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Streszczenie

Dysplazja wi6knista kosci (fibrous dysplasia) jest jedna z rzadko wystepujacych wad. Choroba charakteryzu-
je sie obecnoscig tkanki kostnej wioknistej lub chrzestnej o nieuporzadkowanej strukturze w miejscu, gdzie
powinna znajdowac sie prawidtowa tkanka kostna. Choroba zaburza whasciwy rozwdj dziecka. Doktadne
poznanie i zrozumienie problemdw dziecka i jego rodziny wynikajacych z choroby pozwala na stworzenie
indywidualnego modelu opieki medycznej. Celem pracy byto ukazanie problemdw, jakie wystepujg w opie-
ce domowej nad dzieckiem chorujacym na dysplazje widknista kosci, ktdre jest po zabiegu chirurgicznym.
W badaniu przedstawiono opis przypadku dziecka, u ktérego rozpoznano dysplazje wtoknistg kosci. Do
analizy przypadku wykorzystano dokumentacje medyczng, Indywidualng Karte Pielegnacji, karte obserwa-
(ji bélu, zdjecia radiologiczne i fotografie. Zaobserwowano, ze w opiece domowej nad dzieckiem choruja-
cym na dysplazje widknista kosd rodzice napotykaja na nastepujace problemy: nie znaja sposobow radze-
nia sobie z przewlektym bolem pooperacyjnym koriczyny, dostrzegajg ryzyko wystapienia zakazenia rany,
odczuwajg brak dostatecznej wiedzy na temat choroby oraz lek i niepokdj spowodowany niewiedzg o spo-
sobach pielegnacji dziecka. Opieka domowa polega na rozpoznaniu probleméw wystepujacych u dziecka
i jeqo rodziny, opracowaniu planu opieki, jego realizacji przy wspétudziale rodzicow oraz ustaleniu rezulta-
tow prowadzonej opieki. Istotnym elementem opieki pielegniarskiej jest edukacja rodzicw, ktéra moze by¢
waznym czynnikiem ufatwiajacym udziat opiekunow w pielegnowaniu dziecka w warunkach domowych.

Stowa kluczowe: dysplazja widknista kosci, ramka Taylora, opieka domowa
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Abstract

Bone fibrous dysplasia is characterized by the presence of bone fibrous or cartilaginous tissue of disordered structure in the place where normal bony tissue should oc-
cur. This disease disturbs proper postnatal development. Thorough knowledge and understanding of the child’s and its family’s problems allow to create an individual
model of medical care. The purpose of the study is to show home care problems in the case of a child after fibrous bone dysplasia surgical procedure. In this study the
casuistic method was used. It is a description of a child with diagnosed bone fibrous dysplasia. The medical documentation, Individual Care Card, Pain Observation
(ard, roentgenograms and photographs were submitted to analysis. While taking home care of a child with bone fibrous dysplasia, parents faced the following issues:
they didn't know how to cope with the chronic limb pain after the operation, they realized the risk of wound infection and they had insufficient knowledge about the
disease. Child home care consists in defining the child’s and its family’s problems, framing a care plan and its realization with the parents” participation, and discuss-
ing the results. The important element of nursing care is parents’ education, as it is a crucial factor affecting parents’ participation in a child's caring process at home.

Key words: bone fibrous dysplasia, Taylor's frame, home care

Wprowadzenie

Narodziny dziecka to wielkie wydarzenie w zyciu rodzi-
ny dajace poczucie ogromnego szczescia, ale jednoczesnie
powodujace lek przed nowa dla rodzicéw sytuacja.

Coraz czesciej zdarzajg sie narodziny dzieci chorych,
u ktérych rozpoznaje sie rézne wady i choroby przewlekle.
Jedna z rzadko wystepujacych choréb jest dysplazja widk-
nista kosci (fibrous dysplasia). Wada ta charakteryzuje
sie obecnoscia tkanki kostnej wtéknistej lub chrzestnej
o nieuporzadkowanej strukturze w miejscu prawidtowej
tkanki kostne;j.

Choroba jest znana od czaséw starozytnych. Pierwszy
jej opis przedstawil irlandzki chirurg Robert W. Smith
w 1849 r., a w 1882 r. Friedrich Daniel von Recklinghau-
sen w swojej pracy opisal pacjenta ze zmianami choro-
bowymi kosci w postaci ognisk wiéknienia i ich defor-
macji. W 1938 r. dysplazja wiéknista kos$ci zostata po raz
pierwszy zdefiniowana i opisana jako odrebna jednostka
chorobowa (dysplasia fibrosa ossium) przez Lichtenste-
ina.! Mniej wiecej w tym samym czasie McCune i Al-
bright opisali zesp6t, w sktad ktérego wchodzita dyspla-
zja wldknista kosci, przedwczesne dojrzewanie plciowe
oraz plamy skérne o zabarwieniu kawy z mlekiem (café
au lait).

Dysplazja widknista kosci to tagodne, powoli postepuja-
ce schorzenie, w ktérym zdrowa gabczasta kos¢ jest zaste-
powana przez tkanke wldknista. Etiologia nie zostata do-
tad w petni wyjasniona. Uwaza sie, ze przyczyna choroby
jest niedziedziczona mutacja genu GNASI (gen kodujacy
podjednostke o bialka wiazacego guaning) kodujacego
jedna z podjednostek bialka G w pojedynczej komorce,
co powoduje, ze sa one w stanie statego pobudzenia.?
W patogenezie choroby wystepuje zwiekszone wydziela-
nie PTH (parathyroidhormone-related protein) reguluja-
cego funkcje osteoblastow. Nieprawidlowos¢ wystepuje
zaraz po zaplodnieniu, we wczesnym etapie rozwoju za-
rodkowego, podczas tworzenia si¢ uktadu kostnego. Pod
wzgledem histologicznym jest zaliczana do nowotwordw
niezltosliwych. Charakteryzuje sie duza progresja, chociaz
zdarzaja si¢ przypadki zahamowania procesu chorobowe-
go w okresie pokwitania.

Najczestszymi objawami choroby sa: bél kosci, znie-
ksztalcenia kostne oraz ztamania. Wiekszo$¢ przypadkéw
dysplazji widknistej kosci przebiega bezobjawowo i jest
wykrywana przypadkowo na zdjeciach RTG.

Wyrdznia sie 3 kliniczne rodzaje dysplazji widknistej
kosci: postac jednoogniskowa (monoostyczng, ryc. 1), po-
sta¢ wieloogniskowa (poliostyczna) i postaé czaszkowo-
-twarzowa.

W leczeniu tej choroby podjeto proby wdrozenia biofos-
foranéw z bardzo dobrym skutkiem.* Wykazano korzyst-
ny wplyw lekéw na hamowanie postepu choroby, ostabie-
nie lub zniesienie dolegliwo$ci bélowych, zageszczenie
struktury kosci korowej, nasilenie kostnienia. Zazwyczaj
stosuje sie Pamidronian (1-1,5 mg/kg/dobe przez 3 dni,
w cyklach co 3—4 miesiace), ktéry nastepnie zastepuje sie
Alendronianem podawanym doustnie.®

Chirurgiczne leczenie jest zalecane w przypadku boles-
nosci kosci, aby poprawi¢ sprawnos$¢ ruchowa zaburzo-
ng z powodu znieksztalcen, zespolenia ztaman, a takze
zmniejszy¢ ucisk na rdzen kregowy, korzenie nerwowe,
tkanke moézgowa.

Leczenie chirurgiczne polega na wykonaniu osteotomii,
czyli przecigcia kosci pod kontrola monitora rentgenow-
skiego, w celu poprawy jej ksztaltu wraz z korekcja osi
koniczyny, skrécenia lub wydtuzenia (w aparacie Ilizarowa
lub ramce Taylora), poprawy mechaniki najblizszego sta-
wu. Osteotomie stabilizuje sie metalowymi implantami
pozwalajacymi na zro$niecie sie odtaméw.®

Przestrzennarambka Taylora (wynaleziona przez]. Char-
lesa Taylora w 1990 r.) jest to stabilizator przestrzen-
ny uzywany w nastawianiu ztaman, korekcji osi kosci
w deformacjach oraz wydtuzaniu kosci. Stabilizator wy-
korzystuje naturalna zdolno$¢ organizmu do wzrostu
nowej, zdrowej tkanki kostnej. Jest zbudowany z 2 alu-
miniowych pierécieni polaczonych 6 rozpérkami (ryc. 2).
Kazda rozpérka moze by¢ wydluzana lub skracana
niezaleznie od pozostalej czesci ramy i jest oznaczona
réznymi kolorami oraz etykietkami. Manipulacje roz-
porkami ustala sie za pomoca specjalnego oprogramo-
wania komputerowego pod kontrola aparatu RTG. Plan
manipulacji rozpérkami na kazdy dzien planowanego
leczenia, majacy na celu skorygowanie deformacji lub
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Ryc. 1. RTG podudzi obrazujace deformacje kosci piszczelowej lewej
ze zmianami dysplastycznymi®

Fig. 1. X-ray of the shanks showing the deformation of the left tibia with
dysplastic changes?

Ryc. 3. Ramka Taylora (stabilizator zewnetrzny)®

Fig. 3. Taylor's frame (external fixator)®

wydluzanie kosci, jest ustalany za pomoca programu
komputerowego.

Indywidualnie dla kazdego pacjenta ustala sie wiel-
ko$¢ pierscienia, dlugos¢ i katy nastawienia rozporek
w 6 osiach. Ramka jest potaczona z ko$cia za pomoca me-
talowych kotkéw (pinéw). Korekta trwa zwykle przez 3—4
tygodnie. Po skorygowaniu deformacji pacjent utrzymuje
ramke przez 3—6 miesiecy, czyli do calkowitej regeneracji
kosci (w zaleznosci od rodzaju i stopnia znieksztalcenia).
Rambka Taylora (ryc. 3) jest tatwa w uzyciu i doktadna. Pa-
cjenta uczy sie, jak wydtuzaé i skraca¢ rozporki wedlug
programu, ktory zostal rozpisany na kazdy dzien leczenia,
wraz z oznaczeniem koloru rozpérki (ryc. 4).

Ryc. 2. Ramka Taylora’
Fig. 2. Taylor's frame’
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Ryc. 4. Rozporki - sposob manipulacji'®

Fig. 4. Struts — manipulation technique'®

W wydluzaniu kosci jednoczesnie z zewnetrznym sta-
bilizatorem jako srédszpikowym stabilizatorem dla ros-
nacych kosci dlugich jest stosowany teleskopowy gwoézdz
Fassiera-Duvala. Jest to metalowy teleskop wykorzysty-
wany takze w leczeniu ztaman trzonu kosci dtugich, oste-
otomii, dysplazji wiéknistej, wrodzonej tamliwosci kosci.
Nalezy zaznaczy¢, ze u dzieci wymaga wymiany wraz ze
wzrostem dziecka.

Teleskop wprowadza sie przez staw, a nastepnie zacze-
pia w blizszej i dalszej nasadzie kosci dlugich za pomo-
ca druta Kirschnera. Jego grubos¢ okresla sie, mierzac
najwezsze miejsce kanalu szpikowego z wykorzystaniem
aparatu rentgenowskiego.!!
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Bardzo waznym etapem leczenia pooperacyjnego jest
proces usprawniania, ktérego celem jest przede wszyst-
kim unikanie wystapienia powikltan. Uruchamianie pa-
cjenta odbywa sie stopniowo, co zapobiega wystapieniu
atrofii, przykurczy i ostabienia miesni, a takze sztywnosci
stawow i uszkodzenia nerwéw. Podczas wydtuzania ko-
$ci powiklania wystepuja najczesciej wtedy, gdy kosci sa
rozdzielone i zabezpieczone stabilizatorem zewnetrznym.
Waznym elementem rehabilitacji jest utrzymanie pelnego
ruchu w stawach oraz zapobieganie zanikowi mie$ni, co
osiaga sie przez stosowanie ¢wiczen polegajacych gtéwnie
na rozcigganiu mie$ni.'?

Celem pracy bylto ukazanie problemdw, jakie wystepuja
w opiece nad dzieckiem chorujacym na dysplazje widk-
nista kosci.

Materiat i metody

Na potrzeby niniejszej pracy poddano analizie opis
przypadku dziecka, u ktérego rozpoznano dysplazje widk-
nista kosci piszczelowej lewej. Na podstawie dokumentacji
medycznej (Indywidualnej Karty Pielegnacji, Karty Ob-
serwacji Bolu, zdje¢ radiologicznych i prywatnych archi-
walnych fotografii rodzicéw) ustalono problemy pieleg-
nacyjne dziecka.

Studium przypadku ma charakter badan jako$ciowych.
Badanie to dato mozliwo$¢ wgladu w procesualne aspekty
badanego zdarzenia, umozliwilo wnikniecie w glab pro-
bleméw zwiazanych z chorobag, lepsze zrozumienie proce-
dur terapeutycznych i pielegnacyjnych.

Opis przypadku dziecka chorujacego na dysplazje widk-
nista kosci piszczelowej lewej, uzupelniony o wywiad prze-
prowadzony za pomoca kwestionariusza, stal sie podstawa
do okreslenia procedury opieki nad dzieckiem.

Opis przypadku

Pacjentka — 3-letnia dziewczynka J.M. zostala przyjeta
do Palm Beach Children’s Hospital w St. Mary’s Medical
Center w West Palm Beach na Florydzie w trybie planowym
do zabiegu chirurgicznego z rozpoznaniem dysplazji wldk-
nistej kosci piszczelowej lewej (zesp6t Campanacciego).

W Polsce po konsultacji z lekarzami specjalistami or-
topedii stwierdzono, ze charakter znieksztalcenia oraz
wiek dziecka sprawiajg, ze w trakcie dalszego wzrostu
znieksztalcenie osi i proces skracania konczyny bedzie
postepowal skutkujac zwiekszonym ryzykiem wystapie-
nia ztaman. Ze wzgledu na specyfike schorzenia leczenie
bedzie musialo by¢ przeprowadzone poza granicami Pol-
ski, najlepiej u dr. Paleya. Proponowane przez dr. Dro-
ra Paleya leczenie chirurgiczne stwarza duza szanse na
zmniejszenie, a nawet wyeliminowanie kalectwa.

Po opiniach wydanych przez lekarzy w Polsce rodzice
nawigzali kontakt z dr. Paleyem i po konsultacji dziecko
zostalo przyjete na leczenie do USA.

J.M. urodzila sie 28.12.2007 r. Poréd nastapil o czasie,
a ciaza (druga tej matki) przebiegala prawidlowo. Dziew-
czynka urodzita sie z widoczna szpotawoscia podudzia le-
wego w obrebie przynasady dalszej z jednoczesnym wygie-
ciem ku przodowi i nieznacznie krétsza lewa stopa. Wraz
ze wzrostem dziecka postepowal skrét koficzyny lewe;j.

Dnia 21.10.2008 r. wykonano biopsje, ktéra wykazata
duza nieprawidlowos¢ architektoniczna tkanki kostnej,
polegajaca na zaburzeniu kostnienia, zageszczeniu uktadu
kostnego o nieregularnych pogrubiatych beleczkach kost-
nych ze zmniejszeniem powierzchni przestrzeni miedzy-
beleczkowej. W obszarze miedzybeleczkowym nie stwier-
dzono obecnosci szpiku kostnego ani tkanki tluszczowe;j,
a jedynie licznych poszerzonych naczyn krwionosnych
i matych pasm tkanki lacznej.

Tomografia komputerowa (25.11.2008 r.) wykazata
znieksztalcenie trzonu kosci piszczelowej lewej z przed-
nim wygieciem. Pogrubienie beleczek kostnych daje obraz
»widknistej kosci”.

W badaniu endokrynologicznym oceniono gospodarke
wapniowq i fosforanowa. Stezenie hormondéw tarczycy
i przytarczyc — bez odchylert od normy. Wykluczono ze-
sp6t McCune’a-Albrighta.

Chora konczyne zaopatrzono w orteze stabilizujaca,
majaca na celu zabezpieczenie jej przed patologicznym
ztamaniem. W celu wyréwnania réznicy dtugosci kon-
czyny obuwie zostato podklejone dodatkowa podeszwa.

Wykluczono ogniska dysplastyczne w innych ko$ciach.
Nie stwierdzono zaburzen okulistycznych. Dziewczynka
jest pod stata opieka rehabilitacyjna.

Na podstawie obserwacji oraz wywiadu z rodzicami
dziecka stwierdzono, ze obecnie rozwdj umiejetnosci
w zakresie motoryki i koordynacji wzrokowo-ruchowej
przebiega adekwatnie do wieku.

Po przeprowadzonej w 2009 r. przez dr. Paleya konsul-
tacji ortopedycznej stwierdzono, ze dziecko powinno by¢
operowane w Palm Beach Children’s Hospital w St. Mary’s
Medical Center w West Palm Beach na Florydzie. Po pozy-
tywnej opinii Narodowego Funduszu Zdrowia w sprawie
finansowania zabiegu chirurgicznego w USA ustalono
date zabiegu.

Dnia 17.02.2010 r. przeprowadzono operacje polegajaca
na wykonaniu osteotomii lewej kosci piszczelowej i strzal-
kowej oraz zalozeniu fiksatora w celu korekty deformacji.

Pacjentka w trzeciej dobie w stanie dobrym zostata
wypisana do domu z zaleceniem indywidualnego planu
manipulacji rozpérkami w celu skorygowania deformacji
kosci piszczelowej lewej. Po zakonczonym etapie mani-
pulacji rozpdrek i wykonanym zdjeciu kontrolnym RTG
uzyskano korekte kosci.

Dziecko uskarzatlo sie na silny bél lewej koniczyny dol-
nej, nie chciato podejmowac czynnosci chodzenia oraz
uczestniczy¢ w procesie rehabilitacji. Dziewczynka byla
pobudzona i placzliwa.

Rodzice dziecka sa wykazywali zaniepokojenie stanem
cérki, bali sie powiktan oraz zglaszali obawy i lek w wyko-
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nywaniu codziennej pielegnacji stabilizowanej lewej kon-
czyny dolnej. Z wywiadu wynikalo, ze rodzina ma niewy-
starczajaca wiedze na temat choroby dziecka, rehabilitacji
i postepowania pielegnacyjnego.

Wyniki i omoéwienie

Optymalna metoda pracy z dzieckiem chorym na dys-
plazje widknista kosci po leczeniu chirurgicznym jest
proces pielegnowania. Pozwala on na rozpoznanie pro-
bleméw zdrowotnych dziecka, ustalenie planu, sposobéw
realizacji i oceny opieki domowej. Ulatwia takze planowa-
nie i podjecie rehabilitacji oraz edukacje rodziny.

Propozycja procesu pielegnowania dziecka choruja-
cego na dysplazje widknista kosSci piszczelowej lewej po
leczeniu chirurgicznym jest przykladem takiej opieki pie-
legniarskiej, ktéra wykorzystuje §wiadome rozpoznanie
stanu biologicznego, psychicznego i spotecznego jednost-
ki i srodowiska, a takze podejmowanie celowych i pla-
nowych dzialan majacych przyczynic sie do utrzymania
lub zmiany dotychczasowego stanu oraz oceniania uzys-
kanych wynikéw. Proces pielegnowania tworza kolejno
nastepujace etapy:

—etap I — rozpoznanie — to gromadzenie danych o pa-
cjencie i srodowisku. Dane te pochodza z réznych zré-
del. Na podstawie analizy uzyskanych informacji ustala
sie diagnoze;

— etap II — planowanie — to decydowanie o tym, co i w jaki
spos6b powinno by¢ zrobione dla pacjenta, przez pa-
cjenta lub przy pacjencie, aby mozna bylo osiagnac stan
optymalny;

— etap III — realizowanie — to zastosowanie w praktyce
ustalonego wczesniej planu pielegnowania. Jesli z okres-
lonych powoddw jaka$ cze$¢ z zaplanowanych zadan nie
zostanie zrealizowana, to musi to zosta¢ odnotowane
i uzasadnione;

— etap IV — ocenianie — to wynik poréwnania stanu rozpo-
znanego w I etapie z uzyskanym dzieki podjeciu celowych
i planowych dziatan profesjonalnych stanem finalnym.

Pierwsza diagnoza pielegniarska: bol przewlekty obejmu-

jacy koniczyne dolna lewa w okolicy ran pooperacyjnych.

Cel opieki: zmniejszenie dolegliwo$ci bélowych.

Interwencje pielegniarskie:

— obserwacja natezenia bolu,

— odwrdcenie uwagi dziecka od bdlu za pomoca zabawek,
ksiazeczek, filméw,

— ocena stanu emocjonalnego dziecka i podjecie dziatan
poprawiajacych jego nastrdj,

— zapewnienie dziecku komfortu w 16zku (wygodne ulo-
zenie, lekkie okrycie),

— pomoc w zmianie pozycji ciala,

— okazanie ciepla, zyczliwosci,

— wykonywanie zabiegéw pielegnacyjnych sprawnie i de-
likatnie,

— podawanie lekéw przeciwbolowych wedlug zlecenia le-

karza i ocenianie skutecznosci ich dziatania.
Realizacja planu opieki

Dziecko ma zalozona karte obserwacji bélu. Ojciec
za pomoca ksiazeczek i ulubionych zabawek skutecz-
nie odwraca uwage dziecka od nieprzyjemnych doznan.
Wykonywany przez ojca delikatny masaz tydki ruchami
okreznymi wokoé! pinéw sprawil, ze dziecko wyraznie od-
czuwalo wtedy. Matka podaje rano i wieczorem Roxicet
(oksykodon + paracetamol), opioidowy lek przeciwboélo-
wy, wilo$ci 2 x 5 ml (wedlug zlecenia lekarskiego), co jest
odnotowywane w karcie obserwacji bélu. Do oceny nasi-
lenia bélu wykorzystywano wyniki obserwacji zachowa-
nia i reakcji dziecka dokonywanej przez rodzicéw (wyraz
twarzy, ptacz, che¢ do zabawy, apetyt, sen i inne objawy
zaobserwowane przez rodzicéw). Uzywano tez skali bélu
czytanej z twarzy (faces pain scale revised). Jest to skala
przedstawiajaca 6 rysunkow twarzy. Badajacy czyta ba-
danemu nastepujaca instrukcje: ,Przedstawione twarze
pokazuja, jak silny moze by¢ bol. Ta twarz (wskaz pierw-
szg po lewej stronie) przedstawia, ze nie boli wcale. Ko-
lejne twarze pokazuja nasilanie sie bélu (wskazuj kolejno
twarze od lewej do prawej, az do tej po prawej stronie).
Twarz po prawej stronie wyraza najwieksze nasilenie bélu
(najwiekszy bol). Wskaz teraz twarz, ktéra pokazuje, jak
bardzo cig¢ boli (w tej chwili)”. Badajacy ocenia wskazane
twarze, przyznajac 0, 2, 4, 6, 8 lub 10 punktéw, liczac od
lewej do prawej strony. Nie nalezy uzywac stéow typu ,we-
soly” lub ,,smutny”. Skala jest stworzona po to, aby zmie-
rzy¢, jak dzieci czuja sie wewnetrznie, a nie jak wygladaja
ich twarze.!?
Oczekiwany wynik opieki: zminimalizowanie bélu.

Druga diagnoza pielegniarska: ryzyko zakazenia ran.
Cel opieki: zminimalizowanie zagrozenia zainfekowania
ran.

Interwencje pielegniarskie:

— postepowanie zgodnie z procedura z zachowaniem za-
sad aseptyki podczas zmieniania opatrunkéw,

— obserwacja miejsc stykowych ze skéra pod katem infek-
¢ji (wzrost temperatury ciata, obserwacja brzegéw ran),**

— oczyszczanie pinéw wokdt miejsca stykowego ze skéra
0,9% roztworem NaCl z uzyciem sterylnego gazika,

— pouczenie matki o konieczno$ci uzywania mydta anty-
bakteryjnego w dozowniku do codziennej kapieli dziec-
ka (kapiel tylko pod prysznicem),

— dokladne osuszanie fixatora papierowym recznikiem,
a miejsca stykowego jalowym gazikiem lub suszarka
(pamietad, aby nie uzywaé gorgcego powietrza — moze
dojs¢ do poparzenia),

— uzywanie ochraniacza na fixator (specjalnie uszyty wo-
rek lub szersza nogawka spodni rozpinana z boku), aby
nie dopusci¢ do zabrudzenia aparatu,

—w przypadku zakazenia rany pobranie wymazu z dna
rany i zastosowanie antybiotykoterapii wedlug zlecenia
lekarza.'®
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Realizacja planu opieki

Za pomocg 0,9% NaCl i jalowego gazika nalezy prze-
mywac rany w miejscu stykowym pinéw ze skorg. Po-
uczy¢ matke o konieczno$ci codziennego mycia dziec-
ka pod prysznicem, uzywajac mydla antybakteryjnego
w dozowniku. Fixator trzeba zawsze doktadnie osuszy¢
papierowymi recznikami lub suszarka, a miejsca stykowe
jalowym gazikiem. Matka uszyta specjalny ochraniacz
na fixator, by zabezpieczy¢ przyrzad przed zabrudze-
niem, a tym samym niedopuszczeniem do zanieczysz-
czenia rany.
Oczekiwany wynik opieki: rana sucha, zagojona, nie do-
szto do jej zainfekowania.

Trzecia diagnoza pielegniarska: zaburzenie snu spo-

wodowane przyjeciem nienaturalnej pozycji do nocnego

wypoczynku, ktéra powoduje zalozony fixator.

Cel opieki: uzyskanie efektywnego snu.

Interwencje pielegniarskie:

— zapewnienie warunkéw do nocnego snu (wywietrzenie
pokoju, odpowiedni mikroklimat),

— ustalenie rytuatu przed snem (kapiel, czytanie bajki),

— ograniczenie niekorzystnych bodzcéw dzwiekowych
i $wietlnych,

— unikanie przed planowanym snem wykonywania ¢wi-
czen, zmiany opatrunku,

— ulozenie konczyny na poduszce w dogodnej pozycji
wskazanej przez dziecko,

— delikatne masowanie tydki miedzy pinami,

— w przypadku narastania bélu podanie srodka przeciw-
bélowego wg zlecenia lekarskiego.

Realizacja planu opieki
Przed udaniem sie na nocny wypoczynek pokdj dziecka

zostal przewietrzony, zapewniono odpowiednia tempera-

ture otoczenia. W pokoju umieszczono nawilzacz powie-

trza. Po wieczornej kapieli i osuszeniu aparatu polozono

dziecko do jego t6zeczka, udzielajac pomocy w dobraniu

wygodnej pozycji do spania. Na prosbe dziewczynki ojciec

przeczytal jej ulubiona bajke, wykonal masaz lewej dolnej

koniczyny i utozyt na poduszce.

Oczekiwany wynik opieki: nastapila stopniowa poprawa

nocnego wypoczynku.

Czwarta diagnoza pielegniarska: ryzyko wystapienia

powiktan spowodowane ewentualnym zaniechaniem co-

dziennej rehabilitacji.

Cel opieki: zmniejszenie ryzyka wystapienia powik-

tan.

Interwencje pielegniarskie:

— przekonanie rodzicéw o stuszno$ci wykonywanych ¢wi-
czen,

— przedstawienie mozliwosci wystapienia niebezpiecz-
nych dla zdrowia cérki powiktan,

— wykonywanie ¢wiczen potaczonych z odwrdceniem
uwagi dziecka od bédlu (pokazywanie ulubionych zaba-
wek, ksiazek),

— wyswietlanie ulubionych bajek podczas ¢wiczen odwo-
dzenia i przywodzenia stopy, masazu lydki, zginania
i prostowania stawu kolanowego,

— odwracanie uwagi dziewczynki przez jednego z ro-
dzicéw w czasie, gdy drugie wykonuje ¢wiczenia na
koniczynie dolnej, np. przez zainteresowanie dziecka
zabawkami, puszczanie baniek mydlanych, uktadanie
klockéw, ubieranie lalek,

— ponowna nauka chodzenia z wykorzystaniem chodzi-
ka, na ktérym dziecko siada i odpycha si¢ koriczynami
dolnymi,

— nagradzanie za postepy w rehabilitacji,

— pokazanie rodzicom korzysci plynacych z wykonywa-
nia ¢wiczen dziecka w wodzie, na basenie (rozluznie-
nie mig$ni, uémierzanie bélu, utrzymanie prawidlowej
masy ciata),

— w razie potrzeby podanie srodka przeciwbolowego we-
dtug zlecenia lekarza.

Realizacja planu opieki
Wyjasnienie rodzicom, jak wazne sa wykonywane ¢wi-

czenia pozwalajace na odzyskanie sprawnosci ruchowej

dziecka i niedopuszczajace do wystapienia powiktan.

Ustalenie z matka i ojcem, ze ¢wiczenia z dzieckiem beda

wykonywac oboje, na zmiane. Rodzice otrzymali zestaw

indywidualnych ¢wiczen z dzieckiem, na podstawie kté-
rego 2 razy dziennie rehabilituja cérke.

Nalezy poda¢ rodzicom adres basenu, na ktérym odby-
wa sie rehabilitacja wodna dla dzieci oraz wyjasni¢ korzy-
$ci ptynace z tego typu ¢wiczen. Warto im pokazad, jak
mozna zacheci¢ dziecko do nauki chodzenia za pomoca
chodzika lub pchajac wozek dla lalek.

Oczekiwany wynik opieki: rodzice rozumieja cel rehabi-

litacji, a dziecko chetnie uczestniczy w ¢wiczeniach.

Piata diagnoza pielegniarska: lek i niepokoj matki spo-
wodowany niewiedza o sposobach pielegnacji dziecka.
Cel opieki: uspokojenie i edukowanie matki.
Interwencje pielegniarskie:

— aktywne stuchanie i wyjas$nienie watpliwosci,

— zapewnienie matce mozliwo$ci wyrazania wlasnych od-
czu¢ i obaw zwigzanych z czynnosciami pielegnacyjnymi,

— przedstawienie matce w sposéb prosty i zrozumiaty celu
obserwacji i pielegnacji dziecka oraz zasad aseptyki,

— wyjasnienie jej, ze codzienne, rzetelne czyszczenie fi-
xatora z zachowaniem zasad aseptyki doprowadzi do
szybkiego powrotu cérki do zdrowia i uchroni od ewen-
tualnych powiklan.

Realizacja planu opieki
Wystuchanie matki, ktéra wyrazita swoje obawy i leki

zwiazane z czynnosciami pielegnacyjnymi. W prosty i zro-

zumialy sposdb pokazanie jej, jak czysci¢ fixator oraz pie-
legnowa¢ miejsca stykowe. Omdwienie zasady aseptyki.

W czasie rozmowy z matka zostalo jej wyjasnione, jak
wazna jest obserwacja dziecka, rzetelne wykonywanie co-
dziennych czynnosci pielegnacyjnych, aby nie doprowa-
dzi¢ do powiktan i wiekszego cierpienia dziecka.
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Oczekiwany wynik opieki: matka czuje sie pewniejsza
w wykonywanych czynno$ciach pielegnacyjnych.

Szé6sta diagnoza pielegniarska: niepokdéj i strach ro-
dzicéw o stan zdrowia cérki. Brak dostatecznej wiedzy na
temat choroby.

Cel opieki: dostarczenie informacji, zmniejszenie niepo-

koju.

Interwencje pielegniarskie:

— nawigzanie kontaktu z rodzicami, okazanie zyczliwosci,
zainteresowania, szacunku, akceptacji i zrozumienia,

— zapewnienie rodzicom warunkéw do wyrazania wlas-
nych emocji, odczué, obaw,

— uswiadomienie rodzicom koniecznosci przekazywania
pielegniarce informacji na temat zaobserwowanych ob-
jawéw i zachowania u swojego dziecka,

—uzyskanie poczucia bezpieczenstwa rodzicéw przez
dostarczenie informacji na temat choroby (wskazania
zrédet, w ktérych mozna szuka¢ informacji o chorobie)
w ramach kompetencji pielegniarskich,

— udzielenie odpowiedzi na pytania, wyjas$nienie watpli-
wosci,

— ulatwienie nawiazywania kontaktéw z grupami wsparcia,

— umozliwienie kontaktu z lekarzem w celu uzyskania in-
formacji na temat powiklan, nastepstw choroby i dal-
szego postepowania.

Realizacja planu opieki
W rozmowie z rodzicami przedstawienie mechanizmu

powstawania dysplazji wiknistej oraz wskazanie Zrodet,

gdzie mozna szuka¢ informacji o chorobie. Odpowiadanie
na pytania i wyjasnianie watpliwo$ci rodzicéw w ramach
kompetencji pielegniarskich. Ulatwienie im kontaktu

z grupa wsparcia, gdzie moga si¢ wymieni¢ doswiadcze-

niami z innymi rodzicami przewlekle chorych dzieci.

Dostarczenie adreséw fundacji, ktore udzielaja pomocy

finansowej oraz organizuja spotkania integracyjne dla

rodzicéw i niepetnosprawnych dzieci.

Oczekiwane wyniki opieki: rodzice zdobyli niezbedna

wiedzeg, co zmniejszylo ich niepokdj i strach o stan zdro-

wia corki.

Ocena

Prawidlowe zaplanowanie procesu pielegnowania i su-
mienne realizowanie planu opieki pozwolito na poprawe
samopoczucia i zwiekszenie aktywnosci fizycznej dziecka
chorego na dysplazje wiéknista kosci.

W wyniku podjetych dziatan pielegnacyjnych dziew-
czynka zaczela wspoétpracowac z pielegniarka i rodzicami.
Dolegliwosci bélowe staly sie mniej dokuczliwe i dziec-
ko coraz chetniej uczestniczylo w codziennych ¢wicze-
niach. Zwigkszyta sie aktywnosc¢ i samodzielnos¢ dziecka.
Dziewczynka sama zaczela proponowac zabawy i wymys-
la¢ sposoby na spedzanie wolnego czasu.

Poprawit sie stan emocjonalny dziecka. Dziewczynka
coraz czesciej sie usmiecha i mozna zauwazy¢, ze w pelni

zaakceptowata fixator na koniczynie dolnej. Dobrze sypia-
fa w porze nocnej, wiec w dzien byta pelna energii i pomy-
stéw na inicjowanie nowych zabaw.

Dzieki edukacji z zakresu istoty choroby i pielegnacji
dziecka rodzice stali si¢ aktywnymi czltonkami zespolu
terapeutycznego. Zdobyta wiedza i do§wiadczenie dodato
im pewnosci siebie i prze§wiadczenia o sluszno$ci swoich
dzialan. Chetnie uczestnicza w spotkaniach grupy wspar-
cia, angazujac sie w pomoc innych rodzicéw.

Podsumowanie

Do najcze$ciej wystepujacych probleméw u dziecka
chorujacego na dysplazje wiéknista kosci piszczelowej po
leczeniu chirurgicznym zalicza sie: bdl, ryzyko zakazenia
rany pooperacyjnej i wystgpienia powiklan, problem z za-
sypianiem i czynnym wypoczynkiem. Rola pielegniarki
w przedstawionym procesie pielegnowania zindywidu-
alizowanego jest m.in. zmobilizowanie rodzicéw do ak-
tywnej wspdlpracy, wyeliminowanie lekéw i obaw oraz
przygotowanie do sprawowania nieprofesjonalnej opieki
po wypisaniu dziecka do domu.

Zaproponowane dzialania pielegniarskie pozwalaja na
precyzyjne wykonanie zalozonych celéw opieki, ukazuja
role pielegniarki w opiece domowej nad dzieckiem choru-
jacym na dysplazje wldknista ko$ci oraz zaangazowanie
rodzicéw.

Leczenie chirurgiczne dysplazji wiéknistej ko$ci pisz-
czelowej wiaze sie z duzym cierpieniem dziecka. Jest to
ogromne przezycie dla rodzica, ktéry z pelna §wiadomo-
$cia przy wykonywaniu czynnosci pielegnacyjnych oraz
podczas ¢wiczen z dzieckiem sprawia mu bél, dlatego tak
wazna jest edukacja.

Proces powrotu dziecka do zdrowia opiera si¢ gtéwnie
na opiece domowej, dlatego istotne jest przygotowanie
i zrealizowanie planu opieki przy aktywnym wspétudziale
rodzicéw oraz calego zespolu terapeutycznego.

Dzigki przemys$lanemu i dobrze zaplanowanemu pro-
cesowi pielegnowania mozna uniknac¢ ciezkich powiklan
i infekeji. Proces pielegnowania pozwala réwniez na sku-
teczna walke z bélem dzieki wnikliwej obserwacji dziec-
ka: ptaczu i jego charakteru, mimiki twarzy, oceny stanu
emocjonalnego oraz zdolnosci do snu i wypoczynku.

Dzieki zdobytemu zaufaniu rodzicédw i dziecka, ich ak-
tywnemu udziatowi w procesie rehabilitacji oraz mobili-
zacji do realizacji planowanych dzialan w opiece domowej
nad chorym dzieckiem, fatwiej jest zrealizowac plan opieki
i uzyska¢ pozytywna ocene na koficowym etapie procesu.

Obecnie J.M. ma 8 lat, jest uczennica II klasy szkoty
podstawowej. Jej rozwdj psychoruchowy przebiega pra-
widlowo. Nie ma ograniczen ruchowych. Jest pod stala
opieka endokrynologa dziecigecego i ortopedy.

Dr Paley jest doswiadczonym w zakresie wydluzania
oraz korekty deformacji koficzyn chirurgiem, znanym na
calym $wiecie. Zajmuje si¢ leczeniem bardzo trudnych
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Ryc. 5. RTG kosci piszczelowej po $ciggnieciu stabilizatora zewnetrznego
i umieszczeniu teleskopu Fassiera-Duvala®

Fig. 5. X-ray of the tibia after removing the external fixator and placing the
Fassier-Duval telescope®

Ryc. 6. Kos¢ piszczelowa po $ciggnieciu stabilizatora i umieszczeniu
teleskopu Fassiera-Duvala — efekt koricowy leczenia®

Fig. 6. The tibia after removing the external fixator and placing the Fassier-
Duval telescope — the end result of the treatment®

przypadkéw. Jest nadzieja dla chorych dzieci i ich rodzin,
gdyz podejmuje si¢ leczenia, gdy inni lekarze optuja za
amputacja.

Najwieksza bariera mozliwosci leczenia przez dra Pa-
leya sa wysokie koszty operacji wynoszace okoto 1 mi-
liona zlotych. Sa to tylko koszty zabiegéw i rehabilitacji,
dodatkowo dochodza wydatki na bilety lotnicze, péirocz-
ny pobyt w Stanach Zjednoczonych, wyzywienie. Obecnie
w Centrum Ortopedii Dziecigcej w Skierniewicach planu-
je sie leczenie dzieci chorujacych na dysplazje widknista
kosci z wykorzystaniem metody dr. Paleya.

Ryc. 7. Stan J.M. po leczeniu (29.10.2015 r.)°
Fig. 7. The condition of J.M. after the treatment (29th Oct. 2015)°
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