSTOZA

Na pocatku této kapitoly bychom nejprve zminili fyziologii lebecnich $vi.
Lebecni vy neboli saturae cranii jsou pevna vazivova spojeni plochych kosti lebky.
Tento typ spojeni nachazime vyhradné na lebce a je pro ni zcela typicky. Béhem
riistového obdobi slouzi §vy jako mista ristu kosti do plochy (CTHAK, 2011), (FIALA,
2008).

Nejvyznamnéjsi lebecni Svy:

+ sutura sagittalis - Sev Sipovy, spojuje vzajemné kosti temenni, podle néj je
nazvana rovina sagitalni, ktera déli t€lo na pravou a levou polovinu

+ sutura coronalis - $ev korunovy, spojuje kost ¢elni s obéma kostmi temennimi,
podle néj je pojmenovana rovina korondlni, ktera déli té€lo na ventralni a dorsalni
polovinu, tato rovina je shodna s rovinou frontalni

+ sutura lambdoidea - sev lambdovy, spojuje kost tylni s kostmi temennimi

+ sutura squamosa - Sev Supinovy, spojuje Supinu kosti spankové (squama ossis
temporalis) s kosti temenni

+ sutura intermaxillaris - Sev, ktery spojuje horni Celisti (maxillae), horni Celist
je tedy tvofena dvéma kostmi, na rozdil od celisti dolni

+ sutura metopica - Sev, ktery na lebce novorozence spojuje levy a pravy zaklad
budouci kosti ¢elni, probiha tedy svisle vzhiiru nad kofenem nosu uprostied cela

(CIHAK, 2011), (FIALA, 2008).

Muze se ale stat, Ze Svy pred¢asné srostou, cozZ je pfedmétem naSeho sdéleni.
Kraniosynostoza je definovéana jako predCasny uzavér jednoho nebo vice lebecnich §vi.
PtedCasnym srtistem lebecnich $vii rozumime ¢astecnou nebo uplnou osifikaci prouzki

pojivové tkané spojujici jednotlivé ploché lebecni kosti. Lebecni Svy jsou oblasti
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kostniho centra pro rast a vyvoj lebky. Proto je pfedcasny srust lebecnich $vii v rozporu
sjejich hlavni funkci, umoznéni fyziologického vyvoje mozkové tkané, zejména
Vv prvnich mésicich zivota, kdy je nariist mozkové hmoty nejvétsi. Proto absence
lebecnich §vii béhem vyvoje lebky vede k progresivnim lebecnim deformitam a

moznému funkénimu neurologickému postizeni (BRICHTOVA, 2009).

Kraniosynostozy, které se vyskytuji jako soucast kraniofacialnich syndromi a
komplexii vrozenych malformaci, jsou oznacovény jako vrozené neboli komplexni

kraniosynostozy (ptiloha C).

Diagnostika kraniosynostéz je zalozena na klinickém vysSetfeni aspekci a
palpaci, na antropometrickém vySetfeni cefalického indexu lebky a pfedev§im na
zobrazovacim vySetfeni. Palpaci vySetfujeme pribéhy jednotlivych lebe€nich $vi.

Neuzaviené lebecni Svy vykazuji pii jemné palpaci pruznost okraji lebecnich kosti.

Klinicky obraz zavisi na rozsahu a lokalizaci piedcasného uzavéru Svi a
projevuje se celou Skalou ptiznakii — od bolesti hlavy ptes poruchy zraku a okohybnych
nervl az po retardaci psychomotorického vyvoje. Kraniosynostdzy se mohou projevit
zvySenim nitrolebniho tlaku. Nepostradatelnou zobrazovaci metodou je CT vySetieni
s 3D rekonstrukci, CT 3D zobrazeni lebky déva ptesnou informaci o stavu lebe¢nich

$vii (BRICHTOVA, 2009).

Kraniosynostéza ma za nasledek tzv. kraniostendzu, coz je deformace lebky.
Brichtova (2009, s. 62) uvadi, ze lebky dle postizeni kraniosynostézou rozdélujeme
jako: ,, dolichocefalické (dlouholebé), mezocefalické (stiedniho tvaru) a brachycefalické

(krétkolebé.)*

2.1.1 MALA A VELKA FONTANELA

Z hlediska anatomického bychom se chtéli zminit o malé a velké fontanele, které
u Apertova syndromu sestupuji namisto fyziologického postaveni do oblic¢ejové ¢asti
lebky. Fontanela (Cesky lupinek) je vazivové spojeni na hlavé novorozence v mistech,
kde se stykaji kosti utvatejici lebku. Tyto desticky mezi lebe¢nimi kostmi umoziuji
dalsi rast lebky po porodu a zvétSovani objemu mozku. Hlavicka je v misté fontanel
velmi pruznd a pfizplisobivd, proto miize bez problémi projit i izkymi porodnimi

cestami.
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Mozku poskytuji ochranu mozkové pleny a pevna pokozka hlavy a to az do
doby, dokud se fontanely neuzaviou pevnou tkani (cca 20. mésic zivota ditéte). K

Gplnému sriistu lebeéni kosti dochazi az cca v 18. - 20. roku véku (CIHAK, 2011).
Fontanely umoznuji:

+ Bezproblémovy prichod hlavicky novorozence porodnimi cestami.

+ Rychlé vyrovnani nitrolebniho tlaku.

+ Zvétsovani mozku ditéte - tim jak se mozek zvétSuje, tlaci zevniti na lebku a ta se
ptizplisobuje jeho velikosti. Riist lebky signalizuje, jak se vyviji a roste mozek
ditéte. Behem 1. roku Zivota roste hlavicka velmi rychle, sledovani jejiho ristu je

soucasti pravidelnych zdravotnich prohlidek u pediatra (CTHAK, 2011).

Velka fontanela se da snadno nahmatat, lze citit, jak pod ni pulzuje krev. Ma tvar
kosoctverce a nachdzi se mezi Celni kosti a obéma temennimi kostmi. Pii nedostatecné
hydrataci (zvraceni, prijem, chybny pitny rezim) je velka fontanela vklesla a na
hlavi¢ce miminka Ize nahmatat propadlinu. Vétsinou se uzavira kolem 13. mésice véku

ditéte, v n€kterych piipadech viak 1 pozdé&ji (18. - 24 mésic veku ditéte).

Mala fontanela ma trojuhelnikovy tvar a je umisténa v zahlavi, mezi zadni ¢asti
temenni kosti a kosti tylni. V dobé porodu je velmi ¢asto nehmatna a uzavira se kolem
6. mésice zivota ditéte. Pfi porodu donoSené¢ho ditéte se primérny obvod hlavy
pohybuje mezi 34 - 36 cm, v 6 mésicich dosahuje obvod hlavitky 43 az 45 cm (CIHAK,
2011).

U déti s Apertovym syndromem dochazi k tomu, Ze mala fontanela sestupuje
namisto velké fontanely, a velka fontanela se piiblizuje az ke kofeni nosu. Proto je

fyzicky zjev Apertova syndromu tak napadny.

2.2 SYNDAKTYLIE

Syndaktylie je vrozeny srust prsti na hornich ¢i dolnich koncetinach (ptiloha E).
U Apertova syndromu je syndaktylie pfitomna na vSech ¢tyfech koncetinach. Zahrnuje
srast kosti 1 mekkych tkani obvykle od maliku aZ po ukazovék. Palec mtze byt srostly,
ale Casto byva oddélen, povétSinou je velice mohutny. Ohebnost je obvykle nemozna az
po prvni Clanek prsti. Paprsky nehtl byvaji zalozeny a piitomny u vSech prsti
(DUNGL, 2005), (PILNY, 2011).
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Je to nejcastéjsi vrozend vyvojova vada postihujici horni i dolni konéetinu. Horni
koncetina se u plodu vyviji ve 4. - 7. tydnu te¢hotenstvi. Diilezitym momentem pii vyvoji
konCetiny v prenatadlnim obdobi je tvorba prsti. Z ploutvovitého tvaru koncetiny se
za¢nou formovat prstové paprsky a tkdn mezi nimi je naprogramovana k nekroze. Tim
dojde k bezchybnému odd¢leni prstu. U syndaktylie je vSak tento d&j zcela narusen, a
proto nedochézi k oddéleni (PILNY, 2011).

Syndaktylie se déli na syndaktylii simplexni, coz znamena, Ze postizené jsou jen
mekké tkdn€ mezi prsty a kosti a chrupavky jsou oddélené, a syndaktylii komplexni,

kdy jsou srostlé i kostni a chrupav¢ité ¢asti (DUNGL, 2005).

Jsou znamy piipady, kdy méli jedinci S Apertovym syndromem prsty navic =

polydaktylie.

2.3 HYPERTELORISMUS

Jde o népadné velkou vzdalenost mezi o¢nicemi, projevujici se Sirokym kofenem

nosu. Je zptisoben disharmonii ristu kostnich a mékkych ¢asti obliceje.

Sovak uvadi (2000, s. 126), ze jde o ,,vyvojovou vadu lebky, charakteristickou
zplo§télym celem a vysokym temenem a posunem ocnic 1 o¢i do stran s rozSifenim

zevnich o¢nich koutku.

2.4 HYPOPLAZIE STREDNI CASTI OBLICEJE

Hypoplazie je definovana jako nevyvinuti, prohloubeni u Apertova syndromu ve
sttedni casti obliceje. Béhem vyvoje obliCejové casti lebky méa horni a dolni tfetina
obliceje tendenci riist normalni rychlosti, ale stfedni ¢ast obli¢eje roste pomaleji,
coz ma za nasledek vice zfetelné prohlubeni této Casti obliceje. MiZeme fict, Ze
vyraznost hypopldzie je ptimo umérnd véku (¢im je jedinec star$i, tim je hypoplazie
napadnéjs$i). Hypopldzie stiedni C¢asti  obliceje je nasledek kraniosynostdzy

(SMAKALOVA, 2011).
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2.5 EXOFTALMICKE OCI V ANTIMONGOLOIDNIM
POSTAVENI

Jedna se o vyklenuti oka z o¢nice smérem dopiedu. O¢i jsou velmi napadné. Tento
stav je nasledkem hypoplazie horni Celisti, pfi niz o¢i nemaji potfebnou kostni podporu

zezdola a o¢ni diilek je mélky (ROZSIVAL, 2006).

Pokud jsou wvnitini koutky oka vyS nez wvnéj$i koutky, mluvime o
antimongoloidnim postaveni o¢nich Stérbin, tato skutecnost je zplisobena naruSenymi

vztahy mezi o¢nimi vazy (SMAKALOVA, 2011).

2.6 TURICEFALIE

Turicefalie je definovana jako: ,,vézovita lebka, vrozena vada, jejimz znakem je
vysoky az zagpicatély tvar lebky (zptisobeno piedéasnym sristem $vii)“ (SOVAK,

2000, s. 336).

2.7 OROFACIALNI ROZSTEPY

Rozstépové vady patii dnes mezi nejCaste)$i vrozené vady. Vada nepiedstavuje
pouze estetické postizeni oronazédlni oblasti, ale v né€kterych ptipadech také tézké
morfologické a funkéni postizeni. Jak bylo prokdzano Vembryologickych a
teratologickych studiich, nazev rozstép neodpovidé skute€nosti, nebot’ vada nevznika
rozpolcenim dfive jednotné Celisti, nybrz vznikd nespojenim plivodné samostatnych

obli¢ejovych struktur (KOLINOVA, 2011).
Oblicejove rozstépy delime na dvé zakladni skupiny podle toho, jakymi ¢astmi
obliceje §térbina prochazi.

Prvni skupina zahrnuje rozstépy rtu izolované, nebo v kombinaci s rozstépem
Celisti a patra. Do druhé skupiny patii izolované rozitépy patra (JAROLIMKOVA,
2003).

Disledky rozstépu zalezi na typu a rozsahu rozStépové vady. Rozstépy svym

anatomickym umisténim zasahuji neptiznivé do funkce dychaciho a traviciho ustroji,
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narusuji vyvoj celisti a zubl, maji nepfiznivy vliv na vyvoj feci a téméf vzdy zanechaji

trvalé kosmetické nasledky mensiho nebo vétsiho stupné (MAZANEK, 2007).

Fyziologie dychani je naruSena tim, Ze Siroce oteviena dutina nosni nebrani vstupu
studen¢ho a znecisténého vzduchu, ktery se tak dostava piimo do dychacich cest.
Nasledkem toho vznikaji u téchto déti Casto zanéty dychacich cest (bronchitidy az

bronchopneumonie) a zanéty sttedniho ucha (otitidy).

V duisledku opakovanych zanéti maze dochazet k naslednym porucham sluchu,
ktery maji zase zpétné nepfiznivy vliv na vyvoj feci, ktery uz je rozs§tépem narusen

(KEREKRETIOVA, 2008).

Z divodu komunikace mezi dutinou Ustni a nosni miize dochazet také
K obtiznému pfijmu potravy a velmi Casto k aspiraci do dychacich cest. Jde zde vyssi
riziko aspirace potravy béhem krmeni nebo po ném. Dnes jiz ale existuji specidlni
pomitcky uréené pro krmeni takto postizenych déti. Pohybuji se v riznych cenovych
hladinach (jedna se o specialni savicky, nebo lahev Haberman). Je chybou, pokud jsou
tyto déti krmeny ve zdravotnickych zatizenich sondou, a neni k tomu zadny jiny
zdravotni divod. VétSinu déti s orofacidlnimi rozstépy lze krmit béZzné dostupnymi

pomiickami (KOLINOVA, 2011), (MAZANEK, 2007).

Vyvoj fe¢i je zménén od obdobi napodobovani feci. Je patrné opozdéni prvnich

slov a aktivniho slovniku.
Piiciny jsou biologické:

+ porucha sluchu,
+ anomalie Celisti a zubu,

+ operacni traumata

Re¢ je bez nacviku nezfetelna. Dité nedokaze zpravidla vyslovovat nékteré hlasky
(k, g, ch, n, s, z, t, ¢, b, p) a mluvi nosovym piizvukem (huhnavost = palatolalie).
Mluvime o tzv. samohlaskové teci, kterd se praveé ditéti jako jedind pomérné dobie daii.
Ptes samohlasky ceského jazyka a riizna dechova cviceni hravou formou se dafi

logopedicka naprava u t&chto déti (KEREKRETIOVA, 2008).
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Nazalita, neboli nosovost v feci, mluveni nosem, zvySena ¢i snizena rezonance
vyslovnosti v dutiné nosni, vznika tim, ze ¢ast vzduchu uniké pies nos ven. Proto je

dalezity uzaveér patra a nacvik feci jiz v raném veku.

,,Pii¢inou nazality (zvySené nosovosti) je v koneéném dusledku nezadouci spojeni
nosni a Ustni dutiny pii realizaci jinych hlasek neZ nosovek” (KEREKRETIOVA, 2008,
s. 53).

2.8 OTOLOGICKA SYMPTOMATOLOGIE

Obecné jedinci s kraniofacialnimi postizenimi jsou ohroZeni ztratou sluchu, proto
je zde vyzadovano audiologické sledovani. Velice Casto se u Apertova syndromu
objevuji chronické zanéty stiedousi (otitidy), vrozend nedoslychavost a mozné anomalie
ve sristu stiedousnich kiistek. U Apertova syndromu je obecné uvadén vyskyt veétsi

svaloviny na ugnich boltcich a jejich nizké posazeni (SMAKALOVA, 2011).

2.9 OFTALMOLOGICKA SYMPTOMATOLOGIE

U Apertova syndromu se vyskytuje se tzv. orbitdlni postizeni s moZnym
sekundarnim postizenim zraku. Vlivem kraniosynostézy vznika nejen deformace tvaru
lebky a tim tak zmenSeni prostoru pro rust mozku, ale i deformace orbit s naslednym
zuZenim optického kandalu. Jak bylo zminéno, mezi zékladni rysy v oftalmologickém

hledisku patii antimongoloidni postaveni o¢i spolu s exoftalmem a hypertelorismem.

Dale jsou ovSem uvadény nasledujici onemocnéni: Silhavost (strabismus),
vychyleni o¢niho bulbu dopiedu (proptdza), samovolné pohyby oci (nystagmus),
vrozeny zeleny zakal (kongenitalni glaukom), rozstépy duhovky a cévnatky, posun ocni
C¢ocky (ektopie), Sedy zakal (katarakta). Byva uvadéna 1 atrofie o¢niho nervu

(SMAKALOVA, 2011).

2.10 KOZNi SYMPTOMATOLOGIE

U Apertova syndromu jsou prokazany i kozni zmény, u nichz dominuji

predeviim t&7ké formy akné a silné poceni v obdobi dospivani (SMAKALOVA, 2011).
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2.11 RESPIRACNI SYMPTOMATOLOGIE

U jedinci s Apertovym syndromem velice ¢asto dochazi k obstrukci
(neprachodnosti) dychacich cest. Rodi¢e si mohou vSimnout, ze jejich dit¢ dycha
,hluéné®, predevsim v noci. Hrozi zde tzv. spankova apnoe, dé¢je se tak diky hypoplazii
stiedni Casti obliceje, kdy byva zmenSena i dutina nosni, a proto nemize projit tolik
vzduchu, kolik je potieba. Byvaji uvadény anomadlie pridusnice a zmensSeni velikosti
nosohltanu. V kojeneckém obdobi mohou nastat problémy pii kojeni, nejen z davodi
moznych orofacidlnich rozs§tépovych vad, ale také v disledku dychani usty

(SMAKALOVA, 2011).

2.12 KOSTERNI SYMPTOMATOLOGIE

V symptomatologii skeletu dominuji anomalie obratlli, omezend hybnost
kloubd, ankyléza velkych kloubii (ztrata pohyblivosti), splynuti (faze) karpalnich a
tarzalnich kustek, jiz vySe uvedend kozni a kostni syndaktylie i polydaktylie, vyskytu;ji
se anomalie nehti (SMAKALOVA, 2011).

,U Apertova syndromu mizeme pozorovat tzv. robotickou chuzi, dojde-li k postiZeni

ramennich kloubt, loktd, ky¢li a kolenou* (BRICHTOVA, 2009, s. 75).

2.13 STOMATOLOGICKA — ORTODONTICKA
SYMPTOMATOLOGIE

U Apertova syndromu je znacné zasadni uvést, Ze jsou pfitomny zavazné
anomalie dentice. Zuby se Casto profezavaji na nespravném misté ¢i v pozdéjsim veku,
nez je tomu u bézné populace, byvaji silné zasazeny zubnim kazem. Skus byva otevieny
¢i zktizeny. Otevieny skus vznika diky chybné funkci jazyka, podminénym dispozicim
jedince ¢i vlivem zlozvykd, napt. do pozdéjsiho veéku pretrvavajici ,,cumlani palce a
dudliku. Zuby jsou casto piekryvany ¢i vybocené zitady. Mohou byt rotovany
(SMAKALOVA, 2011).
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Dolni ¢elist byva vyrazna, zdroje uvadéji rty lichobéznikového tvaru. Ptitomno je
kromé& rozstépt tvrdého i mekkého patra i tzv. gotické patro, u n¢hoz je dutina ustni
s vyrazné klenutymi patrovymi sténami, a na tkor $itky dominuje vyska (SOVAK,
2000, s. 126).

2.14 MENTALNI RETARDACE

Kraniosynostdza ma vyznamny Vliv na vyvoj mozku. Coz znamena, ze rychlost
postupného sristu lebecnich $vii mé vliv jak na tvar lebky, tak na postizeni ditéte.
Uroveti kognitivnich schopnosti jedincti s Apertovym syndromem se miize pohybovat v
rozmezi od prumérné inteligence, ptfes lehkou, stfedné téZkou ¢i tézkou mentdlni

retardaci. Jde o velice variabilni zaleZitost (SMAKALOVA, 2011).

Centrum pro kraniofacialni deformity v Texaském Dallasu uvadi, Ze jejich
vyzkumy u 80 déti s Apertovym syndromem prokazaly priimérné IQ 78. Ale uznava, ze
mentalni retardace u déti s Apertovym syndromem neni podminkou a 1i§i se
Vv individualité¢ kazdého jedince. Coz dokazuje také skutecnost, Ze mnoho jedinct

s timto syndromem UspéSné absolvovalo vysokou Skolu (thecraniofacialcenter.org).

Ustav zdravotnickych informaci a statistiky CR definuje mentélni retardaci jako:
“Stav zastavené¢ho nebo neuplného duSevniho vyvoje, ktery je charakterizovan zvlaste
porusenim dovednosti, projevujicim se b&hem vyvojového obdobi, postihujicim
vSechny slozky inteligence. To jest poznavaci, feCové, motorické a socialni

schopnosti “ (uzis.cz).

Jind definice ndm fika, Ze: “ Mentalnim postizenim nebo mentalni retardaci
nazyvame trvalé snizeni rozumovych schopnosti, které¢ vzniklo v disledku poskozeni
mozku. Mentélni postiZeni neni nemoc, je to trvaly stav, zpsobeny neodstranitelnou

nedostate¢nosti nebo poskozenim mozku“ (SVARCOVA, 2011, s. 29).

Stupenn mentélni retardace se obvykle méfi standardizovanymi testy inteligence.
Muze to byt ovSem nahrazeno Skalami, které urcuji stupeni socidlni adaptace v urcitém

prostiedi.
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Diagnoza bude téz zaviset na vSeobecnych intelektovych funkcich, jak je urci
Skoleny diagnostik. Intelektudlni schopnosti a socidlni prizpiisobivost se mohou ménit
Vv pribéhu casu a i snizené hodnoty se mohou zlepSovat cvicenim a rehabilitaci

(SVARCOVA, 2011).

Mentélni retardace predstavuje snizeni urovné rozumovych schopnosti
Vv psychologii oznaCovanych jako inteligence. Vyznam stanoveni inteligen¢niho
kvocientu (IQ) spoc¢iva v tom, Ze informuje o celkové rozumové urovni jedince. Pro
klasifikaci irovné rozumovych schopnosti existuji rizna pojeti. Mezi nejznamé;jsi patii

klasifikace podle Wechslera (tabulka 1)

Tabulka 1 Klasifikace 1Q podle Wechslera (pfevzato od Svarcové, 2011, s. 33)

1Q Klasifikace inteligence Procenta v populaci
130 a vyse zna¢né nadprimérna 2,2%
120-129 nadprimérna 6,7 %
110-119 mirné nadprimérna 16,1 %
90-109 prumérna 50,0 %
80-89 podprimeérna 16,1 %
70-79 hraniéni inferiodita 6,7 %
69 a nize slabomyslnost ~ (mentalni 2,2 %
retardace)

Mentalni retardace predstavuje vyrazn€ sniZenou uroven inteligence. Pii jeji
klasifikaci se v soucasné dobé uziva 10. revize Mezinarodni klasifikace nemoci,
zpracovana Svétovou zdravotnickou organizaci v Zenevé, kterd vstoupila v platnost
vroce 1992. Podle této klasifikace se mentalni retardace déli do Sesti zakladnich
kategorii (pfiloha A): Lehka mentalni retardace, stiedné tézka mentalni retardace, tézka
mentalni retardace, hlubok4 mentalni retardace, jina mentélni retardace a nespecifikovana

mentéalni retardace (SVARCOVA, 2011).
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3 PRICINY APERTOVA SYNDROMU

K molekularnimu odhaleni Apertova syndromu doslo az v roce 1995. Samotny
syndrom piedstavuje dodnes zdhadu. Jedna se o genetickou mutaci, kterd se vyskytuje
na jednom z chromozomil a postihuje jeden z genti zodpoveédnych za spravny vyvoj a
funkci pojiva. Konkrétné se jedna o mutaci jedné z aminokyselin na ¢asti fibroblastu
rustového faktoru receptoru 2 (FGRF2) na chromozomu 10g26. Mutace na prvni
aminokyselin¢ odrazi rozsah kraniofacidlnich abnormalit a mutace na druhé

aminokyseling uréuje stupeni syndaktylie (SMAKALOVA, 2011).

Jednd se o autozomalné¢ dominantni zptisob dédi¢nosti. Jedinec s Apertovym
syndromem, ma 50% Sanci na ptedani této anomalie svému dité, predpokladame-li, ze

druhy partner je zdravy.

Vyzkumy prokdzaly, ze se mutace objevuje ve spermiich, coz znamena, ze jde
zde dokazana souvislost s muzskym pohlavim. Uvadi se, ze vyskyt mutace prudce

stoupa s vékem otce (thecraniofacialcenter.org).

Nedavné studie byly provedeny na univerzité v Oxfordu. Timto vyzkumem se
podatilo identifikovat skutecné genetické zmény, které se vyskytuji u Apertova
syndromu. Tuto informaci zaslali v dopisech adresovanym ,,zkuSebnim rodinam* do
Oxfordu.

"Celkem 86 déti a dospé€lych postizenych Apertovym syndromem byly
pozorovany. Z krevnich vzorkd, které byly darovany pro vyzkum, jsme identifikovali
genetickou zménu, ktera je na chromozomu ¢islo 10 s ndzvem Fibroblast ristovy faktor
receptor 2 (FGFR2 v kratkosti). My vSichni mame dvé kopie tohoto genu (jeden
zmatky a jeden od otce), ktery se sklada asi z 2000 chemickych bloku, které tvofi
geneticky materidl s ndzvem DNA. Pokud se Apertiv syndrom vyskytuje, je jeden
konkrétni stavebni blok v jedné kopii genu vyménén za jiny. Pficemz dalsi kopie genu
je zcela normalni. Tato zména v FGFR2 genu ma za nésledek fyzickych vlastnosti

Apertova syndromu* (thecraniofacialcenter.org).
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4 DIAGNOSTIKA APERTOVA SYNDROMU

V prenatalni diagnostice muze byt Aperttiv syndrom odhalen diky fetoskopii,
ultrazvuku, magnetické rezonance Ci pocitacové tomografie. Dale byva Apertiv
syndrom  diagnostikovan na  zdkladé molekularné  genetického  vySetieni

(SMAKALOVA, 2011).

Bohuzel tato informace neplati na 100%, stejné jak je ve zdrojich uvadéno, i my
jsme se pii nasi kazuistice setkali s tim, Ze se matka tuto skutecnost dozvédéla az po

porodu. Z tohoto vyplyva, ze je Apertuv syndrom diagnostikovan nejcastéji postnatalng.

V soucasné dobé je prenatdlni diagnostika Apertova syndromu na nizké Grovni,

a proto je velmi obtizné zjistit, jak je tomu v Ceské republice.

4.1 AMNIOCENTEZA

Amninocentéza je vySetfovaci metoda, kterd slouzi k odhaleni nékterych
zévaznych vrozenych vad plodu u t€¢hotné zeny. VySetieni se provadi v dobé¢, kdy je ze
zakona jeSt¢ mozné t€hotenstvi prerusit (do 24. tydne), a tim zabranit narozeni
postizen¢ho ditéte. TEhotenstvi se samoziejmé v piipadé pozitivniho nalezu prerusuje

jen na prani t€hotné Zeny (CALDA, 2010).

Samotny vykon, pfi kterém lékat za kontroly ultrazvukového pfistroje odebira
tenkou dlouhou jehlou plodovou vodu téhotné zené€. Ultrazvuk je zobrazovaci metoda,
ktera dokaze 1€kafi ozfejmit anatomické poméry vySetfované oblasti. V tomto piipadé
délohu s plodovymi obaly, plodovou vodou a plod. Z odebrané plodové vody se
nasledné provadéji dalsi vySetfeni. Bunky obsazené v plodové vodé se vySetiuji
cytogeneticky. To znamena, Ze je mozné laboratornimi technikami wurcit jejich

"genetickou vybavu" — karyotyp (CALDA, 2010).

Dalsi vySetteni, které¢ se z odebrané plodové vody provadi, je vySetieni
biochemické. Biochemické vysetieni plodové vody zahrnuje urc¢eni hladiny predevs§im
tzv. alfa - 1 fetoproteinu. Pii onemocnénich plodu rozstépem patefe ¢i rtu nebo

nekterymi jinymi chorobami je koncentrace této latek v plodové vodé zvySena.
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5 TERAPIE APERTOVA SYNDROMU

Samotna nemoc je nelécitelnd, 1éCit (zmirnit) 1ze jen jednotlivé symptomy. Ve
zmirnéni symptoml dominuje celozivotni multioborova spoluprace pediatra, neurologa,
neurochirurga, otorinolaryngologa, plastického chirurga, stomatologa, logopeda,
fyzioterapeuta, psychologa a spousty dalSich odborniki. Jedinci s Apertovym
zacatku svého zivota nekolik chirurgickych zakrokt, coz je bezpochyby velice narocné

nejen pro dité, ale také pro celou jeho rodinu (SMAKALOVA, 2011).

Dilezitym ukolem pfiterapii Apertova syndromu je predev§im estetickd
narozeni velké mnozstvi vykont. V obdobi dospivani korek¢ni tipravy, jako jsou napf.
plastické operace nosu, remodelace lebky, Gpravy o¢nich vicek. Podrobné operace jsou

zminény v dalSich kapitolach.

5.1 KRANIOTOMIE

V prvnich mésicich zivota — Vv obdobi novorozeneckém az batolecim je
provadéna piedevsim kraniotomie (chirurgické otevieni lebky) s cilem dekomprese
mozku, a to vzhledem k pfed¢asné srostlym lebe¢nim $vim = kraniosynostoze. Pokud
se kraniotomicky lalok nevraci zpét, hovotime o kranioektomii. Nejcastéji je provadéna
k dekompresi mozkové tkané vzhledem k hrozicimu mozkovému edému a nitrolebni

hypertenzi z riiznych pii¢in (BRICHTOVA, 2009).

»Kraniotomie zjednava ptistup do nitrolebi odstranénim ¢asti kosti, tzv. kostniho laloku,

ktera se obvykle navraci zpét a fixuje se k okolni kosti“ (BRICHTOVA, 2009, s. 178).
Nejvétsi moznou komplikaci sdruzenou s kraniosynostézou je zvySeni

intrakranidlniho tlaku — kraniostendza. NefeSena kraniosynostéza dale miize vytvaret

deformace skeletu obli¢eje a mohou vznikat asymetrie orbit (dutiny o¢nicoveé).
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Cilem chirurgického feSeni kraniosynostozy je zvétSeni intrakranidlniho objemu, ale i

normalizace tvaru lebky, kterd soucasné predstavuje zna¢ny kosmeticky piinos.

Chirurgické fteSeni kraniosynostézy je spojeno srazantni remodelaci lebky,
korekci hypertelorismu, s ptfedsunutim nado¢nicového skeletu. Operace kraniosynostdz
se nejcastéji provadi do devatého mésice zivota (optimalné mezi tfetim a Sestym
mésicem), vyssi vék je jiz spojen s vysSim stupném deformity, pokrocilejsi osifikaci
lebky, a tedy méné piiznivym kosmetickym efektem operace (KRASNICANOVA,
1996).

VE&k pii operaci je limitovan objemem krevnich ztrdt — napi. pozadavek
motolského neurochirurgického pracovisté je dosazeni alespont 5000 grami hmotnosti
pacienta. Urgentni feSeni je indikovano pouze u pacienti s pfiznaky nitrolebni
hypertenze. Optimélni pfistup k feSeni kraniosynostdz piedstavuje multidisciplinarni
tym (pro ptiklad Ize uvést napf. pojeti motolského pracovisté v sestavé neurochirurga,

klinického antropologa, kraniofacialniho chirurga, genetika a pediatra).

5.2 SEPARACE PRSTU U SYNDAKTYLIE

Osoby s Apertovym syndromem velmi ¢asto podstupuji operace k oddéleni
syndaktylie na hornich koncetinach, tomuto zédkroku se podrobuji jesté v predSkolnim
veku (ptiloha F). Separaci jednotlivych prstl limituje predevSim stupent deformace.
Chirurgickd separace prsti dolnich koncetin, nebyva s ohledem na schopnost

bezproblémového pohybu tak ¢asta (SMAKALOVA, 2011).

Témétr ve vSech piipadech syndaktylie chirurgy omezuje kozni nedostatek.
Tudiz musime pocitat s nutnosti pieneseni kozniho transplantatu. Lécbu podstupuji déti
ve véku 8 mésici — 3 let. Pokud je zde nebezpeti, Ze zkraceny pfirostly prst miize
ovlivnit funkci vedlej$iho prstu, je nutna Casnéjsi operace. Pokud je ruka srostla ve
vSech meziprstich, je vhodné rozloZit operace na dvé etapy. V prvni fazi se operuje 1. a
3. meziprsti a v druhé fazi se operuje 2. a 4. meziprsti (PILNY, 2011).

Operace syndaktylie se jevi jako nenarocnd, ale neni tomu tak. Vypovida o tom 1

délka operace, kterd trva ptiblizn€ dvé€ a tii hodiny. Chirurg provede ,,cik cak* fez mezi
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prsty. Tento fez neovliviiuje rust prstii. Po operaci nosi pacient silikonové pruhy tak aby

se zachoval prostor mezi prsty (PILNY, 2011).

5.3 OPERACE ROZSTEPOVE VADY

V soucasné dob¢ je léceni rozstépovych vad soustiedéno zejména do dvou

roz§tépovych center, v Praze (Klinika plastické chirurgie Kralovské Vinohrady) a
v Brn¢ (Klinika plastické a rekonstrukéni chirurgie FN u sv. Anny). Lécba probiha
komplexné a na odstranéni rozstépové vady se kromé plastického chirurga podili v tzké
spolupréci 1 dalsi specialisté. Patfi sem: genetik, pediatr, plasticky 1ékat, ORL Iékaf,
foniatr, logoped, stomatolog a p¥ipadné i dalsi odbornici (MAZANEK, 2007).
Jelikoz operace rozStépii nepatii mezi neodkladné zakroky, je individualné nac¢asovana
tak, aby jeji dlouhodoby efekt byl co nejvétsi. Pro kazdy typ rozstépové vady je urcen
nejvhodnéjsi vek pro provedeni chirurgického zdkroku. Pouze pii kontraindikaci ditéte
k anestézii (infekce apod.) jsou operace provadény v pozd&jsim véku (KOLINOVA,
2011).

Probihaji dva typy operaci, které se 1iSi Casnosti provedeni:

Prvni postup oznacujeme jako tradi¢ni, probihd pfiblizn€ od 3 mésict veéku ditéte.

Druhy postup oznacujeme jako ¢asné operace.

Tyto operace je mozné provadét do tydne po porodu ditéte, idedlni je pldnovana
hospitalizace budouci rodicky jiZ pfed porodem na specidlnim pracovisti. Chirurgicka i

konzervativni péée je individualni a trva az do dospélosti (KOLINOVA, 2011).

Diky velmi ¢asné operaci rtu, kterd se uskuteciiuje do osmi az deseti dna po
narozeni miminka, kdy se u néj projevuje jesté tzv. fetalni hojivost, jsou jizvy na
obliceji ditéte takika neznatelné. Navic tyto déti jsou prakticky ihned také prikladany k
prsu, takze neni vylougeno, ze mohou byt i plné kojeny (MAZANEK, 2007).

Pti této operaci jsou détem do nosu zavadény tzv. nostrilky — silikonové fixatory

nosnich direk, které podpiraji nos a napomahaji tomu, aby byl rovny a symetricky.
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Tyto fixatory déti nosi dle potieby, nejcastéji do jednoho roku veéku. Jejich udrzba je
pomérné snadnd, a protoze je déti maji od narozeni, prakticky je nevnimaji a nijak je
neomezuji.

Uzavieni patra se provadi kolem desatého mésice véku ditéte, tedy jesté diive, nez se
zacne vyvijet fe¢. Délka hospitalizace u obou operaci zpravidla neptfesahuje jeden

tyden. Celist se uzavira kolem osmého roku véku ditéte (MESTAK, 2005).

Operace rozstépové vady patra se provadéji jesté pred zacatkem vyvoje feci, aby
dit¢ neziskalo zadné feCové zlozvyky vyplyvajici ze samotné vady, které se pak velmi
tézce napravuji. Operuje se asi v 6. — 9. mésici veéku ditéte. Pti operaci je preruSena ¢ast
ve stfedové cafe — V oblasti mékkého patra, tedy ve svalové ¢asti, a také na tvrdém
patfe, kde je prerusena Cast patrovych kosti. Patrové svaly se upinaji nespravné, a tim
neplni svou funkci, proto se potrava automaticky dostava i do nosu (MAZANEK,

2007), (KOLINOVA, 2011).

Cilem operace je uzaviit Stérbinu rozS$tépu patra vlastni tkani ze stran,

rekonstruovat patrové svaly tak, aby mély spravny pribéh a spojily se ve stiedové linii.

"Nebud'te nestastna, vy, ktera jste dala Zivot décku s rozstéepem. Neni to hanba, je to jen
nahoda vyvoje, omyl prirody. Vada se da dnes dobre napravit. Mate plnou nadéji, ze se

z vaseho deécka stane hodnotny clen spolecnosti.

Akademik FrantiSek Burian, zakladatel Ceské plastické chirurgie

5.4 VOJTOVA TERAPIE

Byla nam poskytnuta informace, ze maminky déti s Apertovym syndromem
Snimi uspé$né cviéi tzv. Vojtovu metodu. Proto si ji dovolujeme stru¢né priblizit.
Maminka hol¢icky s Apertovym syndromem, kterd nam laskavé poskytla fotografie své
dcerky do bakalaiské prace, uvadi, Ze Vojtova metoda jim moc pomaha nejen

k rozhybani, ale také ke zlepseni dychani (SMAKALOVA, 2011).
,Princip je zakonitost, pravidlo, které dava zaklad néjaké véci. Vojtovu principu
davaji zaklad zakonitosti pfifazené nasledujicim tfem oblastem: motoricky vyvoj ditéte
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v 1. roce zivota, diagnostika (zvlast¢ rand diagnostika do 3. mésice zivota), terapie
(zvlaste rana terapie v prvnich 6 mésicich zivota). Je jim spole¢né pozorovani, analyza a
aktivace hybnych vzorctl, které vysvétluji, zda geneticky dané a tim vrozené hybné
programy mohou byt pouzity, nebo zda Ize tohoto pouziti dosdhnout pomoci terapie*

(ORTH, 2009, s. 15).

Pod pojmem hybné vzorce se v této souvislosti rozumi spole¢né a dopliujici se
funkce riznych svalovych skupin, které¢ télo drzi a s nimiz se provadéji cilené pohyby.
Tyto hybné vzorce jsou nezbytné i1 pro vyjadifovaci moznosti Clovéka, nebot’ chovani
osoby je vzdy spojeno s pohybem. Hybné vzorce jsou koordinovany a kontrolovany
V centralnim nervovém systému pii zapojeni senzorickych signali motorického

systému, a proto jsou oznacovany za senzomotorické hybné vzorce.

Nejlepsich vysledkti se dosahuje, pokud se jesté u pacienta nevyvinuly a nezafixovaly

zadné motorické nahradni modely (VOJTA, 2008).

U pacienti s jiz zafixovanou ,,ndhradni motorikou* je cilem terapie aktivace a
zachovani fyziologickych pohybovych modelti a déle pfepracovani nezafixovanych
abnormalnich pohybovych modeli a jejich integrace do normalnich motorickych

procesu az k uplné normalizaci volni motoriky (VOJTA, 2008).

Jsou k dispozici tii typy pohybu:

+ reflexni reakce - coz jsou nejjednodussi motorické zptsoby chovani. Jedna se o
rychlé stereotypni a mimovolni reakce, naptiklad odtazeni ruky od horkého
pfedmétu

+ rytmické pohyby - K nim patii napt. zvykani, dychani, lezeni, béhani, sjednocuji
rysy reflexniho a védomého jednéani

+ cilené pohyby - jsou ucelové a vétsinou se je Clovek uci, jejich provadéni se

zlepSuje s piibyvajicim cvi¢enim (ORTH, 2009).

Tyto tii kategorie se 1i$i slozitosti a stupném védomé kontroly. Kazda z téchto kategorii

pohybu zavisi na kombinacich téchto dvou zakladnich druht svalové kontroly:
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+ fazicka kontrola - diky ni jsou svaly pfechodné aktivovany, aby mohly provést

pohyby jako uchopeni salku nebo hozeni micku

+ tonicka kontrola — pfi niz jsou svaly aktivovany pro dlouhodobou kontrakei,

napi. zachovani ur¢itého drzeni (ORTH, 2009), (VOJTA, 2008).

Aby mohly pohyby probihat koordinované, ma centralni nervovy systém k dispozici

motoricky systém se tfemi irovnémi fizeni:

v

a podili se na védomych pohybech, mechanizmy na trovni michy jsou pro

lokomoci (pohyb pomoci svalové ¢innosti) podstatné

+ mozkovy kmen - hraje dtlezitou roli pfi kontrole drzeni, kromé toho kontroluje

svaly koncetin, a proto méa vyznam pro cilené pohyby

+ mozkova kura - ztélesiiuje nejvyssi motorickou troven kontroly (ORTH, 2009).

»Krom¢ tifi zndzornénych urovni senzomotorické kontroly zasahuji do regulace
motorickych funkci jesté dvé €asti mozku: cerebellum (mozecek) a bazalni ganglia

(soubory nervii v mozkovém kmeni)“ (ORTH, 2009, s. 17).
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6 CLENOVE LEKARSKEHO TYMU

Jak bylo jiz v ptedchozich kapitolach zminéno, Apertiv syndrom jako takovy je
nelécitelny, 1ze zmirnit jednotlivé ptiznaky. U Apertova syndromu dominuje celozivotni
snaha zmirnéni vySe uvedenych pfiznakli a zahrnuje multioborovou spolupraci

specialistl, z nichz bychom radi zminili nasledujici odborniky.

+ Genetik a teratolog — genetické poradenstvi pro rodice ma velmi dilezitou
ulohu, genetik ve spolupraci s teratologem uréi presnou syndromologickou
diagnostiku, coz umoznuje urcit prognozu genetického zatizeni rodici, ukolem
teratologa je zjiSténi mozné pfi¢iny vzniku vrozené vyvojové vady, piipadné

dalsich anomalii (PETERKA, 1998).

+ Pediatr — pediatr na novorozeneckém oddéleni (neonatolog) nejéastéji jako
prvni ur¢i vrozenou vyvojovou vadu, povinnosti pediatra je také poskytnou
rodi¢im vSechny dulezité informace, mél by velice uzce spolupracovat s rodinou
ditéte, také sleduje celkovy vyvoj ditéte a podili se na lécbé ptidruZzenych

onemocnéni (KEREKRETIOVA, 2008).

+ Anesteziolog — vzhledem kftad¢ chirurgickych vykond by mél byt v tymu
specializovany anesteziolog, ktery uzce spolupracuje zejména s plastickym

chirurgem (KEREKRETIOVA, 2008).

+ Plasticky chirurg — plasticky chirurg rozhoduje o operac¢nich postupech a je za
n¢ zodpoveédny, cilem plastického chirurga je zajistit optimalni rekonstrukci
postizenych oblasti a pfitom eliminovat vliv operace na negativni vyvoj urcité

oblasti (KEREKRETIOVA, 2008).

+ ORL Ilékar — péce ORL Iékafe se zamétuje na sledovani kvality sluchu a
prevenci komplikaci, kvalita sluchu miize byt sniZena vzhledem k Castym
zanétim stfedousi, k némuz déti Casto inklinuji, sleduje také abnormality

hybnosti mékkého patra, coz muze ovlivnit nejen stav sluchu, ale také
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patrohltanovy uzavér ovliviujici fe€, hlas a polykani (KEREKRETIOVA, 2008),
(PETERKA, 1998).

Foniatr — foniatr diagnostikuje fe¢, sleduje sluch a prubézné hodnoti
anatomicko-funkéni podminky pro te¢, foniatricka péCe tzce souvisi s péci
logopedickou, v pifedoperacni péci dba foniatr na to, aby se nefixovaly chybné
artikulacni stereotypy, po operaci mize indikovat masaze patra, které zabranuji
vzniku pooperacnich jizev (PETERKA, 1998).

Klinicky logoped — klinicky logoped je soucasti komplexni tymové péce a jeho
prace uzce souvisi s péci foniatra a rodici, provadi konkrétni logopedickou péci

anapravu (KEREKRETIOVA, 2008).

Stomatologicka péce — tato péce zacind kritce po narozeni a konéi az
uzavienim vyvoje Celisti, podle typu rozstépu mizeme vyzadovat ucast dalSich
specialistli na dentici: ortodontisty, ¢elistniho chirurga, protetika, paradentologa,
détského stomatologa. Ortodonticka péce je velmi narocnd, protoze u Apertova
syndromu se vyskytuji ¢etné deformace Celisti, nepravidelné profezadvani zubi a
jejich cCasté rotace, z hlediska logopedického je pro vyvoj fe€i vhodné upravit
chrup co nejdiive, ale zpohledu stomatologli a stomatochirurgii potiebuji

vykony pozdé¢jsi vék, aby v budoucnosti nedochazelo k deformacim obliceje
(PETERKA, 1998).

Rodice — rodi¢e maji v péci o dité s Apertovym syndromem nezastupitelnou a
dilezitou roli - jsou aktivnim a rovnocennym ¢lenem terapeutického tymu, nejen
ze poskytuji péci, ale podili se podle Kerekrétiové i na rozhodovéni tymu, a to

ve stejné mife jako dalsi specialisté (KEREKRETIOVA, 2008).

Klinicky psycholog — klinicky psycholog mé v tomto tymu diilezitou roli, mezi
jeho kompetence patii podpora, pomoc a poradentstvi rodicim, kterym se
narodilo dité s vrozenou vyvojovou vadou, tato péce musi byt individualizovana
a nabizena v riiznych vyvojovych fazich zivota ditéte a rodiny, dilezita je téz
psychickd piiprava matky a ditéte (amerné¢ jeho veéku) na operacni vykony,
béznym standardem je dnes hospitalizace doprovodu ditéte, kdy matka

(nejcastéji) peCuje o dité pred a po operaci (PETERKA, 1998).
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7 RODINA A RODICE

Narozeni ditéte postizeného nebo nemocného je udalost, na kterou se nelze
nijak doptfedu pfipravit. Po prvnim sd€leni diagnézy nasleduje obvykle faze Soku.
Citové vychyleni, rozruseni, tlek, ohromeni, neochota uvéfit... Rodic¢e Casto zazivaji
iracionalni pocity a mohou také reagovat zcela nepfiméfené. Jak dlouho tato faze potrva
je velmi individualni a z&visi mimo jiné na typu ¢loveka, ale i na zavaznosti piijaté

informace a na zptisobu jejiho sd&leni (FITZNEROVA, 2010).

Po odeznéni Soku prichdzi obdobi, pro které je typicky nastup psychickych
a télesnych reakci na sdélenou skutecnost. V této reaktivni fazi se objevuji pocity jako
bolest, zal, zklamani, tzkost z dalsiho vyvoje, odmitani pfijmout novou skute¢nost,

pocity viny, vzajemné sebeobvinovani, ptipadn¢ agresivita.

Maminky, které ,,nedokazaly fyziologicky porodit ¢i porodit zdravé dité, se
Casto obvifiuji ahledaji chybu samy usebe. Potlacena vina mulze zpusobit
psychosomatické problémy. Vina pfijatd, ale bez smifeni, vyustuje ¢asto v depresi,
hluboky smutek, plac, pesimismus a sebedestruktivni chovani. Snaha vyrovnat se
S pocity se Casto stava patologickou. Tyto pocity navic znesnadiuji vyrovnani se
postizenim ditéte a realnou situaci. Pokud Zena své obavy a pocity viny vyslovi, je
reakce okoli Casto zlehcujici, ignorujici, ¢imzZ se Zena uzavira stale vice do sebe, trapi
se, pfipada si osamocena. Pfitom okoli takto reaguje vétSinou z diivodu nevédomosti

a neznalosti. Nevi, co se v zené odehrava, nevi, jak mé reagovat (FITZNEROVA, 2010).

Lékat oSettujici postizené dité, by mél rodi¢e podpoftit, mél by jim naslouchat
a projevovat empatii. Dulezité je, aby se vyjadfoval o stavu ditéte pravdiveé a aby byl
jeho pfistup k rodi¢im cEestny. Vliv ma také pfi¢ina nemoci a postizeni. U genetickych
pfi¢in maji rodi¢e v¢Etsi tendenci hledat vinu sami u sebe, zatimco napt. U infekce vidi
vinika ,,venku*. Nejhorsi pro rodice je situace, kdy nejsou znamy pti¢iny nemoci nebo
postizeni. Osobnost postizené¢ho ditéte je dal§im dulezitym Cinitelem jeho zafazeni
Vv rodin€ a ve spole¢nosti. Zalezi pfedev§im na zékladnich rysech osobnosti ditéte, tedy

na jeho temperamentu, drazdivosti, citlivosti a dalsich vlastnostech (DYTRYCH, 1994).

Vztah mezi matkou aditétem se zacina utvaret jiz bcéhem téhotenstvi.

Rozhodujicim okamzikem, ktery pfirozené zahajuje proces utvareni vzdjemné vazby, je
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pak porod a doba po porodu. Podpora rozvoje této vazby a podpora nepieruSovaného
vzajemného kontaktu matky s novorozencem je velmi diilezitd pro déti zdravé, ale jeste
vyznamngj$i pro dé&ti pred¢asné narozené, nemocné nebo postizené (FITZNEROVA,

2010).

Pravé diky bezpodminecné lasce, ktera vnika pti kontaktu miminka a matky
,ktze na kuzi“, je matka schopna piijmout dité takové, jaké je. Tento zminény kontakt
Ize i kdykoliv pozdé&ji pouzit ke zvySeni Sance na to, Zze biologické procesy podpoii

emoc¢ni pochody piijeti ditéte (DYTRYCH, 1994), (FITZNEROVA, 2010).
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8 OSETROVATELSKY PROCES U NOVOROZENCE
S APERTOVYM SYNDROMEM

8.1 METODIKA

Za ucelem vypracovani praktické ¢asti této bakalarské prace jsem absolvovala
klinickou praxi na kojeneckém oddé¢leni Détské kliniky Fakultni nemocnice v Hradci
Kralové, kde byl hospitalizovan novorozenec s Apertovym syndromem. Matka byla
s novorozencem hospitalizovana az poté, co doslo ke zlepseni jejiho psychického stavu.
Po dobu mé praxe byla pfitomna pouze posledni dva dny. Velice tézce po psychické
strance nesla skutecnost, Ze se ji narodilo dité s vrozenou vyvojovou vadou, proto doslo

k této Casové prodlevé a odlouceni od ditéte.

Informace jsem ziskala piedevs§im z oSetfovatelské a Iékarské dokumentace, od
zdravotnického personadlu — détskych sester, které o novorozence pecovaly, a
Vv neposledni fadé pozorovanim novorozence. Tato kazuistika mé natolik zaujala, proto
jsem se rozhodla pravé na takto zajimavé a neobvyklé téma zpracovat samotny
oSetfovatelsky proces. Zjisténé oSetfovatelské problémy byly formulovany do
oSetfovatelskych diagnéz. U novorozence byl vytvofen 4- denni plan oSetfovatelské
péce, ktery byl ndsledné zhodnocen vzhledem k jejimu realnému poskytnuti. Ke

stanoveni diagndz v této praci byl pouzivan model Nanda taxonomie I.

Soucasna oSetfovatelskd péce o dit€ vychazi z holistického pftistupu, ktery je
zamé&fen na uspokojovani potieb. Ve vétSin€ zdravotnickych zafizeni sestry pouZzivaji
dokumentaci podle M. Gordonové. Pro zjistovani potieb a nasledné uspokojeni potieb
ditéte je mnohem lepsi pouZiti oSetfovatelského modelu V. Hendersonové. Tento model
patii do kategorie modelli potfeb a humanistickych modeld. Potfeby ditéte jsou v tomto

modelu rozdéleny do 14 zakladnich oblasti.
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8.2 CHARAKTERISTIKA OSETROVATELSKEHO PROCESU

Z charakteristického hlediska je oSetfovatelsky proces systémova teorie, ze
které vychazi postupy sestry zaméiené na feSeni oSetfovatelskych problémd.
Osetfovatelsky proces je myslenkovy algoritmus a série vzdjemné propojenych ¢innosti,
které vedou k uspokojeni potfeb nemocného. Je to racionalni metoda poskytovani a
fizenim oSetfovatelské péce. Predstavuje sérii planovanych cCinnosti a mysSlenkovych

algoritmi.

Osetrovatelsky proces se déli do péti fazi, kam patii: oSetfovatelskd anamnéza,
oSetfovatelska diagndza, planovani oSetfovatelské péce, realizace oSetfovatelské péce a

zhodnoceni efektu poskytované péce.

OSetiovatelska anamnéza - sbird informace pro individualizovanou osetfovatelskou
péci. Shromazdéni potiebnych informaci, které sestra ziskava z chorobopisu, sesterské
dokumentace, hlaseni sester. OSetfovatelskou anamnézu muzeme ziskat, rozhovorem,
pozorovanim, fyzikdlnim vySetfenim nemocného nebo od rodiny. Soucasti

oSetfovatelské anamnézy jsou hodnotici Skaly.

OSetrovatelska diagnéza - zabyva se tim, co nemocného trapi. SlouZi k nalezeni
skuteCnych a ocekavanych problémii nemocného. Tyto udaje jsou formulovany

Vv oSetfovatelskou diagndzu.

Planovani oSetfovatelské péce — zahrnuje plan a postupy oSetfovatelské péce, do
n¢hoz se fadi oSetfovatelské cile a intervence. OSetfovatelsky cil je Zadouci vysledek
oSetfovatelské péce, zahrnuje odstranéni ¢i zmirnéni problému. Cil by mél byt
realisticky, v souladu s lékafskou diagnézou, zhodnocen nemocnym. Planovani
oSetfovatelskych intervenci je plan sestaveny na zaklad¢ oSetfovatelskych diagnéz,

definovanych cilll oSetfovatelské péce a stanovenych priorit.

Realizace oSetirovatelské pée - vychazejici z oSetfovatelského planu, - ordinace

1ékate, - akutniho zdravotniho stavu pacienta. Sestra poskytne péci dle stanoveného cile.

Hodnoceni - hodnoceni oSetfovatelského planu, hodnoceni poskytnuté péce je

prubé&zné, v souladu s tim, zda jsou intervence efektivni.
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8.3 OSETROVATELSKY MODEL PODLE VIRGINIE
HENDERSONOVE

Osetrovatelsky model V. Hendersonové patifi mezi humanistické modely.
Vychédzi ze zékladnich potteb clovéka, z jeho sobéstanosti a nezavislosti v
uspokojovani, ze zékladnich oSetfovatelskych aktivit pfi pomoci pacientovi.
Hendersonova vychazi z nazoru, ze jedinci maji biologické, psychologické, socialni a
duchovni potieby. Pti formovani modelu osetfovatelské péce vychazela z nazoru, ze
pokud je cloveék zdravy, je schopen si sam uspokojovat vSechny biologické,

psychologické, socialni a duchovni potieby.
Tyto potieby jsou formulovany ve 14 zakladnich oblastech oSetfovatelské péce:

. normalni dychéani
. dostate¢ny pfijem vody a potravy
. vylu€ovani télesnych vymeskt

. pohyb a udrzovani vhodné polohy

1

2

3

4

5. spanek a odpocinek
6. vhodné obleceni, oblékani a svlékani

7. udrzovani fyziologickeé télesné teploty

8. udrzovani télesné Cistoty a ochrana celistvosti téla

9. odstranovani rizik z Zivotniho prostfedi a zabranovani vzniku poSkozovani sebe 1
druhych

10. komunikace s lidmi, vyjadfovani emoci, potieb, obav, nazora

11. vyznani vlastni viry

12. smysluplna prace

13. hry nebo ucast na riznych forméch odpocinku a relaxace

14. uceni, objevovani nového, zvidavost, kterd vede k normélnimu vyvoji a zdravi

a vyuzivani dostupnych zdravotnickych zatizeni

Prvnich devét potieb fadime mezi potieby fyziologické, desatd a Ctrnactéd
potfeba se vztahuje k psychologickym funkcim. Jedenacta potieba patii do duchovni

oblasti. Dvanacta a tfindcté potfeba se tyka socialni oblasti.
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8.4 OSETROVATELSKA ANAMNEZA, ZAKLADNI UDAJE O
NOVOROZENCI

Stav pri pFijeti novorozence:

Vaha: 3500 g

Délka: 53 cm

BMI: 12,5

Obvod hlavy: 34 cm

Saturace kysliku: 98%

Dechova frekvence: 52 dechti/min, patrné chrceni - stridor pii nadechu
Srdecni frekvence: 134 tepii/min

Rektalni TT: 36,5 °C

Zralost: 39. gestacni tyden

Dycha spontanné, eupnoicky, klize je dobfe prokrvena, bez cyandzy, bez krvacivych
poruch, aniktericka, kiize je bez patologickych eflorescenci, hydratace je pfimeéfena,

svalovy tonus je pfiméfeny, NOvorozenec nereaguje bolestive, reflexy jsou vybavné.
Anamnéza rodicky:

RA: matka ma celiakii, bratr matky diabetes mellitus 1. typu na inzulinu

KS matky: AB+

Jedna se o prvni graviditu rodi¢ky — téhotenstvi probihalo fyziologicky,
nekomplikované. Porod byl spontanni, zahlavim, ve 39. gestacnim tydnu, plodova voda
byla ¢ira a odtekla pii porodu. Byl vybaven stigmatizovany novorozenec

S kraniofacialnimi abnormalitami a turicefalii.

Velka fontanela je posunuta do oblasti frontalni, velikost 1,5x1,5 cm, kde se
nachazi i kefalhematom, obli¢ej je asymetricky, je vyvySena zejména medialni oblast

Cela, je ploché zahlavi, jsou pFitomny nizce nasedajici boltce. Novorozenec ma Siroky
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vpaceny kofen nosu, ktery je zobakovity, ma rozsté€p tvrdého i mékkého patra ve stiedni
Care, gotické patro, vyskytuje se syndaktylie vSech prsti na hornich i dolnich

koncetinach, novorozenec je kardiopulmonaln¢ stabilni.
Porodni vaha a délka novorozence: 3 450g, 53 cm
Apgar skére: 9-10-10
Medicinské diagnézy: a) vrozena malformace kosti lebky a obliceje
b) rozstép tvrdého a mékkeého patra stitedocarovy
c) syndaktylie vSech prstll hornich a dolnich koncetin
d) suspektni Aperttiv syndrom
e) oboustranné nevybavné otoakustické emise
f) zdvojeni dutého systému pravé ledviny

Datum a délka hospitalizace: 4. 10. 2013 — 12. 10. 2013

8.5 PRUBEH HOSPITALIZACE

Donosena holcicka z fyziologické gravidity byla pielozena z nemocnice
v Litomysli 3. den svého Zzivota na kojenecké odd€leni Détské kliniky Fakultni
nemocnice Hradec Kralové pro postnatalné zjistény Apertiv syndrom. Karyotyp
v normé. Chirurg doporucuje operaci syndaktylie ve v€ku 6-12 mésicli, neurochirurg
doporucuje operaci kraniosynostoézy téz ve veéku 6-12 mésict. Zatim je V planu
pravidelné méfeni hlavy a UZ kontroly mozku. RTG lebky je v planu po propusténi
v misté bydlisté. Otoakustické emise jsou oboustranné nevybavné, podrobné vysetieni
sluchu je v planu na ORL ve spadu v mist¢ bydlisté. Neurologické vySetieni je
s nalezem mirné osové hypotonie, byla doporucena rehabilitace. Novorozenec byl
krmen hypoalergenni pocate¢ni formuli. Pfechodné byla krmena orogastrickou sondou,
nasledné byla krmena z Habermannovy savicky, po pfijeti matky byl novorozenec plné

kojen zenskym mlékem. Pije s chuti, stravu toleruje dobfe, na hmotnosti pribyva.
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Novorozenec byl propustén ve stabilizovaném stavu. Matka byla zaucena v péci o dité

S vrozenymi vyvojovymi vadami.
Vysledky vySetieni:
a) Zobrazovaci metody

UZ mozku — Siroky sagitalni Sev ptestupuje velkou fontanelou na suturu metopicu.
Normalni konfigurace komorového systému obvyklé Site velikosti véku ditéte, byl

vyloucen hydrocefalus.
UZ patefe — normalni $ife kanalu patefniho, micha je obvyklého vzhledu.

UZ bricha — jatra jsou s normélnim morfologickym obrazem, bez biliarni dilatace,
prava ledvina se zdvojenym dutym systémem a panvi¢kou bez dilatace kalich, vlevo

pfiméfeny nalez.
b) Genetické vySetfeni ze dne 5. 10. 2013

Byla provedena DNA analyza FGFR 2 genu. Byla nalezena mutace
C.755C>G/p.Ser252Trp v heterozygotnim stavu, jedna se o patogenni mutaci, ktera byla
Jjiz opakované zjiSt€éna u nemocnych s Apertovym syndromem. Z diagnostického

hlediska byl u novorozence prokazan Apertiv syndrom — akrocefalosyndaktylie 1. typu.
¢) Kardiologicka porada, vySetieni pii genetické stigmatizaci

Prokrveni je pfiméfené, bez dusnosti, novorozenec prospiva, akce srdce je pravidelna,
ozvy jsou bez Selestu, pulzace na HK i DK je normalni amplitudy, zavérem zcela

fyziologicky nalez na srdci.

Déle doporucen ultrazvuk mozku a bticha, CT mozku, CT patete, coz vSe je potiebné

k vylouceni pfidruzenych vad. Dale je planovana konzultace specialisti dle nalezu.
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8.6 OSETROVATELSKA ANAMNEZA — POSOUZENI STAVU DLE
MODELU VIRGINIE HENDERSONOVE

1. Dychani

Dychani je spontanni, pravidelné. Frekvence je 52 dechti/min. Pfi dychéni jsou
patrné obstruktivni fenomény - piskoty, vrzoty, jakési ,.chréeni pifi nadechu, tzv.
inspiracni stridor. Saturace kyslikem je zcela fyziologickd. Bez cyandzy. Ventilaéné i

ob&hove stabilni. Kize je dostate¢n¢ hydratovana, kozni turgor v norm¢.

2. Dostateény prijem potravy a tekutin

Prvni 3 dny Zivota byla hol¢icka krmena Zzenskym mlékem orogastrickou
sondou. Poté byla krmena Habermannovou savickou Nutrilonem Allergy po tiech
hodinach bez potieby dosondovani. Bez problémi si pije dle chuti, vypije 80-100ml,
obtize pfi krmeni nejsou, aktivné se hlési k jidlu, nezvraci, problémy s polykanim
nejsou. Po hospitalizaci matky plné kojena. Ptitomen rozstép mekkého a tvrdého patra
sttedocarovy, proto je z oSetfovatelského hlediska zasadni zminit vysoké riziko

aspirace.

3. Vylucovani

Moci pfiméfené, moC je bez patologickych pfimési ¢i zapachu. Stolice bez
patologickych pfimési. Smolka odeSla samovolné druhy den po narozeni. Pfi
hospitalizaci pravidelné ptebalovana kazdé 3 — 4 hodiny, stolice odchazi bez obtizi. Poti

se pfimétene. Je afebrilni.

4. Pohyb a udrzZovani vhodné polohy

Pro novorozence je typicka poloha na zadech. Ma ohnuté dolni koncetiny, horni
koncetiny v lokti a ruce ma zataté v pést. Na vSech prstech hornich i dolnich
koncetinach je ptitomna syndaktylie. Kope nohama, ota¢i hlavu na stranu, a pokud je v

poloze na bfise snazi se zvednout hlavicku. Sestra si v§ima pohybové aktivy ditéte, zda
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dit¢ nereaguje bolestivé. Spolupracuje s fyzioterapeutem a s rodinou. Pomaha s
provadénim pasivniho a aktivniho cviceni. Pomaha pii polohovani ditéte. Vzhledem ke
kraniosynostoze hrozi zvySeni nitrolebniho tlaku, je horni ¢ast postylky novorozence
elevovéna o 45 stupnil. Pii kazdém pohybu novorozence je tfeba dbat na to, aby nedoslo

k nahlému zvyseni nitrolebniho tlaku.

5. Spanek a odpocinek

Je ¢ila, avSak plactiva. Vykazuje pfiméfenou télesnou aktivitu 6 dnl Zivota.
Spanek je klidny. Zvyky pfi usinani - usind s dudlikem - Siditkem. Postylka, ve které
leZi novorozenec, je opatfena postranicemi. Bezpe€nost ditéte je zajiSténa. Veskerou
péci o dité zajistuji détské sestry. Matka s ditétem hospitalizovana neni (vSe je zatim

Kk projednani, planuje se po zlepseni jejiho psychického stavu).

6. Vybér obleceni, oblékani a svlékani

Novorozenec je pifiméfené oblékdn do vhodného bavinéného obleceni. Sestra
dba na skutecnost, aby pouzité kusy obleceni byly volné, pohodlné s pruznymi lemy. A

zaroven dba na to, aby u novorozence nedoslo k podchlazeni nebo naopak ptehtivani.

7. UdrZzovani fyziologické télesné teploty

Vzhledem k zakladni diagnéze Apertova syndromu, mezi jehoz piiznaky mimo
jiné patii v Casném véku kolisani télesné teploty, je zadsadni uvést, Ze novorozenec udrzi
télesnou teplotu v rozmezi fyziologickych hodnot. Normalni télesnd teplota se u
hol¢icky pohybuje mezi 36 -37°C s charakteristickym dennim kolisanim — rannim
minimem (mezi 4. — 6. hodinou) a odpolednim maximem (16. — 18. hodinou).

Subfebrilie ani febrilie béhem hospitalizace nenastaly.
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8. UdrZovani upravenosti a ¢istoty téla

Vzhledem k hygiené je provadéno koupani jako celkova ocista téla. Pii
hospitalizaci je hygienickd péce provadéna typicky rano. Pii myti novorozence bylo
postupovano vzdy od hlavicky, kdy je nejprve omyta vlasova cast, dale byla vénovéana
pozornost mistim za ouskama a pod krkem, poté hrudniku a rukdm vcetné dlanim.
Nakonec byly vzdy omyty nohy a zadecek. Pé¢i 0 zadecek predchazelo omyti vnéjsiho
genitalu a jako posledni je omyvan fitni otvor. Umyté dit¢ bylo vzdy polozeno na
suchou osusku a jemné, Setrné¢ osuseno. Oblice] byl omyvan pouze vodou. Oc¢i byly
vytirany tampdonem od vnitiniho oka k okraji, nebot’ u kofene nosu jsou umistény slzné
kandlky. Tamponem byly vytfeny pouze okrajové Casti usi. Novorozenec je zraly a
zenského pohlavi. Genital je zcela vyvinuty, fyziologicky bez odchylky. Vzhledem

k zakladni diagndze Apertova syndromu lze do budoucna pocitat s posSkozenou dentici.

9. Odstraniovani rizik z Zivotniho prostifedi a zabranovani vzniku

poskozovani sebe i druhych

Dité pfimétené reaguje na podnéty. Novorozenec ma pfitomen rozstép mekkého
1 tvrdého patra, proto musi byt krmen ve zvySené poloze, a musi se dbat na to, aby

nedoslo k aspiraci do dychacich cest.

10. Komunikace s lidmi, vyjadfeni emoci, poti‘eb, obav i nazoru

U novorozence byly diagnostikovany oboustranné¢ nevybavné otoakustické
emise. Uz brzy po narozeni by dit€ mélo reagovat na hlasité nepfijemné zvuky placem,
na zajimavé a pfijemné naopak zvySenim pozornosti ¢i zklidnénim. Na ndhly hlasity
zvuk by dité mélo vzdy reagovat mrknutim ocnich vic¢ek. V obdobi po 6. tydnu véku je
u ditéte pfitomna patraci reakce — tzn. pfi vySetfovani zvukovymi hrackami (trumpetka,
chiestitko, fehtacka, piskaci gumové hracky, zvonecek) dit¢ hleda zdroj zvuku otocenim
o¢i nebo celé hlavy. Toto v§e u naSeho novorozence chybi. Novorozenec fixuje diky

o¢nimu kontaktu, nikoli diky sluchovému kontaktu. Do budoucna je zajisté potieba
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zajistit kompenzacni pomucky, i dal$i otoakustické vySetfeni, které se planuje v okoli

bydlisté ve spadu po propusténi.

11. Vyznani vlastni viry

Vzhledem k vé&ku nelze hodnotit.

12. Smysluplna prace

Kojenci potiebuji neustalou naklonnost ze strany rodi¢u, protoze laska a bezpeci
jsou pro kojence dulezitymi potiebami. V obdobi vyvoje duvéry u kojence je dulezita
stalost, vyvoj duvery je dulezity pro vyvoj osobnosti ditéte. Matka proziva situaci jako
velmi zatéZzovou, jelikoz béhem té€hotenstvi nebyly Zadné naznaky patologie plodu,

proto se ¢eka na jeji rozhodnuti, jak se ke vzniklé¢ situaci postavi.

13. Hry nebo uéast na riznych formach odpocinku a rekreace

Je ¢ila, av8ak plactiva. Vykazuje pfimétenou télesnou aktivitu 6 dnil Zivota. Na
nelibost reaguje svrasténim mimickych svali obli¢eje a osoby na bezprostiedni
vzdalenost fixuje zrakem. Je pifi védomi. Socidlni stimuly dévcéatku poskytuji
zdravotniCti pracovnici, nejvice détské a rehabilitacni sestry. V disledku ndhlého a
neo¢ekavaného sdéleni diagnozy ditéte nebyla matka s novorozencem hospitalizovana,
a novorozenec byl prvnich 8. dnti hospitalizace v péci détskych sester. Matka byla
s ditétem hospitalizovana aZ osmy den hospitalizace ditéte. Pfijata byla na kojenecké
oddéleni po zlepSeni svého psychického stavu a s ditétem byla na pokoji v systému

rooming-in.

14. Uceni objevovani nového, zvidavost, ktera vede k normalnimu vyvoji

a zdravi a vyuZivani dostupnych zdravotnickych zarizeni

Novorozenec se neprojevuje se bolestivym chovanim. Hmotnostni kiivka je
uspokojiva. Vzhledem ke zménam na lebce 1 na oblicejové Casti lebky, rozstépu a

syndaktylii vSech prstii jsou do budoucna planovéany plastické a remodelacni operace.

48



Opét je potfeba zminit, Ze vzhledem k zakladni diagnéze Apertova syndromu se do

budoucna da predpokladat, ze bude opozdén rist a vyvoj.

8.7 SITUACNI ANALYZA

Donoseny novorozenec enského pohlavi N. R. z fyziologické gravidity
s dobrou ¢asnou poporodni adaptaci byl pieloZzen 3. den svého zivota z nemocnice
v Litomysli na kojenecké oddéleni Détské kliniky Fakultni nemocnice v Hradci kralové
pro postnatalné zjisténou vyraznou stigmatizaci. Komplex klinickych ptfiznaka sveéd¢i
pro Apertiv syndrom, ktery byl diky molekularné¢ — genetickému vysetfeni i nasledné
béhem hospitalizace potvrzen. Anamnestické tdaje byly sesbirdny 6. den zivota.

Jednalo se o prvni graviditu rodi¢ky, ktera nenaznacovala zadné patologie plodu.

Novorozenec je stigmatizovany s vyraznymi kraniofacidlnimi abnormalitami,
kraniosynostozou a turicefalii. Velké fontanela je posunuta do oblasti frontalni, kde se
nachdzi i kefalhematom, oblicej je asymetricky, je vyvySena zejména medidlni oblast
Cela, je ploché zahlavi, jsou pfitomny nizce nasedajici boltce, ma Siroky vpaceny koten
nosu, ktery je zobakovity, ma rozsté€p tvrdého i meékkého patra ve stfedni care, gotické
patro, vyskytuje se syndaktylie vSech prstd na hornich i dolnich koncetinach,
novorozenec je kardiopulmondlné stabilni. Otoakustické emise jsou oboustranné
nevybavné. Novorozenec byl piijat ke sledovani stavu a k vySetfeni specialistii dle

nalezu. Lékova Iékaiska ordinace obsahovala pouze kapky Kanavit.

8.8 OSETROVATELSKE DIAGNOZY DLE NANDA TAXONOMIE |
SERAZENE DLE PRIORIT

AKTUALNI OSETROVATELSKE DIAGNOZY

1. Nitrolebni adaptivni kapacita sniZzena z divodu kraniosynostdzy projevujici
se nemoznosti fyziologického rustu mozkové tkané v lebce.

2. Ustni dutina, postiZeni sliznice z diivodu rozstépu mékkého a tvrdého patra
projevujici se anatomicko-patologickymi zménami s vytvofenim gotického patra

V dutin€ ustni.
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3. Senzorické a percepéni poruchy (sluchova) z divodu zakladni diagnézy
Apertova syndromu, projevujici se oboustranné nevybavenymi otoakustickymi
emisemi.

4. Neznalost (potifeba pouceni) z divodu deficitni znalosti o zékladni diagnoze
ditéte Apertova syndromu projevujici se deficitem informaci rodinnych

ptislusnikt ditéte.

POTENCIALNI OSETROVATELSKE DIAGNOZY

1. Aspirace, zvySené riziko z diivodu rozstépu mékkého a tvrdého patra.
2. Pouto mezi rodi¢i a détmi, riziko naruseni z divodu neocekavaného sdéleni

diagnozy ditéte a hospitalizaci ditéte bez matky.

8.9 PLAN OSETROVATELSKE PECE

AKTUALNI OSETROVATELSKA DIAGNOZA C. 1

Nitrolebni adaptivni kapacita sniZena z diivodu kraniosynostézy projevujici se

nemoznosti fyziologického ristu mozkové tkané v lebce.
Priorita: vysoka

Cil dlouhodoby: Novorozenec nebude mit ptiznaky nitrolebni hypertenze do doby

chirurgického teSeni kraniosynostozy.

Cil kratkodoby: Novorozenec nebude mit pfiznaky nitrolebni hypertenze pii kazdé

manipulaci — pfi krmeni, zvedani z postylky, ptebalovani.
Interval hodnoceni: kazdych 24 hodin
Vysledna kritéria:

- Novorozenec ma stabilni nitrolebni tlak po celou dobu hospitalizace
- Novorozenec se neprojevuje bolestivym chovanim po celou dobu hospitalizace
- Matka novorozence bude hned po svém pfijeti informovana o rizicich, které jsou

spjaty s nevhodnou manipulaci ditéte — do 1 hodiny od jejiho piijeti
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Plan intervenci:

- Posuzuj stav védomi, pohyby o¢i a stav zornic (velikost, tvar, symetrie,
fotoreakce) — celou dobu hospitalizace — vSeobecna sestra

- Sleduj zakladni fyziologické funkce — vitalni funkce — pravidelné kazdy den —
vSeobecna sestra

- Zdvihni hlavovou ¢ast lizka o 15-45 stupnt — do 2 hodin — vSeobecna sestra

- Dle ordinace 1ékafe zajisti vySetieni neurologem — do 48 hodin — vSeobecna
sestra

- Hlavu a krk udrzuj v neutralni poloze — po celou dobu hospitalizace — v§eobecna
sestra

- Povsimni si motorickych reakci ditéte — po celou dobu hospitalizace

vSeobecna sestra, fyzioterapeut

- Omez zevni podnéty a dbej o pohodli ditéte — po celou dobu hospitalizace
vSeobecna sestra

- V8imej si mozného rostouciho neklidu ditéte — po celou dobu hospitalizace

vSeobecna sestra, fyzioterapeut

- Provad¢j zapis do oSetfovatelské dokumentace — pravidelné kazdy den
vSeobecna sestra

- Vaz denn¢ novorozence, a sleduj pfijem a vydej tekutin, méfeny poctem a vahou
vlhkych plenek — denné — vSeobecna sestra

- Pravidelné¢ méf novorozenci obvody hlavy — denné — vSeobecna sestra
Realizace ze dne 6. 10. — 10. 10. 2013:

Novorozenec byl vzdy rano dle zvyklosti oddéleni umyt. Byla provadéna
adekvatni hygienicka péce. Pfi myti novorozence bylo postupovano vzdy od hlavicky,
kdy je nejprve omyta vlasova ¢ast, dale byla vénovana pozornost mistim za ouskama a
pod krkem, poté hrudniku a rukam vcetné dlanim. Nakonec byly vzdy omyty nohy a
zadecek. Péci 0 zadecek predchazelo omyti vnéjsiho genitalu a jako posledni je omyvan
fitni otvor. Umyté dité bylo vZdy poloZeno na suchou osusku a jemné, Setrné osuSeno.
Oblicej byl omyvan pouze vodou. OCi byly vytirany tampénem od vnitiniho oka
k okraji. VSeobecna sestra pfi téchto ukonech zvlasté¢ dba na to, aby nedoslo k nahlému
zvyseni nitrolebniho tlaku, v§ima si mozného rostouciho neklidu ditéte. Sleduje reakce a

pohyby ditéte. Horni ¢ast lizka byla elevovana o 45 stupnt, dité lezi ve zvysené poloze.
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Sestra dale leduje, zda se novorozenec neprojevuje bolestivym chovanim. VS§ima si
motorickych reakci ditéte. Novorozenci je denn€¢ pomoci pulzniho oxymetru métena
saturace kysliku Vv Kkrvi. Denné jsou novorozenci méfeny obvody hlavicky.

Osetfovatelsky personal dba na zvysené pohodli a klid ditéte.
Hodnoceni ze dne 10. 10. 2013:

Cil se podarilo splnit. U novorozence byla 1 pies kraniosynostdézu vyloucena
nitrolebni hypertenze. Kojenec se celou dobu neprojevoval bolestivym chovanim.
Neurologické vysetfeni ze dne 8. 10. 2013 prozatim nevykazuje znamky odchylky,
motorické reakce jsou primétené veéku ditéte. Dit¢é nemd ztuhlou §iji, nema kiece, je
pln¢ pii v€domi. Oc¢ima pifiméfené fixuje a reaguje na podnéty, neprojevuje se
bolestivym chovanim. Chirurg doporucuje operaci kraniosynostozy ve véku 8 — 10.

mésict véku ditéte.
AKTUALNI OSETROVATELSKA DIAGNOZA C. 2

Ustni dutina, postiZeni sliznice z diivodu rozstépu mékkého a tvrdého patra projevujici

se anatomicko-patologickymi zménami s vytvofenim gotického patra v duting ustni.
Priorita: stiedni

Cil dlouhodoby: U novorozence nedojde ke zhorSeni integrity Ustni sliznice

Cil kratkodoby: Novorozenec pii krmeni neaspiruje

Interval hodnoceni: kazdych 24 hodin

Vysledna kritéria:

- Novorozenec nejevi znamky dechové nedostate¢nosti — po celou dobu
hospitalizace

- Matka novorozence chéape pfi¢iny vzniku rozstépu patra — do 3 hodin od jejiho
piijeti

- Novorozenec nebude aspirovat potravu — béhem kazdého krmeni

- Novorozenec dobfe saje a lze jej nakrmit — béhem kazdého krmeni
Plan intervenci:
- Zjisti velikost defektu v duting Gstni — denné — vS§eobecna sestra
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- Pravideln¢ kontroluj aktualni stav defektu, zda nekrvaci — denné — vSeobecna
sestra

- Provad¢j adekvatni péci o dutinu Ustni u novorozence — denné — vSeobecna
sestra

- Pecuj o dutinu Gstni po kazdém krmeni — do 30 min — v§eobecna sestra

- Informuj matku novorozence o specialni pé¢i o dutinu tstni — do 1 hodiny —
vSeobecna sestra

- Doporucte specidlni Cistici prostfedky pro hygienickou péci dutiny ustni —
pravideln€ — vSeobecna sestra

- Zdtrazni matce novorozence do budoucna pravidelné stomatologické prohlidky
déveatka — do 3 hodin — vSeobecna sestra

- Vyslechni matéiny obavy z estetickych néasledkii a podej informace o
moznostech 1é¢by v ramci svych sesterskych kompetenci — do 3 hodin —
vSeobecna sestra

- Pou¢ matku novorozence o spravné vyzivé do budoucna- do 4 hodin —
vSeobecna sestra

- Pou¢ matku o rizicich spjatych srozStépem patra vzhledem k aspiraci do

dychacich cest béhem krmeni — okamzité pted kojenim — vSeobecna sestra
Realizace ze dne 6. 10. — 10. 10. 2013:

Kdyz se podivame novorozenci do ust, mizeme vidét otvor v horni ¢asti dutiny
ustni. Vzhledem k tomu doslo i k vytvofeni tzv. gotického patra. Novorozenec byl
krmen pravidelné kazdé 3 — 4 hodiny pomoci tzv. Habermannovy savic¢ky (ptiloha D).
Coz je specialni savicka pro déti s orofacialnimi rozstépy a velice ucinné se osvédcila i
u krmeni tohoto novorozence. Dévcatko bylo hospitalizovano nejprve bez matky, bylo
krmeno & 3 hodiny Nutrilonem Allergy. Pije dle chuti 80 — 100 ml. Vzhledem ke
kritické komunikaci patra s dutinou nosni je zde problém, a sice moZnosti aspirace
mléka do dychacich cest, novorozenec byl proto krmen ve zvysené poloze, sestra dba na
spravnou polohu kojence, pfi krmeni jej nechdva pravidelné odiihnout. Je potieba
dostatek ¢asu a na dité pfedevSim nespéchat. Pfi krmeni je vhodné délat pauzy
k odiihnuti. Sestra po celou dobu krmeni sleduje a kontroluje dite€, posuzuje jeho mozné
projevy — cyandza, Unava. Sestra pravideln¢ kontroluje vzhled rozstépu a dba na

zvySenou hygienu v jeho okoli. Poté co byla hospitalizovana matka ditéte, bylo
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dévcatko pln€ kojeno. Za novorozencem dochazel pravidelné rehabilitaéni pracovnik,

ktery provadél tzv. orofacialni stimulaci, za i€elem rozcvicovani svali kolem Ust.
Hodnoceni ze dne 10. 10. 2013:

Cil byl splnén. Novorozenec pil schuti. Béhem hospitalizace jedinkrat
neaspiroval. Do doby nez byla hospitalizovana matka, bylo dévcatko v péci détskych
sester, které dbaly na vySe uvedené. Dutina Ustni je bez znamek infekce. ZvySena péce o
dutinu Gstni u kojence zajisténa, s rehabilitani sestrou provadény masaze orofacialni a
oronazalni oblasti, nedoslo k dalsimu poskozeni dutiny ustni, rozs§tépova rana je klidna.
Po pfijeti matky byl novorozenec plné kojen z prsu. Matka byla poucena o rizicich
spojenych s touto diagndzou. Byla zaucena, jak pecovat o takto postizené dité. Kojenec
nejevil znadmky dechové nedostateCnosti a pii krmeni neaspiroval. Po konziliu

doporucuje chirurg operaci rozstépové vady patra zhruba od 6. — 8. mésice véku ditéte.
AKTUALNI OSETROVATELSKA DIAGNOZA C. 3

Senzorické a percepcni poruchy (sluchova) z divodu zakladni diagnézy Apertova

syndromu, projevujici se oboustranné nevybavenymi otoakustickymi emisemi.
Priorita: stiedni
Cil dlouhodoby: Dité¢ v budoucnu pouziva kompenzacni pomucky

Cil kratkodoby: Dité¢ fixuje osoby na bezprostiedni vzdalenost pomoci o€niho

kontaktu
Interval hodnoceni: kazdych 24 hodin
Vysledna kritéria:
- Matka ditéte chape pfic¢iny vzniku sluchového onemocnéni ditéte do 5 hodin od
sveho piijeti
- Matka je ptedbézné sezndmena s moznostmi vyuZitich kompenzacnich pomicek
do budoucna pro své dit¢ do 48 hodin od svého piijeti

- Matka ditéte je informovana o0 pravidlech komunikace se sluchove

hendikepovanym do 72 hodin od svého pfijeti
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Plan intervenci:

- Vénuj novorozenci zvySenou pozornost — denné — vSeobecna sestra,
fyzioterapeut

- Seznam s poruchou smyslové vnimani sluchu i ostatni ¢leny oSetfovatelského
tymu — do 1 hodiny — v§eobecna sestra

- Chran dité pied pocity télesné a citové izolace — denné — v§eobecna sestra

- Seznam rodinu kojence s moznostmi vyuziti nejriznéjSich nahradnich
sluchovych pomiicek do budoucna - do 4 hodin — vSeobecna sestra

- Pou¢ rodinu kojence a jeho blizké o pravidlech komunikace se sluchové
hendikepovanym do budoucna — do 4 hodin — vSeobecna sestra

- Prfi osetfovani se novorozence dotykej, taktilni vjemy zprostiedkovavaji
pfitomnost lidi a spojeni s nimi, doteky jsou dilezitou soucasti péfe a maji
hluboky psychologicky vyznam — denné€ — vSeobecna sestra, fyzioterapeut

- Vsimej si reakei ditéte — denné — vSeobecnd sestra

Realizace ze dne 6. 10. — 10. 10. 2013:

U ditéte byly diagnostikovany oboustranné nevybavné otoakustické emise. Uz
brzy ponarozeni by dit¢ mélo reagovat na hlasité nepfijemné zvuky placem,
na zajimavé a pfijemné naopak zvySenim pozornosti ¢i zklidnénim. Na ndhly hlasity
zvuk by dité¢ mélo vzdy reagovat mrknutim o¢nich vicek. Po 6. tydnu véku je u ditéte
pritomna péatraci reakce — tzn. pfi vySetfovani zvukovymi hrackami (trumpetka,
chiestitko, fehtacka, piskaci gumové hracky, zvonecek). Dit€¢ hleda zdroj zvuku
otocenim o¢i nebo celé hlavy. Toto vSe u novorozence chybi. Novorozenec fixuje diky
o¢nimu kontaktu, nikoli diky sluchovému kontaktu. Sestra vénuje ditéti zvySenou
pozornost. Matka byla hned po svém piijeti lékafem informovana o stavu dcerky
vzhledem ke sluchovému postizeni. Déle prob&hl rozhovor mezi sestrou a matkou

ditéte, kdy matka sdélila své obavy vzhledem k budoucnosti ditéte i celé rodiny.
Hodnoceni ze dne 10. 10. 2013:

Kratkodoby cil byl splnén. Novorozenec fixuje osoby na bezprostifedni
vzdalenost zrakem. Matka byla poucena o tom, jak v budoucnu komunikovat

s nesly$icim ditétem. Dalsi planované vySetieni sluchu je po propusténi v oblasti
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bydlisté ve spadové ordinaci otorinolaryngologa. Do budoucna je jisté potiebné zajistit
kompenzacni pomucky, a samoziejmé pravidelné otoakustické vySetieni. Momentalné u

novorozence nelze zjistit a hodnotit na kolik je markantni sluchové postiZeni.
AKTUALNI OSETROVATELSKA DIAGNOZA C. 4

Neznalost (potifeba pouceni o Apertovu syndromu) z divodu deficitni znalosti o
zékladni diagndze ditéte Apertova syndromu projevujici se nedostatkem informaci

rodinnych pfislusnika ditéte.
Priorita: nizka

Cil dlouhodoby: Rodice ditéte projevuji zvySeny (zodpovédny) zdjem o hledani

informaci a kladeni otazek

Cil kratkodoby: Rodice ditéte chapou a rozumi diagndze, kterou ma jejich dité
Interval hodnoceni: béhem hospitalizace

Vysledna kritéria:

- Rodice jsou dostate¢né informovani o diagnoze svého ditéte do 2 hodin

- Rodice znaji pticiny a disledky Apertova syndromu do 4 hodin

- Rodice jsou redlné€ informovani o moZnostech dnesSni 1écby zmirnéni ptiznakt
Apertova syndromu do 4 hodin

- Rodice kladou otazky, jsou zvidavi a maji zdjem o nové informace do 3 hodin

- Rodice chapu toto onemocnéni do 24 hodin

- Pecovatel spravné interpretuje naucené postupy a procedury do 72 hodin
Plan intervenci:

- Zjisti troven znalosti rodiny 0 Apertovu syndromu — do 24 hodin — vSeobecna
sestra

- Ur¢i, jaké informace jsou z hlediska ditéte nejnaléhavéjsi, ¢imz zacni —
pravidelné kazdy den — vSeobecna sestra

- Poskytuj optimalni informace vzhledem ke svym kompetencim — denné —
vSeobecna sestra

- Rozli§ informace, které maji vyznam pro vznik emoci — do 24 hodin —

vSeobecna sestra
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- Poskytni a doporu¢ rodin¢ informacni materialy — do 72 hodin — vSeobecna
sestra

- Pouzivej srozumitelné pojmy a vyrazy — pravidelné¢ kazdy den — vSeobecna
sestra, fyzioterapeut

- Poukaz na dne$ni moznosti internetovych zdroju a informaci — do 72 hodin —
vSeobecna sestra

- Podavej informace vécné, jasné, smysluplné opét dle svych kompetenci — do 3
hodin — vSeobecna sestra

- Poskytni rodin¢ kontakt na specialisty, které zodpovi dalsi otazky (psycholog,
logoped, neurolog, neurochirurg, otorinolaryngolog) — do 48 hodin — vSeobecna
sestra

- Posud’, jak rodice pfistupuji k informacim (vizualné, sluchové¢ atd.) a zohledni

tento fakt pfi podavani informaci — denn€ — vSeobecna sestra
Realizace ze dne 6. 10. — 10. 10. 2013:

Rodicim byly vhodné a patfiéné sdéleny informace tykajici se stavu jejich
dcery. Nejprve hovoiili s 1ékafem. Lékat rodicim sdélil zasadni informace z 1ékaiského
hlediska. Poté co byla matka pfijata k ditéti do pokoje S moznosti rooming- in, byla
sestrami zaucena, jak pecovat o novorozence. Matka ditéte se Casto ptala sester na
oSetfovatelské potiZe, a sestra dle svych kompetenci odpovidala. Matka ditéte byla
informovana o webovych strankach http://www.apert.estranky.cz/, kde jsou zajimavé

informace o tomto syndromu, a zaroven se muze spojit s rodici stejné postizenych déti.
Hodnoceni dne 10. 10. 2013:

Cil byl splnén. Rodice divenky byli edukovéni, jak Ié¢kafem, tak sestrou.
Informacim rozuméji. Jsou velice v rozpacich a celou skute¢nost neo¢ekdvané diagndzy
nesou té¢Zce. Proto k nim zdravotnicky persondl pfistupoval vstficné, empaticky a
s pochopenim. Matka ditéte byla rdda za mozZnosti vyuziti informacénich zdrojh

Z internetu.
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POTENCIONALNI OSETROVATELSKA DIAGNOZA C. 1

Aspirace, zvySené riziko z diivodu rozstépu mekkého a tvrdého patra.
Priorita: stiedni

Cil: Novorozenec neaspiruje potravu do dychacich cest béhem hospitalizace
Interval hodnoceni: béhem hospitalizace

Plan intervenci:

- Dbej na spravnou polohu ditéte pii krmeni — pravidelné kazdy den — zajisti
zvySenou polohu ditéte — vSeobecna sestra

- Zajisti odsavacku a odsavaci katétry u postylky kojence — do 1 hodiny od pfijeti
ditéte — vSeobecna sestra

- Nepodavej stravu pfili§ horkou ¢i studenou — denné — vSeobecnd sestra

- Bchem krmeni a po ném nechej kojence odifihnout — pravidelné¢ po kazdém
krmeni — vS§eobecna sestra

- Krm dité€ s pfestavkami a nespéchej na néj — pravidelné kazdy den — vSeobecna
sestra

- Zajisti klid pro krmeni — denné — v§eobecna sestra

- Dopftej ditéti dostatek ¢asu ke krmeni — denné€ — vSeobecna sestra

- Kazdou zménu hlas 1ékafi — neprodlen€ po zmén¢ stavu — vSeobecna sestra

- Pou¢ matku o zplsobech zabranéni aspiraci, o technikach spravného krmeni a
polykani — do 1 hodiny po jejim pfijeti — vS§eobecna sestra

- Vyuzij moznosti rehabilitatniho pracovnika, aby s ditétem provadél cviky
posilujici svaly a podporujici polykani — orofacialni stimulaci — do 24 hodin —
vSeobecna sestra, fyzioterapeut

- Provad¢j zapis do oSetfovatelské dokumentace — pravidelné kazdy den —

vSeobecna sestra
Realizace ze dne 6. 10. — 10. 10. 2013:

Jestlize dité samo nesaje a nepolyka, je tfeba stravu podédvat sondou, zavedenou
do zaludku, takto byla hol¢icka krmena prvni dva dny svého Zivota, neobjevily se zadné
potize, nebyl zadny divod v sondovani pokracovat, a proto se pieslo na krmeni tzv.

Habermannovou savickou, coZ je specidlni savicka pro krmeni kojenct s orofacialnimi
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rozste€py. Celou dobu krmeni drzime dité ve zvySené poloze. VétSinou krmeni
nékolikrat prerusime. Sestra pecliveé sleduje dité, jeho pohyby a reakce, a také to, jestli
zvladne zkorigovat dychani a sani. Po nakrmeni nechame dité¢ odifihnout. Na kojenecké

oddé€leni dochazel rehabilitacni pracovnik, ktery provadél orofacialni stimulaci.
Hodnoceni dne 10. 10. 2013:

Kojenec pti hospitalizaci neaspiroval, dit€¢ saje s chuti, polykd bez obtizi, prvni
dva dny Zivota bylo sondovano, coz se ukazalo jako zcela zbytecné, dale bylo krmeno
Habermannovou savickou Nutrilonem Allergy 4 tfi hodiny dle chuti, poté Zenskym
mlékem. Porodni hmotnost byla 3 450 g, vaha pfi pfijeti 3. den po narozeni byla 3 500

g. Déle kojenec ptibiral na vaze, hmotnostni kiivka byla uspokojiva.
POTENCIONALN{ OSETROVATELSKA DIAGNOZA C. 2

Pouto mezi rodici a détmi, riziko naruseni z divodi neocekavaného sdéleni diagndzy

ditéte a hospitalizaci ditéte prvnich dnti bez matky
Priorita: nizka

Cil: Matka dosahne uspokojivé interakce se svym ditétem
Interval hodnoceni: béhem hospitalizace

Plan intervenci:

- Promluv s matkou ditéte hned po jejim piijeti a zjisti, jak vnima situaci —
vSeobecna sestra

- Vyslechni obavy matky ditéte — pravidelné — v§eobecna sestra

- Vytvof mezi oSetfovatelskym persondlem a matkou ditéte vstticnou, poklidnou a
pecovatelskou atmosféru — vzdy — vSeobecna sestra

- Pouc rodice o ristu a vyvoji ditéte vzhledem ke svym kompetencim a ved’ je
k realistickym oc¢ekavanim — do 5 hodin — v§eobecna sestra, fyzioterapeut

- Ukaz rodictm, jak nejlépe pecovat o dite, aby se pfirozen€ vyvijelo — pravidelné
— vSeobecna sestra

- Navrhni rodi¢iim, aby si vedli denik, jaké déla dit¢ pokroky — pravidelné —

vSeobecna sestra
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- Pfiméfené situaci rozvin systém podpory (napi. SirSi rodina, pratelé, socialni
pracovnik) — do 72 hodin — v§eobecna sestra
- Omez na minimum pocet ¢lenti osetfovatelského tymu, s nimiz rodi¢e musi byt

Vv kontaktu, aby se zlepsila jejich diivéra — denné — vSeobecna sestra
Realizace ze dne 6. 10. — 10. 10. 2013:

Novorozenec byl bez matky hospitalizovan prvnich 6 dnti pobytu na kojeneckém
oddéleni. O dité proto peCovaly vSeobecné sestry, a dévcatku pln¢ poskytovaly stimuly
k dalsimu vyvoji. Po svém pfijeti k ditéti do systému rooming- in byla matka postupné
zaucovana o péci o dité s vrozenymi vyvojovymi vadami. Sestra poskytovala informace
vzhledem ke své kompetenci a byla plné k dispozici a k pomoci novorozenci a jeho
matce, kterd je prvorodickou. Mezi matkou a sestrami vznikl velice uzky vztah, ktery je

V této situaci rozhodné zadouci.
Hodnoceni dne 10. 10. 2013:

Matka zvlada velice tézce skuteCnost, ze se ji narodilo dit€¢ s Apertovym
syndromem. Po psychické strance je na tom velice Spatné. Nemohla byt se svou dcerkou
hospitalizovana od pocatku, jelikoz byla v péc¢i psychiatri a psychologti, i do budoucna
je ziejmé potieba pocitat s touto péci. Pocatecni péce o dité pro ni je velice naro¢na. Je

vdécéna za spolupraci s oSetfovatelskym personalem, velice si chvali 1ékare i sestry.

8.10 ZHODNOCENI OSETROVATELSKE PECE

Novorozena holcicka byla preloZzena 3. den svého zivota byla pfeloZena
z nemocnice v Litomysli na oddéleni kojencti Fakultni nemocnice v Hradci Kralové pro
postnatalné zjistény komplex ptiznak svédéici pro Apertuv syndrom. Hospitalizace
ditéte na kojeneckém oddéleni byla celkem 10 dnl. Z toho byla divenka prvnich 6 dnli
hospitalizovana sama bez matky a byla plné¢ v péci détskych sester. Matka byla
s ditétem hospitalizovana az poté, co doSlo ke zlepSeni jejiho psychického stavu,
konktrétné¢ 7. den hospitalizace ditéte. Spolu s ditétem byla na odd€leni Vv systému
rooming- in. Z hlediska nové zjisténé diagndzy budou potieba 1ékaiské a oSetiovatelské
zasahy po cely Zivot ditéte. Matka byla zaucena, jak peCovat o dité¢ s vrozenymi

vyvojovymi vadami, a dité bylo v pofadku propusténo do domaciho prostiedi.
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ZAVER

Bakalafska prace pojedndva o Apertovu syndromu. V teoretické casti je
rozebrano, jak se projevuje tento syndrom, zabyva se tedy podrobnou symptomatologii,
pti¢inou vzniku, a jaké 1é¢ebné tikony dominuji pro zmirnéni jednotlivych projevu
nevylécitelného Apertova syndromu. Poukazuje také na psychologickou problematiku

rodiny takto postizeného ditéte.

Prakticka c¢ast této prace vychdzi ze samotné kazuistiky ditéte s Apertovym
syndromem, hospitalizovaného na kojeneckém oddéleni Détské kliniky ve Fakultni
nemocnici Hradce Kralové, u né¢hoz byl vypracovan podrobny oSetfovatelsky proces.
V zavéru prace je potieba dodat, ze kojenec byl z pocatku hospitalizovan sam, a byl
v péci détskych sester. Matka byla hospitalizovana nékolik dni poté, co doslo ke
zlepSeni jejiho psychického stavu. Diky internetové strance, kterou vytvofily rodiny déti
s Apertovym syndromem, a ze které¢ jsme mimo jiné Cerpali informace do nasi prace,
jsme se spojili s maminkou jednoho z déti, a ta nam poskytla soukromé fotografie své

dcery do této bakalatské prace.

Radi bychom podotkli skute¢nost, ze prace s odbornou literaturou v této praci
byla komplikovana vzhledem k prozatimni minimalni existenci kniZnich zdroji o dané
problematice. Zatim neni zadna cCesky vydana kniha zabyvajici se samotnym

Apertovym syndromem.

V samotném zavéru bychom chtéli zduraznit to, jak velkou psychickou zatézi
musi podstoupit rodice, kteti 9 méesicti ocekavali narozeni zdravého potomka, a az po
porodu jim byla sd¢lena skutecnost, ze jejich dit€¢ ma Apertiv syndrom.

Cilem bakalaiské prace bylo poskytnout odborné informace o Apertovu syndromu,
poukdzat na moznosti stidle se vyvijejici terapie. Déle navrhnout a realizovat plan

osetfovatelské péce. Cil byl splnén.
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Priloha A - Klasifikace mentalni retardace

Lehka mentalni retardace, 1Q 50-69 (F70)

V charakteristice této urovné mentalniho postizeni se uvadi, ze lehce mentalné
retardovani vétSinou dosdahnou schopnosti uzivat fe¢ ucelné¢ v kazdodennim Zivoté,
udrzovat konverzaci. Avsak samotnou mluvu si osvojuji opozdéné. VétSina z nich také
dosahne v upln€ nezavislosti v osobni péci (jidlo, myti, oblékani, hygienické navyky) a
v praktickych domacich dovednostech, i kdyz je vyvoj proti norm& pomalej$i. Mnozi
postizeni mivaji specifické problémy se ctenim a psanim. U dospélych odpovida

mentalnimu véku 9-12 let (Svarcova, 2011).
Tato diagndza zahrnuje:

+ slabomyslnost,
+ Jehkou mentalni subnormalitu

+ lehkou oligofrenii (dfive oznaCovanou jako debilitu).
Stiredné téZka mentalni retardace, 1Q 35-49 (F71)

U jedincli zafazenych do této kategorie je vyrazn€ opozdén rozvoj chépani a
uzivani te€i a 1 jejich kone¢né schopnosti v této oblasti jsou omezené. Podobné je také
opozdéna schopnost starat se sam o sebe. V dospélosti jsou stfedné retardovani obvykle
schopni vykonavat jednoduchou manuélni praci, pod odbornym dohledem. V dospélosti
je zfidka mozny Upln€ samostatny zivot. Zpravidla byvaji fyzicky aktivni a vétSina
z nich prokazuje vyvoj schopnosti k navazovani kontaktu a komunikaci. V této skupiné
jsou obvykle znac¢né rozdily v povaze schopnosti. Nékteti jedinci dosahuji vyssi Grovné
senzoricko-motorickych, nez v tikolech zavislych na verbalnich schopnostech, zatimco
jiny jsou zna¢né neobratni, ale jsou schopni socidlni interakce a komunikace. U

dospélych odpovida mentalnimu véku 6-9 let (Svarcova, 2011).
Tato diagn6za zahrnuje:

+ stfedné tézkou mentalni subnormalitu

+ stfedné t€zkou oligofrenii (dfive oznaCovanou jako imbecilitu)



Tézka mentalni retardace, 1Q 20-34 (F72)

Tato kategorie je v mnohém podobna stiedné tézké mentalni retardaci, avSak
vétsina jedincl z této kategorie (na rozdil od predchazejici kategorie) trpi znacnym
stupném poruchy motoriky nebo jinymi pfidruzenymi vadami, které prokazuji
pritomnost vadného vyvoje ustfedniho nervového systému. I kdyZ moznosti vychovy a
vzdélavani téchto osob jsou znaéné omezené, zkusSenosti ukazuji, ze vcasna
systematickd a dostatecn¢ kvalifikovana rehabilitacni, vychovné a vzdélavaci péce mize
vyznamné prispét k rozvoji jejich motoriky, rozumovych schopnosti, komunika¢nich
dovednosti, jejich samostatnosti a celkovému zlepSeni kvality jejich zivota. U dospélych

odpovida mentalnimu véku 3-6 let (Svarcova, 2011).
Tato diagndza zahrnuje:

+ téZkou mentalni subnormalitu,

+ tézkou oligofrenii.
Hluboka mentalni retardace, IQ je nizsi nez 20 (F73)

PostiZeni jedinci jsou t€Zce omezeni ve své schopnosti porozumét poZadavkim
¢1 instrukcim nebo jim vyhovét. VéEtSina osob z této kategorie je imobilni nebo vyrazné
omezend v pohybu. Postizeni byvaji inkontinentni a dorozumivaji se neverbalné. Maji
velice nepatrnou ¢i Zadnou schopnost pecovat o své zékladni potieby. Vyzaduji stalou
pomoct a staly dohled. U dospélych tento stav odpovidd mentalnimu véku pod 3 roky

(Svarcova, 2011).
Tato diagndza zahrnuje:

+ hlubokou mentalni subnormalitu,

+ hlubokou oligofrenii (dfive oznacovanou jako idiocii).
Jina mentalni retardace (F78)

Tato kategorie by méla byt uzita pouze tehdy, kdyz stanoveni stupné intelektové
retardace pomoci obvyklych je metod je zvlasté nesnadné nebo nemozné, napi. u
nevidomych, neslySicich, nemluvicich, u osob s autismem ¢i u téZce té€lesné postizenych

osob.



Nespecifikovana mentalni retardace ( F79)

Tato kategorie se uziva v pripadech, kdy mentalni retardace je prokdzana, ale
neni dostatek informaci, aby bylo mozno zatadit pacienta do jedné ze shora uvedenych

kategorii.
Zahrnuje:

+ mentalni retardaci NS,
+ mentalni subnormalitu NS,

+ oligofrenii NS.

Uvedena klasifikace mentalni retardace jiz neobsahuje kategorii ,,mirnd mentalni
retardace” ( IQ 85-69), ktera u nas byla donediavna uvadéna. Toto sniZeni Grovné
rozumovych schopnosti zpravidla nesouvisi s organickym postizenim mozku, nybrz
byva zapfi¢inéno jinymi faktory (socidlnimi aj.). DéEti s opozdénym rozumovym
vyvojem, u nichZz k zaostavani vyvoje doslo z jinych pii¢in, neZ je posSkozeni mozku
(socidlni zanedbanost, nepodnétné vychovné prostiedi apod.), se nepovazuji za

mentalné postizené (Svarcova, 2011).



Priloha B — Fotografie (2 ks) ze soukromého alba pani Jitky Kone¢né

Stejskalové a jeji dcerky Lucinky, kterd ma Apertiiv syndrom

Zdroj: Jitka Kone¢na Stejskalova



Zdroj: Jitka Kone¢na Stejskalova



PRILOHA C - Rozdéleni lebek pii kraniosynostoze

normocefalie

skafocefalie
trigonocefalie

patologicka
brachycefalie

Zdroj: http://lwww.ojrech.cz/lesny/kompendium/ci.htm

PRILOHA D — Habermannova savicka

Zdroj: http://detske-lahve.heureka.cz/haberman/
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PRILOHA E - Syndaktylie

Zdroj: http://www.handchirurgie-bayern.de/syndaktylie.html

PRILOHA F — , Cik cak“ fez u operace syndaktylie

Zdroj: http://www.handchirurgie-bayern.de/syndaktylie.html
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PRILOHA G - Typicky vzhled ditéte s Apertovym syndromem
s vyraznymi deformity dentice

Zdroj: http://www.wikiskripta.eu/index.php/Apert%C5%AFv_syndrom
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PRILOHA H - Cestné prohlageni studenta k ziskani podkladt pro

zpracovani bakalarské prace

CESTNE PROHLASENI STUDENTA K ZISKANI
PODKLADU PRO ZPRACOVANI BAKALARSKE PRACE

Prohlasuji, Ze jsem zpracovala udaje/podklady pro zpracovani praktické casti bakalaiské
prace s nazvem ,,OSetfovatelsky proces u novorozence s Apertovym syndromem*
Vv ramci studia/odborné praxe realizované v ramci studia na Vysoké skole zdravotnické,

0. p. s., Duskova 7, Praha 5.

V Praze dne 31. 03. 2014

Jméno a pfijmeni studenta



