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DZIECKO NIEPEL.NOSPRAWNE
Niepelnosprawnos¢

Niepetnosprawno$¢ dziecka powoduje zmiany w warunkach zycia rodziny, zmienia lub
przeksztatca jej funkcjonowanie. Po réznym okresie przystosowania si¢ do status quo
niepetnosprawnosci dziecka, rodzice zaczynaja zadawac sobie pytania: ,,Jak pomdc dziecku?,
Jak zorganizowa¢ dalsze zycie wtasne i rodziny?”. I tak zycie funkcjonowanie rodziny
dziecka niepetnosprawnego zaczyna skupiac¢ si¢ wokoét wspélnego celu- niesienia pomocy

dziecku wszystkimi dostepnymi sposobami.
Definicje

Niepelnosprawnos¢ to kazde ograniczenie prowadzenia aktywnego zycia w sposéb lub
zakresie uznawanym za typowe dla cztowieka.

Niesprawno$¢ to kazda wutrata sprawnosci lub nieprawidlowo$¢ w budowie czy
funkcjonowaniu organizmu pod wzglegdem psychologicznym, psychofizycznym lub
anatomicznym.

Wg Encyklopedii Pedagogicznej

»Dziecko niepelnosprawne jako takie, ktére ma specjalne potrzeby zdrowotne i edukacyjne
z powodu choroby, uszkodzenia i dysfunkcji niektérych organéw ciata czy zaburzenia jedne;j
lub wigcej sfer rozwojowych”.

W ujeciu WHO:

»Dzieckiem niepelnosprawnym jest dziecko, ktére bez specjalnych ulg i specjalnej pomocy
z zewnatrz jest dlugotrwale, calkowicie lub w znacznym stopniu niezdolne do uczestnictwa
w grupie zdrowych rowiesnikow”.

Prof. Obuchowska, w kontekscie potrzeb psychospotecznych i edukacyjnych, pisze:

»Dzieci niepelnosprawne to dzieci mniejszych szans, czyli takie, ktére ze wzgledu na stan
fizyczny lub/ 1 psychiczny majg ograniczong w wigkszym lub mniejszym stopniu mozliwos¢
wypetniania rél i zadan spotecznych”.

Wszystkie te dzieci, tj: przewlekle chore, z zaburzeniami mowy, z niesprawno$cig umystowa,
niedowidzace 1 niewidome, stabostyszace 1 niestyszace, autystyczne, z trudnoSciami w
uczeniu si¢, niesprawne ruchowo, z niesprawnos$cig sprz¢zong (np. gluchoniewidome) z
mézgowym porazeniem dziecigcym, trudno radzg sobie z codzienno$cig. Zwykle czynnosci
dnia codziennego wykonujg kilkakrotnie dtuzej, albo wymagajag pomocy catkowitej lub

czesciowej pomocy ze strony rodzicow/opiekundéw.
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Problemy zdrowotne dzieci niepelnosprawnych

Zmeczenie — przejawia si¢ poczuciem ostabienia fizycznego i psychicznego oraz ostabiong
zdolnoscig do podejmowania réznych czynno$ci. Subiektywne poczucie zmeczenia to
znuzenie. Zmeczenie ogllne przejawia si¢ min. poprzez sennos¢, poranne zmeczenie,
trudnosci ze snem, poczucie wyczerpania aktywnoscig dzienng i potrzebe czestych
odpoczynkéw. Ostabienie witalnos$ci przejawia si¢ w postaci braku sit i energii, obnizonego
nastroju 1 unikania wysitku. Przecigzenie psychiczne wyraza si¢ sklonnoscig do irytacji,
napigciem nerwowym, chronicznym niezadowoleniem, nadwrazliwoscia na bodzce.
Symptomami fizjologicznymi zmegczenia sg ostabienie  apetytu, zaburzenia trawienia,
sktonno$¢ do przezigbien, napieciowe bodle glowy, bdéle w stawach. Nie ustgpuje pod
wptywem wypoczynku lub snu. Do jego zmierzenia mozna postuzy¢ si¢ 10 centymetrowa
skala VAS (Visual Analogue Scale = skala wizualno- analogowa). Nasilenie zmgczenia od 1
do 3 okresla si¢ jako tagodne, od 4 do 6 $rednie, od 7 do 10 wysokie. Dzieci czesto nie
wspominajag o problemie zmeczenia traktujac je jako nieodlgczny symptom zasadniczej
choroby, nierzadko takze nie potrafia zwerbalizowa¢ swoich dolegliwosci, niektére nie
mowig bojac si¢ braku zrozumienia wsréd oséb opiekujacych sie nimi. Dlatego bardzo wazne
jest pytanie si¢ dziecka o ten objaw i zmierzenie skalg VAS jego nasilenie.

Nasilenie objawoéw chorobowych - moga one mie¢ rézny stopien nat¢zenia, rézny czas
trwania i czestotliwos$¢. Jesli napady, zaburzenia pojawiajg si¢ w obecnosci obcych oséb, w
sytuacji tzw. ekspozycji spotecznej ( w szkole, w sklepie, na ulicy, w kosciele) sa bardzo
traumatyzujace dla dziecka. Moga one dotyczyC takich choréb jak astma oskrzelowa:
gwattowny napad duszno$ci moze by¢ poprzedzony niezytowym, surowiczym wyciekiem z
nosa lub kichaniem. Dziecko ma glosny oddech, meczacy kaszel, nabrzmiate zyly szyjne.
Napad moze si¢ powtarza¢ w krétkich odstepach lub dusznos$¢ si¢ nasila¢ przechodzac w stan
astmatyczny, wymagajacy interwencji lekarskiej. Duze napady padaczkowe przebiegaja z
utratg swiadomosci. W fazie tonicznej dochodzi do napigcia wszystkich migsni, ciato
sztywnieje, dziecko wypreza si¢, wystepuje szczgkoscisk i bezdech. Chory ma szeroko
otwarte oczy ( co czesto nadaje sytuacji dramatyzmu i paniki u os6b obserwujacych napad)
rozszerzone zrenice. Po okoto 2 minutach wystgpuje faza kloniczna w postaci bezwladnych
drgawek catego ciata, trwajacych do kilku minut. W tym czasie wystepuje $linotok i niekiedy
bezwiedne oddania moczu. Dziecko moze by¢ stale obarczone Igkiem o to, ze napad pojawi
si¢ w miejscu publicznym (szkota, dyskoteka, podworko, ulica). Napad bardzo wyczerpuje

dziecko, jest ono senne i ostabione i nie moze dalej uczestniczy¢ np. w lekcjach czy w innych



zajeciach. Zaburzenia ukladu pokarmowego — wymioty, biegunka, brak taknienia, bdle
brzucha, wystepuja w réznych chorobach uktadu pokarmowego lub i1 wydzielniczego- w
celiakii (chorobie trzewnej), w chorobie wrzodowej, w cukrzycy, chorobie nowotworowej i
wielu innych. Utrudniaja dziecku codzienne funkcjonowanie. Podobnie jak zaburzenia ze
strony uktadu moczowego- trudno$ci w oddawaniu moczu, mimowolne moczenie i czgste
oddawanie moczu, obrzeki. Takze zaburzenia alergiczne — uporczywy katar sienny, kichanie,
skaza wysigkowa, atopowe zapalenie skory, swiad i1 pieczenie skéry w miejscach zajgtych
odczynem alergicznym sg dla dziecka ucigzliwe.

Bol moze mie¢ on charakter bdlu ostrego, naglego lub przewlekltego; moze by¢
powierzchowny ( ze skory) lub gteboki ( z narzadéw wewnetrznych); somatyczny — bél
zebOw, z miejsca zranienia, bol glowy, neuropatyczny lub psychogenny; zlokalizowany- bdl
gardta, ucha, brzucha itp. Szczeg6lnego rodzaju bdlem jest bdl jatrogenny, proceduralny.
Mianem bélu jatrogennego okresla si¢ bol towarzyszacy zabiegom terapeutycznym, jak i
postgpowaniu leczniczemu. Problem bélu w praktyce pediatrycznej obejmuje nie tylko
procedury wywotujace bol, takie jak: iniekcje, szczepienia, pobieranie krwi, opracowanie i
zeszycie rany, zmiana opatrunkéw, punkcje, endoskopie, az po duze zabiegi operacyjne, ale
rowniez wszystkie sytuacje wywotujace strach i lgk. Do szczegdlnie szkodliwych dla dzieci
zrodet boléw jatrogennych zaliczy¢ mozna: bagatelizowanie lekOw przezywanych przez
dziecko w czasie czynnosci medycznych wykonywanych na jego organizmie; niecierpliwe i
rygorystyczne przetamywanie oporu dziecka przed iniekcjg lub zabiegiem; brak rozméw i
zaje¢ terapeutycznych fagodzacych napiecie emocjonalne i stany lekowe u dziecka;
zawstydzanie i straszenie dziecka w celu zdyscyplinowania (niestety nierzadko spotykane);
dlugi czas bezczynnego oczekiwania dziecka na badanie czy zabieg.

Lek - jest po b6lu drugim sygnatem alarmowym jakim dysponuje ustrdj ludzki. Jak kazda
emocja, jest reakcjg na bodzce i sytuacje zewnetrzne (spoleczne) oraz na stany wewnetrzne
(mysli, wyobrazenia, obrazy pamigciowe). Lek to uczucie zwigzane z przysztoscia, z
oczekiwaniem tego co ma nastgpic¢. Oprdcz pojecia leku uzywa si¢ poje¢ zblizonych do niego
— strach, obawa, trwoga. Pojecia ,strach” uzywa si¢ zazwyczaj przy zagrozeniu
bezposrednim, aktualnym. L¢k ma swoje zrédto we wnetrzu czlowieka, w jego wyobrazni.
Powszechnie Igk uznaje si¢ za emocje¢ jedynie przeszkadzajaca w zyciu. Okazuje si¢ jednak,
ze pelni on takze funkcje pozytywng- jest jak sygnal ostrzegawczy, ktéry alarmuje o
zblizajacym si¢ niebezpieczenstwie. U dzieci w stanie silnego pobudzenia wyzwalaja si¢

zaburzenia ukladu wegetatywnego: placz, drzenie w obrebie konczyn, czerwone plamy na



twarzy lub szyi, zalamywanie si¢ gtosu, odczuwanie mdiosci a niekiedy i wymiotowanie,
kurczowe przytrzymywanie np. matki lub zabawki.

Konieczno$¢ samokontroli - obejmuje ona rézne dziedziny zycia i aktywno$ci chorego
dziecka, jak: aktywnos$¢ ruchowa i wysitkowa (astma, wady serca), odzywianie si¢ (cukrzyca,
celiakia), regulowanie wypoczynku (padaczka), unikanie nawet drobnych urazéw fizycznych
(hemofilia), kontrolowanie temperatury ciata (choroba nowotworowa), kontrolowanie
poziomu glukozy we krwi i branie lekow (cukrzyca), nadcisnienie, wykonywanie ¢wiczen (
choroba reumatyczna, mézgowe porazenie dziecigce). Samokontrola zdrowotna wymaga od
dziecka znacznej dyscypliny, zdolno$ci samoobserwacji, konieczno$¢ uwagi i sity woli.
Dziecko wiele godzin przebywa w szkole 1 sam musi dba¢ o przestrzeganie zasad
obowigzujacych w jego leczeniu. Stopniowo przyzwyczaja si¢ do statej samokontroli.
Ograniczenie aktywnosci psychoruchowej - moze by¢ spowodowane samg chorobg lub
wynika¢ z procesu leczenia. Ograniczenie obejmuje aktywno$¢ ruchowg i psychospoteczna.
Z jednej strony aktywno$¢ ruchowa chorego dziecka maleje w wyniku ostabienia organizmu,
zmeczenia 1 réznych dolegliwosci chorobowych, z drugiej strony czesto proces leczenia
wymaga od dziecka unikania intensywnych zaje¢ ruchowych, lezenia w t6zku.
Unieruchomienie, ograniczajac naturalng potrzebe ruchu wyzwala u niego negatywne emocje,
jak: rozdraznienie, ztos¢, Igk, przygnebienie i poczucie krzywdy. Ograniczenie aktywnosci
psychicznej 1 spolecznej spowodowane jest zlym samopoczuciem, dolegliwosciami
bélowymi, lezeniem w t6zku w domu, a powodu obnizonej odpornosci immunologiczne;j
ograniczenie (np. w chorobie nowotworowej) kontaktéw z réwiesnikami. Choremu dziecku
jest przykro, ze nie moze uczestniczy¢ w zabawach i zajeciach szkolnych czy realizowac si¢
w roznych formach aktywnosci.

Niepetnosprawno$¢ somatyczna dezorganizuje zycie dziecka. Dzieci powinny otrzymac
planowe i profesjonalne wsparcie od cztonkéw zespotu terapeutycznego, ale najwigksze
zadanie stoi przed rodzicami. Wyrazem doceniania roli rodzicow w ksztalttowaniu warunkow
leczenia i wspomagania przewlekle chorego dziecka jest popieranie dziatan podejmowanych
przez rodzicéw w ramach organizacji pozarzagdowych. Kiedys$, nieformalne grupy wsparcia
rodzicéw dzieci przewlekle chorych obecnie przeksztalcajg si¢ w Stowarzyszenia Rodzicéw
Dzieci, np. z Zespolem Downa, z Chorobg Uwarunkowang Genetycznie, z Chorobg
Nowotworowa, z Celiakia, Polskie Towarzystwo Wspierania Oséb z Nieswoistymi

Zapaleniami Jelit 1 wiele, wiele innych.



Edukacja szkolna

Dziecko niepelnosprawne, przebywajace w szpitalu, sanatorium czy w zakladzie
leczniczo- wychowawczym ma takie samo prawo do nauki, jak zdrowe.

Szkota w wymienionych wyzej palcowkach zapewnia dzieciom mozliwo$¢ nieprzerwanej
realizacji obowigzku szkolnego. W procesie leczenia chorego dziecka nauczyciel podejmuje
wspllne dziatania z lekarzem, pielegniarka 1 psychologiem. Obecno$¢ nauczyciela i
wychowawcy w palcowce stanowi dla dziecka nadziej¢ na powrdt do Srodowiska dzieci
zdrowych i bez zalegtosci edukacyjnych.

Szkoty szpitalne majg dlugg tradycje. Jako pierwsza, powstala w 1920 roku przy Zaktadzie
Leczniczo- Wychowawczym Uniwersytetu Jagiellonskiego w Witkowicach koto Krakowa.
W latach dwudziestych tworzono szkoly przy sanatoriach, min. w Zakopanem, Busku —
Zdroju, w Tworkach. Realizacje¢ opieki rewalidacyjnej, taczacej wysitki lekarzy, pielegniarek,
opiekunek, wychowawcéw i nauczycieli kontynuowano w okresie powojennym.

Warto wiedzie¢, ze w Polsce do przetomu lat osiemdziesigtych i dziewigédziesigtych wciaz
obowigzywata zasada ,,zamknietych” drzwi, oznaczajaca dla hospitalizowanych dzieci
konieczno$¢ rozstania si¢ z rodzicami. Rozigka z najblizszymi wpltywata bardzo negatywnie
na ich stan emocjonalny. Zaburzenia przybieraty r6zng forme¢: od rozdraznienia i agresji po
petnoobjawowy hospitalizm. Pojawienie si¢ nauczycieli na terenie szpitali dzieciecych bylo
bardzo znaczacym faktem. Nauczyciele i wychowawcy mieli wpisane do swoich zadan
redukowanie leku dziecka, utatwienie znoszenia trudnych sytuacji, dawanie (w zastgpstwie
rodzicOw) poczucia bezpieczenstwa.

Wydawa¢ by si¢ moglo, ze pobyt w szpitalu stwarza dziecku wymarzong sytuacje
,»odpoczynku” od nauki, dar losu w postaci wolnych dni W wigkszo$ci przypadkéw
nauczyciele sg jednak postrzegani jako osoby potrzebne, umozliwiajace choremu dziecku
powrdt do szkoty bez konieczno$ci wyr6wnywania opdznien. Dzieci niepelnosprawne,
przewlekle chore maja takze mozliwos¢ nauczania indywidualnego w domu.

Obecnie szkoty szpitalne noszg nazwe Zespotu Szkét Specjalnych dla Dzieci i Mtodziezy
Przewlekle Chorej. Zespdt Szkot realizuje program szkét masowych. W pracy dydaktyczno-
wychowawczej uwzglednia si¢ stan psychofizyczny i1 stopien niesprawno$ci dziecka. W
szkole funkcjonuje ogdlnoszkolny system oceniania. W szczegdlnych przypadkach
wykorzystuje si¢ terapeutyczny charakter oceny. Uczen-wychowanek opuszczajac szpital
otrzymuje zaswiadczenie o uczestniczeniu w zajeciach lekcyjnych. Zaswiadczenie zawiera

ocen¢ stowna 1 opisowq oraz informacj¢ o zakresie i stopniu przerobionego materiatu. Oprécz



zaje¢ dydaktycznych szkota zapewnia opieke wychowawcéw w ramach zaje¢ pozalekcyjnych
(obejmuje dzieci w wieku od 3-18 lat). Zajecia te majg charakter terapii zajeciowej pacjentow.
Program wychowawczo- opiekunczy szkoty jako gléwny cel swojej pracy zaktada:
stworzenie dzieciom chorym warunkéw do pelnego kontynuowania obowigzku szkolnego i
wychowania przedszkolnego oraz rozwoju intelektualnego i emocjonalnego; przygotowanie
do sprawnego funkcjonowania w spoteczenstwie po okresie hospitalizacji. W ramach swojej
dzialalnosci szkota aktywnie uczestniczy w konkursach szkolnych 1 miedzyszkolnych,
organizuje imprezy i uroczystosci. Nauczyciele - wychowawcy indywidualnie opracowujg
plan pracy wychowawczej dostosowany do specyfiki oddzialéw z uwzglednieniem tresci
wynikajacych z wybranych $ciezek edukacyjnych. Psychike dziecka najskuteczniej jednak

broni obecnos¢ rodzicow w szpitalu, tak dtuga, jak na to pozwala ich sytuacja zyciowa.

Socjoterapia jako forma pomocy

Definicja socjoterapii traktuje ja jako jedng z metod leczenia polegajacag na wykorzystaniu
oddzialywan natury spotecznej. Podkresla si¢ znaczenie kontaktéw chorego dziecka z
osobami z najblizszego otoczenia, jakim jest personel, rodzina, inni pacjenci dla przebiegu
procesu leczenia. Dla powodzenia procesu socjoterapeutycznego nie bez znaczenia pozostaje
srodowisko fizyczne i spoteczne szpitala. Estetyka i wyglad pomieszczen, dekoracja wnetrza,
porzadek — s3a czynnikami wywotujagcymi korzystne zmiany w nastroju pacjenta, a
psychologiczne oddziatywanie barw zostato juz dawno stwierdzone.

Socjoterapia ma na celu pobudzenie aktywnosci zyciowej dziecka, przywrdcenie wiary we
wlasne sily. W chorobie somatycznej zmienia si¢ bowiem hierarchia potrzeb. Potrzeby
psychiczne — rozwoju, samorealizacji staja si¢ wtérne, wobec potrzeb pierwotnych, takich jak
troski o zdrowie i wlasne zycie. W obszarze socjoterapii mieszg si¢ w zasadzie wszystkie
formy organizacji czasu wolnego, jakie mozna zaproponowac¢ choremu dziecku w szpitalu. W
praktyce klinik czy oddziatéw pediatrycznych miejscem zajec jest Swietlica. Tu dzieci majg
mozliwos¢ wspolnego ogladania programow telewizyjnych, filméw, uczestnictwa w terapii
przez sztuki plastyczne: malowanie, rysowanie, projektowanie, spotkania z twércami i ich
sztukg, pieskami z Fundacji ,,Dogoterpia”, aktorami z teatru, czytanie ksigzek, stluchanie
muzyki, grami komputerowymi. Grupowe uczestnictwo w tych formach terapii zajgciowe;j
zaspakaja potrzeby spoteczne dziecka. Mozliwos¢ przebywania z innymi dzie¢mi,
wspotdziatanie, czasem wzajemna pomoc w wykonywaniu ré6znych czynnosci zapobiegaja

poczuciu izolacji 1 wptywaja pozytywnie na stosunki interpersonalne mig¢dzy dzie¢mi.



Wsparcie spoleczne

W latach siedemdziesiatych ubieglego wieku psychologowie zwrdcili uwage, ze ludzie
otoczeni bliska rodzing, posiadajacy przyjacidt, wielu znajomych, nalezacy do réznych
organizacji, zwigzani z wiarg z innymi ludzmi, ciesza si¢ lepszym zdrowiem, tatwiej daja
sobie rad¢ w sytuacjach trudnych i ponosza mniejsze negatywne konsekwencje sytuacji
stresowych. Pojawito si¢ pojecie wsparcia spotecznego, ktére jest bardzo szeroko
definiowane. Definicja z 1982 r. okre$la, ze: ,,Jest to pomoc dostepna dla jednostki w
sytuacjach trudnych, stresowych’. Badacze polscy okreslali je jako ,,Powigzania jednostki
z otoczeniem, majgce na celu pomoc w sytuacjach trudnych, ale takze trwata tendencja
cztowieka do postrzegania i korzystania z pomocy innych”, ,,Stopien w jaki podstawowe
potrzeby jednostki (aprobaty, bezpieczenstwa, przynaleznosci) sa zaspokajane przez osoby
znaczace”. Potrzeby te moga by¢ zaspokojone przez uczucie sympatii, zrozumienia,
akceptacji oraz przez udzielanie rad, przekazywanie informacji, konkretng pomoc w
ktopotach. Wg H. Sek wsparcie spoteczne to ,,Rodzaj interakcji spolecznej podjetej przez
jedna lub dwie strony w sytuacji problemowej, w ktérej dochodzi do wymiany informacyjnej,
emocjonalnej lub instrumentalnej”. Zawsze istnieje w tym uktadzie osoba pomagajaca i
odbierajgca wsparcie. Ale, zeby wymiana byta skuteczna, konieczna jest spdjno$¢ miedzy
potrzebami biorcy a rodzajem udzielanego wsparcia. Ludzie bowiem réznig si¢ mi¢dzy sobg
potrzebg otrzymywania pomocy od innych. Czasem potrzeba bycia samodzielnym,
niezaleznym powoduje unikanie pomocy albo nieumiejetno$¢ brania od innych pomocy.
Czasami przyczyng odmowy przyjmowania wsparcia jest obawa przed niemoznoscig
odptacenia si¢ otoczeniu w ten sam sposéb. Jednostka moze postrzegaé otrzymywane
wsparcie jako mniejsze niz w rzeczywistosci, poniewaz sklonna jest pesymistycznie patrzec
na wszystko co si¢ wokoét niej dzieje. Istotnymi sg takze, jezeli chodzi o efekty wspierania,
cechy osoby wspierajacej, takie jak: fatwo$¢ nawigzywania i podtrzymywania kontaktéw z
innymi, umiejetnos¢ rozwigzywania probleméw spolecznych, konstruktywne radzenie sobie
w sytuacjach trudnych.

Do najwazniejszych grup wsparcia kolejno zalicza si¢: rodzine- rodzicow, rodzenstwo,
wspolmalzonka, dzieci, dalszych krewnych; przyjaciol, sasiadow, kolegéw z pracy,
szkoly. W dalszej kolejnosci sg to organizacje nieformalne- grupy towarzyskie, kluby, oazy;
fundacje; a takze - nauczyciele, lekarze, pielegniarki, ksi¢za.

Wsparcie informacyjne polega na dostarczeniu jednostce waznych dla jej funkcjonowania

wiadomosci, rad, porad.



Wsparcie instrumentalne jest to udzielanie konkretnej pomocy rzeczowe;j.

Wsparcie emocjonalne to méwienie jednostce, ze zawsze moze na t¢ wtasnie grupe (osobe)
liczy¢ 1 w kazdej chwili bedzie udzielona jej pomoc oraz wsparcie duchowe (sensu stricte)
udzielane przez duchownego.

Wsparcie daje poczucie bezpieczenstwa, ,,zakorzenienia” i zycia we wspoélnocie. Brak
powigzan spotecznych przyczynia si¢ do spadku odpornosci na sytuacje trudne, a ludzie z
ktérymi jest si¢ w pozytywnych interakcjach pomagajg przetrwac jednostce cigzkich przezy¢.
Planowanie zaje¢ szkolnych dla dziecka niepetnosprawnego powinno si¢ odbywac
systematycznie z udzialem rodzica, lekarza i nauczyciela. Realizacja obowigzku szkolnego
musi zaktada¢ zmieniajacg si¢ niekiedy z dnia na dzien kondycje psychofizyczng dziecka. Na
dzieciecych oddziatach dziatajg szkoty szpitalne i oddziatl przedszkolny. Nalezy zadbac o to,
aby potrzeba ruchu, zabawy i nauki, byty zaspokajane w sposéb odpowiedni do mozliwosci
dziecka; aby dziecko bylo w stalym kontakcie — osobistym, telefonicznym ze swoimi
kolegami z klasy, aby koledzy ci bywali w domu dziecka i na biezaco informowani o jego
stanie zdrowia 1 mozliwosciach uczestniczenia w zyciu grupy. Rola nauczycieli w szkole
szpitalnej jest zapewnienie dziecku bezstresowego powrotu do szkoly po leczeniu,
rehabilitacji bez zalegtosci i napigcia zwigzanego z przebywaniem ws$rdd réwiesnikéw po
dtugiej przerwie. Dla dzieci, bez wzgledu na wiek, pte¢, miejsce i1 samopoczucie, wazna jest
zabawa. Jest sposobem na pokonywanie strachu, samotnosci i tesknoty za domem . Dzieciom
w wieku przedszkolnym lalki, misie, serie zabawek ze znanych filméw, a takze przedmioty
nasladujace sprzet medyczny umozliwiajg z jednej strony ekspresje emocji i uczué, z drugie;j
strony stuza roztadowaniu przykrych przezy¢ zwiagzanych z choroba i pobytem w szpitalu czy
innej placowce leczniczej. Dzieci w wieku szkolnym zmuszone do pozostania w 16zku
dodatkowymi zabawkami sg gry planszowe i proste gry ruchowe. Ogladanie TV, video na
pewno wypetni wolny czas dziecku oraz coraz cz¢$ciej posiadane przez dzieci laptopy.

Pomoc socjalna i organizacje pozarzadowe. Okres choroby dziecka jest dla wszystkich
cztonkéw rodziny przytlaczajacym stresem, a pogarszajaca si¢ w zwigzku z nieuchronnymi
wydatkami i konieczno$cig (b. czgsto) rezygnacji z pracy zawodowej matki - czyni t¢
sytuacje bardzo trudng i obcigzajaca psychicznie.

Dziecko i jego rodzice potrzebuja wsparcia z chwilg rozpoznania choroby przewlektej. Te¢
pomoc mogg zapewni¢ wszyscy w otoczeniu rodziny, w mniejszym lub wigkszym stopniu.
Kazde dziecko potrzebuje zabawy i nauki, czasem pragnie towarzystwa, czasem pragnie by¢
samo. W organizowaniu czasu wolnego biorg udzial rodzice, pedagodzy, studenci,

wolontariusze.



Dziecko z dysfunkcja narzadu ruchu

Termin ,,dysfunkcja” nie jest jednoznacznym rozpoznaniem klinicznym, lecz okresla ogdlnie
rodzaj zaburzen czynno$ci danego uktadu lub narzadu. W $wietle tej definicji dysfunkcja
moze by¢ tylko objawem jakiego$ schorzenia. Blisko z tym okresleniem pozostaje termin
,hiepelnosprawno$¢”. Dysfunkcje sag wynikiem uszkodzen i w przypadku narzadu ruchu

mogg one mie¢ charakter wrodzony lub nabyty.
Mézgowe porazenie dzieciece

Moézgowe porazenie dzieciece (mpd), pojeciem tym okresla si¢ roéznorodne
,niepostepujace zaburzenia czynnosci ruchowych, bedace nastepstwem uszkodzenia
mozgu dziecka w okresie ciazy, porodu lub w pierwszych 2 latach zycia po urodzeniu,
to znaczy przed osiagnieciem pewnego stopnia dojrzalosci morfologicznej mézgu.

Bogaty i r6znorodny obraz objawéw klinicznych jest przyczyng réznych jego klasyfikacji.
Podstawg podzialu jest rodzaj i zakres zaburzen ruchowych.

Porazenie kurczowe polowicze charakteryzuje si¢ niedowladami konczyny gérnej i dolnej
po tej samej stronie, a wi¢c ich mniejszg aktywnos$cia ruchowa, ostabiong silg mig¢$niowa,
wzmozonym napi¢ciem miesni.

Obustronne porazenie kurczowe charakteryzuje si¢ niedowladem kurczowym ze
wzmozonym napi¢ciem mi¢sni obejmujacym gtéwnie konczyny dolne. Obustronne porazenie
jest jedng z najci¢zszych postaci mpd, niedowlady dotycza konczyn gérnych i1 dolnych.

W postaci mézdzkowej (ataktycznej) wystepuje zesp6t cech ataksji mézgowej czyli
obnizone napigcie mig$ni, drzenie zamiarowe, zaburzenia koordynacji ruchéw, zaburzenia
postawy, chodu i mowy.

Obraz zaburzen ruchowych w mpd jest réznorodny, bowiem oproécz tzw. czystych
postaci wyrdznia sie postacie mieszane, 1aczace w sobie cechy Kkilku postaci. Jednak
najczesciej wystepuja niedowtady spastyczne. Powoduje to zaburzenia ruchéw dowolnych -
ich sity, ptynnosci, precyzji i koordynacji. Oprécz zaburzen ruchowych obserwuje sig¢
przykurcze, znieksztatcenia kostno- stawowe. Zaburzeniom ruchowym i znieksztalceniom
towarzysza objawy $wiadczace o uszkodzeniu osrodkowego uktadu nerwowego i narzadow
zmystow, padaczke z réznymi rodzajami napadéw, zaburzenia narzadu wzroku i stuchu,
zaburzenia mowy o charakterze dyzartrii (powolna, niewyrazna) i dyskinezy (mimowolne
ruchy warg, wysuwanie 1 chowanie jezyka), uposledzenie umyslowe — od lekkiego do

glebokiego oraz zaburzenia emocjonalne.

10



Rozpoznanie mpd pozwala na wdrozenie rehabilitacji ruchowej, ktéra trwa przez cate zycie
dziecka. Oprécz rehabilitacji ruchowej wspétczesnie wykorzystuje si¢ dogoterapi¢ oraz
hipoterapi¢. Kompleksowe usprawnianie oznacza takze szeroka pomoc psycho-
pedagogiczng. Cze$¢ dzieci pozostaje pod opieka rodzicéw, z jednoczesnym korzystaniem ze
specjalistycznych placéwek - ztobkoéw, przedszkoli, szkol, poradni rehabilitacyjnych.
Aktywny 1 wytrwaly udzial rodzicow w procesie rehabilitacji jest niezbednym warunkiem
jego powodzenia. Zaleznos¢ wynikow od wiasciwie pojetego troskliwego wspoldziatania
rodzicéw z zespolem terapeutycznym jest widoczna w tym schorzeniu jak chyba w zadnym

innym. Takze opieka i wsparcie duchowe potrzebne sg dziecku i jego rodzicom

Opis sytuacji zdrowotnej

Dziewczynka, lat 4 z rozpoznaniem moézgowego porazenia dziecigcego postaé: diplegia
spastica przebywa w Osrodku Rehabilitacji Dzieci 1 Mtodziezy, w ktérym jest kompleksowo
rehabilitowana. Dziewczynka urodzita si¢ z cigzy drugiej, porodu drugiego, w 27 tygodniu
zycia ptodowego. Poréd odbyl sie sitami natury. Urodzeniowa masa ciata wynosita 1010
gram, dlugos¢ ciata 37 cm, obwdd gltowy 23 cm. W pierwszej minucie po urodzeniu w skali
Apgar otrzymata 4 punkty, w trzeciej 6 punktdéw. Z powodu narastajacej niewydolnosci
oddechowo- krazeniowej dziecko zostatlo podigczone do respiratora i umieszczone w
cieplarce. Podczas pobytu w oddziale u dziecka stwierdzono dysplazj¢ oskrzelowo- ptucng
oraz retinopati¢ wcze$niaczg. Dziewczynka zostala wypisana w 124 dobie zycia z
rozpoznaniem: wczesniactwo, mézgowe porazenie dzieciece.

Rodzina mieszka w miescie, w dwupokojowym mieszkaniu na parterze w bloku
czteropietrowym. Mieszkanie jest dobrze przystosowane do niepetnosprawnej corki. Nie ma
barier architektonicznych w postaci progéw. Sytuacja materialna rodziny do$¢ dobra, ojciec
pracuje dodatkowo, aby poprawi¢ sytuacje finansowg rodziny. Matka zajmuje si¢ dzie¢mi.
Regularnie w opiece na nimi pomagajg siostra matki oraz dziadkowie.

Obecnie dziewczynka przebywa srednio 5 godzin dziennie w osrodku rehabilitacji, gdzie jest
usprawniana ruchowo metoda Bobthéw oraz metoda Peto, ktéra polega na rownoczesnym
pobudzaniu rozwoju ruchowego wraz z pobudzaniem rozwoju mowy 1 czynnosci
samoobstugowych. Kompleksowe usprawnianie pofaczone jest z opieka psychologiczng i

pedagogiczng. Rodzice otrzymuja wsparcie rzeczowe oraz emocjonalne.
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Milodziencze idiopatyczne zapalenie stawéw

Mlodziencze idiopatyczne zapalenie stawow jest choroba autoimmunologiczna o
nieznanej etiologii. Cho¢ istnieje wiele hipotez prébujacych wyjasni¢ mechanizm powstania
schorzenia. Uwaza si¢, ze wazng role odgrywa tu predyspozycja genetyczna, tj antygeny
zgodnos$ci tkankowej oraz czynniki $rodowiskowe, takie jak wirusy, szczepionki inicjujace
proces zapalny i mechanizmy immunologiczne. MIZS jest to zapalenie stawdéw, ktére
wystapito przed 16 r.z., czas trwania objawOw wynosi przynajmniej 3 miesigce, a inne
choroby, w ktérych przebiegu dochodzi do odczynu stawowego, zostaty wykluczone. Jest to
najczestsze schorzenie reumatyczne w okresie dziecinstwa. Choroba moze mie¢ bardzo r6zny
przebieg kliniczny. Ma charakter przewlekly. Na podstawie objawdéw, rozwijajacych si¢ w
ciggu pierwszych 6 miesigcy, wyrozniono trzy postacie kliniczne: o poczatku
nielicznostawowym, wielostawowym 1 uogélnionym. Charakteryzujg si¢ one réznym

stopniem zajecia uktadu kostnostawowego.

Choroba przebiega z okresami remisji i zaostrzen, ale istnieja réznice w dynamice, a
zatem czestosci zaostrzen i ich ciezkosci oraz dlugosci remisji. W przypadku kazdej z
postaci klinicznych moga wystgpi¢ takze rézne powikltania narzagdowe. Nalezg do nich
powiktania ze strony uktadu sercowo-naczyniowego, pluc, narzadu wzroku, objawy
hematologiczne. Postgpowanie diagnostyczne MIZS wymaga dlugotrwalej hospitalizacji 1
wigze si¢ z przeprowadzeniem wielu badan, niekiedy bolesnych. Celem leczenia jest
zapobieganie zmianom destrukcyjnym w obrebie stawéw lub ich hamowanie, ograniczenie

utraty sprawnosci ruchowej i zmniejszenie dolegliwosci bélowych.
Opis sytuacji zdrowotnej

Pierwsze objawy MIZS pojawily si¢ u dziewczynki, kiedy miata 2,5 roku. Wéwczas
wystapity u niej béle wielostwowe, miata podwyzszong temperature ciata. Podj¢to leczenie
sterydami, ktére przyjmowala doustnie. Dziewczynka regularnie chodzita na badania
kontrolne do Poradni Reumatologicznej. W wieku 7 lat nastgpito zaostrzenie choroby. Zostata
hospitalizowana z typowymi objawami nawrotu stanu zapalnego. Miata podwyzszong
temperature ciata, obrzgki nadgarstkow, tokci, stawoéw barkowych oraz kolan i stawéw
skokowych. Zajete stawy konczyn dolnych  wykazywaly ograniczong ruchomos¢, co
powodowato niezgrabny chdd. Dziewczynka przebywata w t6zku. Codziennie poddawana
byta ¢wiczeniom biernym i hydroterapii. Po 8 dniach stan si¢ poprawit, mogta juz chodzi¢ do

tazienki 1 samodzielnie si¢ ubieraC, ale nadal przebywata w 16zku przez wigkszos¢ dnia.
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Zwigkszono dawki lekéw sterydowych. Wypisano do domu po 3 tygodniach pobytu w
szpitalu. W nastepnym roku czuta si¢ dobrze, cho¢ w pewnym okresie nie mogla pisac z
powodu trudnosci z utrzymaniem piéra w reku. Dziewczynka byla  jednoczesnie
zaniepokojona swoim niskim wzrostem i niskg masg ciata oraz ograniczeniami w zyciu
szkolnym i towarzyskim. Nie jest w stanie uczestniczy¢ w zabawach ruchowych na
podwérku. Martwi si¢ o przyszios¢, m.in. jaki wybrac sobie zawdd. Ale z drugiej strony ciszy
si¢ ze otrzymuje wsparcie instrumentalne, ktore w jej przypadku polega na udzieleniu
bezposredniej pomocy w leczeniu i rehabilitacji oraz w nauce; wsparcie informacyjne -
otrzymuje informacje, rady, jak rozpoznawa¢ wilasne problemy zdrowotne oraz wsparcie

emocjonalne od rodzicéw, przyjaciét, znajomych.
Boczne skrzywienie kregostupa

Jest to deformacja polegajaca na tukowatym wygieciu kregostupa do boku. Moze mie¢
charakter funkcjonalny lub strukturalny. Pierwsze sa odwracalne i pozwalaja korygowac si¢
przez prawidlowe napigcie migsni, odpoczynek, prawidlowe ulozenie ciala. Drugie
charakteryzujg si¢ zmianami w budowie kregéw, a korekcja ich jest trudna. Przyczyny
skolioz strukturalnych pozostaja czesto nieuchwytne i wéwczas okresla si¢ je jako tzw.
skoliozy idiopatyczne. Skolioza wystagpi¢ moze w kazdym wieku zycia dziecka, ale
szczegOlnie czgsto pojawia sie migdzy 5 a 8 rokiem zycia 1 11 a 14 rokiem zycia. Okresy te
zwigzane s3 z przyspieszonym wzrastaniem. Najczesciej wygiecie rozwija si¢ w odcinku
piersiowym kregostupa, miedzy szostym a dwunastym kregiem piersiowym. Objawami
wymagajacymi skierowanie dziecka na konsultacje do ortopedy sa: poglebienie trojkata
tutowiowo — ramiennego po jednej stronie, wystawanie nieco do przodu jednego biodra,
asymetria barkéw, topatek lub w pozycji sktonu — znieksztalcenie symetrii klatki piersiowe;.
Leczenie jest dlugie i skojarzone. Celem leczenia jest usunigcie lub zmniejszenie stopnia
deformacji, zapobieganie dalszym znieksztalceniom oraz utrwalenie mozliwie prawidtowego
ustawienia. Skoliozy duze leczy si¢ zachowawczo 1 operacyjnie. W postaciach 1zejszych
wystarcza leczenie zachowawcze: pltywanie, gimnastyka korekcyjna, gorsety ortopedyczne.
Kazde dziecko ze skolioza wymaga systematycznej opieki specjalistycznej: lekarsko-

rehabilitacyjne;j.
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Opis sytuacji zdrowotnej.

Dziewczynka, lat 11 z rozpoznaniem idiopatycznego skrzywienia kr¢gostupa w dolnym
odcinku piersiowym zostata przyjeta na oddziat ortopedyczny z pododdziatem rehabilitacji w
celu leczenia zachowawczego. Skrzywienie kregostupa rozpoznano rok temu, podczas
badania przesiewowego przeprowadzonego w szkole. O wynikach testu poinformowano
uczennic¢ i1 jej rodzicéw, z zaleceniem zgloszenia si¢ do lekarza podstawowej opieki
zdrowotnej. Wowczas zalecono systematyczng obserwacj¢ dziecka, kontrolne badania
fizykalne co 3 miesigce oraz kontrole radiologiczng. Dziecko i rodzice byli poinformowani o
koniecznosci stosowania przez dziewczynke systematycznych ¢wiczen zaprezentowanych
przez rehabilitanta oraz ksztalttowaniu nawyku przyjmowania wlasciwej postawy przy
chodzeniu jak i siedzeniu.

Podczas badania  przeprowadzone na oddziale stwierdzono skrzywienie krggostupa,
nieréwno ustawione lopatki, brak symetrii talii i nierdwno ustawione biodra. Badanie
radiologiczne wykazalo wzrost skrzywienia kregostupa. W leczeniu zastosowano gorset
ortopedyczny tj. pachowag orteze¢ obejmujaca odcinek piersiowo-ledzwiowo- krzyzowy
kregostupa. Jednak dziewczynka nie chce go nosi¢ ani w dzien ani w nim spa¢. Czuje si¢
gorsza od réwiesnikéw. Wyjasniono pacjentce istote schorzenia w sposéb prosty i zrozumiaty
a takze celowos$¢ zastosowania gorsetu i korzysci jego noszenia w postaci poprawy postawy
ciala, zmniejszenie dolegliwosci bélowych, poprawy wygladu zewnetrznego. Dziewczynka
zaczeta akceptowa¢ swoj stan zdrowia i1 uczestniczy¢ w rehabilitacji. Poinformowano
rodzicow o mozliwosci korzystania z obozéw rehabilitacyjnych, pomocy instytucji
pozaszpitalnych (PEFRON — Panstwowy Fundusz Rehabilitacji Os6b Niepetnosprawnych),
ktéry udziela m.in. pomocy finansowej zakresie zaopatrzenia ortopedycznego.

Wszelkie  dysfunkcje narzadu ruchu stanowia dla dzieci zawsze powazny problem.
Najtrudniej dzieciom znie$¢ kazde ograniczenie ruchu lub unieruchomienie. Dziecko z
dysfunkcjg narzadu ruchu, w zaleznosci od rodzaju i stopnia schorzenia narzadu ruchu od
wynikéw rehabilitacji ma rézny stopien rozwoju motorycznego. Niektére juz na cate zycie
zmuszone s3 przebywac¢ w 16zku, badz korzysta¢ z wézka inwalidzkiego. Inne, z 1zejszymi
schorzeniami, jak np. boczne skrzywienie kregostupa nie maja az takich ograniczen w
poruszaniu si¢. Rodzice dziecka takze potrzebuja pomocy. Znajduja ja w Kotach Pomocy

Dzieciom i Rodzicom lub licznych Stowarzyszeniach dziatajacych na terenie calego kraju.
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Dziecko z choroba uwarunkowang genetycznie

U podstaw kazdej choroby genetycznej lezy zmiana materialu genetycznego, ktéra jest
obecna od chwil zaptodnienia, poniewaz wystgpowata w jednej lub obydwu komoérkach
rozrodczych, z ktérych powstat dany cztowiek. Objawy kliniczne choroby genetycznej moga
ujawnia¢ si¢ tuz po urodzeniu lub w okresie niemowlecym a nawet pozniej. Wspotczesnie

rozpoznanych jest ponad dziesi¢¢ tysiecy choréb uwarunkowanych genetycznie.
Teoretyczne podstawy dziedziczenia

Kazdy cztowiek powstaje w wyniku polaczenia si¢ komdrek piciowych przenoszacych
material genetyczny ojca i matki. Gamety czyli komoérka jajowa i plemnik sg jedynymi
komoérkami w organizmie majgce potowe zestawu chromosoméw. Gameta zenska posiada 22
autosomy i 1 chromosom piciowy X; gameta me¢ska posiada takze 22 autosomy i 1
chromosom piciowy Y lub X. Chromosom X zawiera geny kodujace biatka niezbedne do
prawidtowego funkcjonowania zaréwno organizmu kobiety jak i m¢zczyzny. Chromosom Y
zawiera gtdwnie geny odpowiedzialne za powstanie meskich cech piciowych.

W procesie zaplodnienia, nastepuje ich polaczenie i nowa komoérka, nowy osobnik ma
komplet 46 chromosoméw, potowe sktadowej od kazdego z rodzicow i jest to tzw. genotyp
czyli genetyczna konstytucja osobnicza.

Kariotyp to ,fotografia” wszystkich chromosoméw danego cztowieka, ustawionych i
ponumerowanych od najwigkszego do najmniejszego i oznaczone numerami od 1 do 22.
Badanie kariotypu wykonywane jest w laboratoriach cytogenetycznych. Badania kariotypu
przeprowadza si¢ na limfocytach krwi obwodowe;.

Prawidlowy kariotyp kobiety to 46,XX, u mezczyzny 46,XY.

Wskazaniami do badania kariotypu dziecka jest zespot wad wrodzonych lub cechy dysmorfii
(nieprawidtowosci) w budowie ciala wspdlistniejace z opdznieniem rozwoju lub/i
niepetnosprawnoscig intelektualna.

Fenotyp to wyglad zewnetrzny czlowieka uwarunkowany genetycznie 1 jednocze$nie
podlegajacy wptywom zewnetrznym.

Choroba uwarunkowana genetycznie moze by¢ przekazywana z pokolenie na pokolenie lub

powstac tzw. de novo (§wieza mutacja).
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Profilaktyka choréb uwarunkowanych genetycznie jest giéwnym celem genetyki
kliniczne;j.

Prewencja pierwotna obejmuje podawanie w okresie okolozaptodnieniowym preparatow
witaminowych i kwasu foliowego (zmniejszaja ryzyko urodzenia dziecka z wada cewy
nerwowej) oraz obowigzkowe szczepienia dziewczat w 13 r.z przeciwko rdézyczce.
Prewencja drugorzedowa obejmuje konsultacj¢ i poradnictwo genetyczne oraz diagnostyke
prenatalng. Wskazaniem do skierowania dziecka do poradni genetycznej jest dziecko z
rozpoznaniem lub podejrzeniem choroby uwarunkowane genetycznie, dziecko z izolowang
wadg wrodzong lub zespolem wad wrodzonych oraz dziecko niepelnosprawne intelektualnie
(nawet gdy jest jedyng stwierdzana patologig). Jesli podejrzewa si¢, ze dana choroba ma
podioze genetyczne, to nastgpnie ustala si¢ model dziedziczenia czyli dokonuje si¢ analizy
rodowodu konkretnej rodziny. Zebranie danych rodzinnych jest bardzo czasochionne,
wymaga dociekliwos$ci 1 umiejetnosci prowadzenia rozmowy z osoba, od ktérej uzyskuje si¢
dane. Niewiele 0s6b zna dokladnie stan zdrowia wszystkich cztonkéw rodziny. Zazwyczaj
dopiero przy drugiej, trzeciej rozmowie sporzadza si¢ rodowdd i1 okresla si¢ typ dziedziczenia
choroby. Diagnostyka prenatalna dotyczy przeprowadzenia min. takich badan jak:
ultrasonografi¢ ptodu- umozliwia wykrycie wrodzonych wad ptodu takich jak wady serca.
Prewencja trzeciorzedowa obejmuje badania przesiewowe noworodkéw w kierunku

niedoczynnosci tarczycy, fenyloketonurii i mukowiscydozy oraz badanie stuchu.

Typy choréb genetycznych

Zmiany materialu genetycznego wyznaczaja rodzaje choréb genetycznych i sg to: choroby
spowodowane aberracjami chromosomowymi, mutacjami pojedynczych genéw oraz choroby
uwarunkowane wieloczynnikowo.

Aberracje (mutacje) chromosomowe s3 to zmiany w liczbie lub strukturze chromosoméw.
Liczba chromosoméw moze by¢ zwigkszona, np. zespét Downa czyli  trisomia chromosomu
21, zapis jest nastgpujacy: 47,XX,21 lub zmniejszona, np. zespét Turnera: monosomia
chromosomu: X45,X,0. Nieprawidtowosci strukturalne polegaja np. na utracie odcinka
chromosomu (delecja), powielenie odcinka chromosomu (duplikacja), itp. Przyktadem delecji
krotkich ramion chromosomu X jest zespot kociego krzyku. Zaburzenia chromosomalne
odpowiedzialne s za znaczng cz¢s¢ wad wrodzonych, np. rozszczep podniebienia, dysmorfia

(znieksztalcenie) w budowie ciata.
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Mutacje pojedynczych genéw wywolane sg przez uszkodzenie jednej pary genéw. (Jeden
gen pochodzi od ojca, drugi od matki. U homozygoty w danym locus = miejsce genu w
chromosomie, geny s3 identyczne, u heterozygoty w danym locus jeden gen jest prawidiowy,
drugi zmutowany). Choroby uwarunkowane monogenowo dotycza ok. 2.2% populacji i
prezentuja najwieksza réznorodnosc¢ kliniczng.

Dziedziczenie autosomalnie dominujace

Cechuje si¢ tym, ze zmutowany gen znajduje si¢ w chromosomie autosomalnym, choroba
ujawnia si¢ u heterozygoty patologicznego genu, istnieje 50% ryzyka, ze osoba chora
przekaze patologiczny gen (a wraz z genem chorobg) potomstwu, bez wzgledu na ptec.
Przyktady  choréb:  zesp6t  Marfana, achondroplazja, neurofibromatoza  (NF,
nerwiakowlékniatowatos¢)

Dziedziczenie autosomalnie recesywne

Zmutowany gen znajduje si¢ w chromosomie autosomalnym, choroby ujawniajg si¢ u
homozygot zmutowanego genu, u heterozygot objawy choroby nie wystepuja, urodzenie
dziecka z chorobg autosomalna recesywng oznacza, ze oboje rodzice sg heterozygotami pod
wzgledem zmutowanego genu. Przyktady choréb: mukowiscydoza, fenyloketonuria,
albinizm.

Dziedziczenie recesywne sprzezone z chromosomem X

Zmutowany gen znajduje si¢ w chromosomie X, chorujg tylko mezczyzni, natomiast kobiety,
ktére maja zmutowany gen sg zdrowymi nosicielkami, nie wystepuje dziedziczenie z ojca na
syna, wszyscy synowie chorego ojca sg zdrowi, wszystkie cérki sg nosicielkami
patologicznego genu. Przyktady choréb: daltonizm, hemofilia A i B.

Dziedziczenie dominujace sprzezone z chromosomem X

Zmutowany gen znajduje si¢ w chromosomie X. U oséb, ktére majg zmutowany gen choroba
ujawnia si¢ bez wzgledu na pte¢, u kobiet choroby sg stabiej wyrazone, nie ma dziedziczenia
z ojca na syna, chory me¢zczyzna ma wszystkich synéw zdrowych 1 wszystkie cérki chore.
Przyktady chordb: zesp6t Retta, krzywica oporna na wit. D.

Choroby uwarunkowane wieloczynnikowo

Istnieje genetyczna predyspozycja w postaci wzajemnego oddziatywania pewnej liczby
gendw znajdujacych si¢ w réznych loci, cechujacym si¢, kazdy z osobna, ale sumujacym sie
efektem. Na predyspozycje genetyczng nakladajg si¢ czynniki niegenetyczne — tryb zycia,
niewlasciwa dieta, brak ruchu itp. Przyktady choréb: wady cewy nerwowej, wady serca,

nadci$nienie tetnicze, miazdzyca, schizofrenia, cukrzyca, nowotwory ztosliwe
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Opisy sytuacji zdrowotnych

Zespot Downa

Cechami fenotypowymi u noworodka jest obnizone napigcie mig¢§niowe, ptaski profil twarzy,
ptaska potylica, nisko osadzone malzowiny uszne, maty nos, sko$no- gérne ustawienie szpar
powiekowych, duzy jezyk, na dtoniach pojedyncza poprzeczna bruzda zgigciowa. Zespotowi
towarzysza wady narzadowe, takie jak: wady serca, zarosnigcie przewodu pokarmowego. W
trakcie zycia dziecka moze ujawni¢ si¢ zacma, padaczka, biataczka, niedostuch. Statg cechg
zespotu jest niepetnosprawnos$¢ intelektualna, ktérej stopien moze by¢ zréznicowany.
Rodzicéw o chorobie dziecka informuje si¢ razem. Matka po biologicznym stresie, jakim jest
cigza i pordd, nie zawsze ma do$¢ sil, by znie§¢ smutng wiadomos$¢ 1 jeszcze przekazac ja
me¢zowi. Matce nalezy zlozy¢ najpierw zyczenia z powodu urodzenia dziecka - jest ono
wartoscig samg w sobie, niezaleznie od tego jakie jest. Po uzyskaniu informacji o diagnozie
zespotu u dziecka rodzice potrzebujg wsparcia psychologicznego i genetycznego. Potrzebuja
wiedzy o tym, jak opiekowac si¢ dzieckiem, jak je wychowac. Potrzebuja wsparcia
spolecznego w sprawowaniu opieki nad nim.

Krzy$ urodzit si¢ w szpitalu o czasie z porodu odbytego sitami natury. O tym, ze noworodek
ma zesp6t Downa, obydwoje rodzice dowiedzieli si¢ od lekarza potoznika. Pielegniarka z
oddziatu noworodkowego poinformowata rodzicéw o Stowarzyszeniu Rodzin i Opiekunéw
Oséb z Zespotem Downa, ktére udziela wszechstronnego wsparcia. U chtopca stwierdzono
ponadto ubytek w przegrodzie mi¢dzykomorowej serca. W okresie niemowlecym chlopiec
czesto chorowal na infekcje drég oddechowych, wielokrotnie hospitalizowany. W drugim
roku zycia przeprowadzono operacj¢ zamknigcia ubytku migdzykomorowego. Po urlopie
macierzynskim matka wzigta urlop wychowawczy. W tym czasie rodzice co miesigc
uczestniczyli w spotkaniach grup wsparcia przy Stowarzyszeniu, uczestniczyli takze w
warsztatach terapeutycznych. W tygodniu chtopiec uczestniczyt w zajeciach rehabilitacyjno-
usprawniajgcych. W 4 roku zycia chlopiec poszedt do przedszkola integracyjnego a nastepnie
zaczat uczeszcza¢ do szkoly podstawowej w klasie integracyjnej. W stosunku do rowiesnikow
istnieje wiele réznic. Chtopiec ma nadwage i niski wzrost, szorstka i suchg skérg, porusza si¢
niezgrabnie, chodzi powoli na calych stopach i szeroko rozstawionych nogach. Ma
obustronny niedostuch. Jest kr6tkowidzem 1 nie chce nosi¢ okularéw (- 3 dioptrie). Oddycha
przez otwarte usta, z ktérych wystaje za duzy jezyk. Buduje proste zdania, ztozone z
podstawowych stéw. Wypowiadane stowa sa znieksztatcone. Chlopiec nauczyt si¢ czytaé, ale

czyta powoli i teksty pisane duza czcionky. Chgtnie za to stucha muzyki, maluje kredkami,
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lepi w plastelinie, oglada bajki w telewizji. W domu jest czeSciowo samodzielny w
czynnosciach dnia codziennego — potrafi umy¢ si¢, zrobi¢ sobie kanapki do szkoty, powoli
ale dokfadnie utrzymuje porzadek w swoim pokoju. Jest przyjazny i ufny w stosunku do
0s0b, ktére okazujg jemu zyczliwo$¢. Te rado$¢ manifestuje gtosnym klaskaniem. Krzys jest
uposledzony umystowo, jego iloraz inteligencji wynosi 50.

Sprzyjajaca atmosfera w szkole pozwala chilopcu 1 jego rodzicom na normalne

funkcjonowanie syna we wszystkich wymiarach — fizycznym i emocjonalno- spotecznym.

Zespot Marfana

Jest chorobg tkanki tacznej. U podstaw zespotu lezy defekt genu, zlokalizowanego na dlugim
ramieniu chromosomu 15, odpowiedzialnego za biosynteze fibryliny (biatko tkanki tgcznej).
W okoto 25% choroba powstaje de novo, w okolo 75% jest dziedziczona po rodzicach
(chorym ojcu lub matce lub krewnych). Gléwnymi narzadami zajetymi przez proces
chorobowy sa: uktad kostno- stawowy, uktad krazenia i narzad wzroku.

Wyglad zewnetrzny charakteryzuje si¢ wysoka, szczupla sylwetka z nieproporcjonalnie
dtugimi ramionami; palce u rak sg dlugie i wykrzywione, klatka piersiowa deformowana,
stopy sa dlugie i waskie, czaszka wydluzona, nadmierna wiotko$¢ stawéw. Chorobie
towarzysza wady serca, w tym najczeSciej wady aorty pod postacig tetniaka. Ze strony
narzadu wzroku najczesciej wystepuje zez, krétkowzrocznos¢, jaskra i inne prowadzace do
utraty wzroku.

Szesnastoletnia pacjentka zostata przyjeta do Kliniki Pediatrii w trybie planowym. Powodem
przyjecia byla diagnostyka zaburzen miesigczkowania. Z wywiadu wynikalo, ze
miesigczkowata od 15 r.z, nieregularnie, ostatnio co 45- 60 dni. Miesigczki byly $rednio
obfite, trwaty $rednio 5 dni. Dziewczynka pochodzi z cigzy drugiej, porodu drugiego,
fizjologicznego. Punktacja w skali Apgar wynosita 10 punktéw, masa urodzeniowa ciata 3600
g, dlugos$¢ ciata 62 cm. Rodzice oraz 2 bracia sa zdrowi. Pacjentka byla wielokrotnie
hospitalizowana z powodu op6znionego rozwoju motorycznego i wad kostnych. W 10 r.z.
leczona byla operacyjnie z powodu  skoliozy, w 11 r.z. na oddziale ortopedii
przeprowadzono zabieg operacyjny polegajacy na korekcie lejkowatej klatki piersiowej. Przy
przyjeciu do Kliniki u dziewczynki stwierdzono niska mase ciala (39 kg; <3c), wzrost byt
prawidtowy (160 cm; 50c), rozwéj cech piciowych zgodny z wiekiem metrykalnym.
Stwierdzono zez rozbiezny, krétkowzrocznos¢. Twarz wykazywata cechy dymorficzne:

wydluzong czaszke, tytozuchwie, podniebienie  gotyckie  ze S$cie$nieniem zebow.
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Stwierdzono dlugopalczastos¢. Zaobserwowano nadmierng ruchliwos¢ stawéw. W badaniu
serca stwierdzono niedomykalno$¢ zastawki mitralnej. Konsultujacy ginekolog nie stwierdzit
odchylen w badaniu ginekologicznym i zalecil dalszg obserwacje cykli miesigczkowych. Po
przeprowadzeniu wywiadu z rodzing pacjentki, wykonaniu badania fizykalnego
(przedmiotowego), badan laboratoryjnych 1 diagnostycznych (opisanych powyzej)
konsultujacy genetyk postawit rozpoznanie zespotu Marfana.

Postgpowanie lecznicze w ZM wielodyscyplinarne i dilugoletnie. Pacjenci zostajg objeci
opiekg ortopedyczng, stomatologiczng, okulistyczng, kardiologiczng oraz zostajg poddani

rehabilitacji uktadu kostno- stawowego. Choroba nie ma wptywu na sprawno$¢ intelektualna.

Mukowiscydoza

Okres§lana jako zwidOknienie torbielowate trzustki, spowodowana jest mutacjg genu
kodujacego biatko odpowiedzialne za transport jonéw chlorkowych i1 sodowych w btonie
komérkowej. Charakteryzuje si¢ wystepowaniem lepkiego i gestego sluzu w gruczotach
oddechowych i przewodach uktadu pokarmowego. Objawy mukowiscydozy ze strony uktadu
oddechowego pojawiajg si¢ bardzo wczesnie juz w wieku niemowlgcym. Typowym objawem
jest przewlekty kaszel zwlaszcza rano lub po wysitku. Najwcze$niejszym objawem choroby
ze strony ukfadu pokarmowego jest niedroznos¢ smotkowa. Nadmierna lepka i gesta smotka
(pierwszy stolec u noworodka) zamyka $wiatlo jelita co prowadzi do niedroznosci
mechanicznej. W okresie niemowlgcym u chorych dzieci wystgpujg béle brzucha w wyniku
zalegania mas kalowych. Uposledzenie wydzielnicze trzustki zaburza czynnosci trawienne.
Skutkuje to matym przyrostem masy ciala, i wzrostu, nawracajacych zapalen trzustki.

Dziecko, u ktérego wykryto mukowisydoze urodzito si¢ z drugiej cigzy. Cigza przebiegata
prawidlowo. Kobieta przyjmowata w czasie cigzy witaminy i kwas foliowy zalecane przez
lekarza. Rozwigzanie nastgpito sitami natury w 37 tygodniu cigzy. W pierwszej dobie dziecko
zostalo zaszczepione przeciwko zottaczce typu B oraz gruzlicy. W trzeciej dobie pobrano
krew na badania przesiewowe noworodkéw i wypisano do domu. W okresie noworodkowym
bylo karmione piersig na zadanie. Gdy dziewczynka miata 6 tygodni, rodzice otrzymali w
poczcie wynik badania przesiewowego, z ktérego jednoznacznie wynikato, iz dziewczynka
choruje na mukowisydoz¢. Byla to pierwsza choroba w rodzinie. Na podstawie wyniku
badania lekarz z poradni dziecigcej skierowal matke z dzieckiem do Poradni Mukowiscydozy
i stad bezposrednio z poradni, dziecko wraz z matkg zostalo przyjete do Szpitala

Dziecigcego. Dziecko byto hospitalizowane 3 dni. W tym czasie wykonano wszystkie badania
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laboratoryjne, mikrobiologiczne i obrazowe. Podczas pobytu w szpitalu dziecko byto
karmione specjalng mieszanka mleczng, wprowadzono witaminy A, D, E, K, enzym
trzustkowy do kazdego positku. Stosowano inhalacje z soli fizjologicznej oraz rehabilitacje
oddechowa. Przy wszystkich zabiegach obecna byta matka dziecka, ktéra jednocze$nie
zdobywata wiedz¢ na temat wykonywania inhalacji w warunkach domowych, drenazu
zlozeniowego oraz koniecznosci stalej podazy witam rozpuszczalnych w ttuszczach i
uzupetnianiu soli kuchennej. Dziecko w stanie ogélnym dobrym zostato wypisane do domu z

zalecenie dalszej opieki w Poradni Mukowiscydozy.

Hemofilia

Jest wrodzong skazg krwotoczng zwigzang z niedoborem VIII lub IX czynnika krzepnigcia
krwi. W zaleznosci od tego wyrdznia si¢ hemofilie A lub B, ktérych obraz kliniczny jest
uzalezniony przede wszystkim od stopnia niedoboru czynnika krzepnigcia. 1 tak, jezeli
stezenie czynnika VIII lub IX jest nizsze niz 1% normy, to jest to ciezka posta¢ hemofilii i
charakteryzuje si¢ samoistnymi krwawieniami do mig$ni i stawéw od okresu niemowlecego;
gdy stezenie czynnika waha si¢ od 1% do 5% normy to w tej postaci krwawienia zwigzane sg
z urazem lub zabiegiem operacyjnym i jest to umiarkowana posta¢ choroby; przy stezeniu
czynnika powyzej 5% normy objawy wystepuja prawie wylacznie przy urazach i jest to
posta¢ ltagodna. Wszystkim krwawieniom towarzyszy bolesno$¢, obrzek nadmierne
ucieplenie stawéw  oraz ograniczenie ich ruchomos$ci. Powtarzajace si¢ krwawienia
dostawowe s3 przyczyng trwalego zniszczenia stawéw 1 w konsekwencji inwalidztwa.
Obecnie chlopcy chorzy na hemofilia majg otrzymuja czynnik VIII lub IX w postaci tzw.
leczenia profilaktycznego, tzn. regularnego przyjmowania czynnika, zwykle 3 razy w
tygodniu, dozylnie w celu utrzymania jego poziomu, tak jak u cztowieka zdrowego.

Rodzice Michata dowiedzieli si¢ o chorobie dopiero, kiedy ich 3-letni syn mocno si¢ uderzyt
podczas zabawy. Krwi ptynacej z nosa nie dato si¢ zatamowac. Pojechali do szpitala. Tam, na
podstawie objawdw i badan laboratoryjnych okazato si¢, ze choruje on na hemofili¢ i dlatego
krwotok trudno byto opanowaé. Wczesniej nie zdawali sobie sprawy, ze czeste siniaki u
Michata mogg by¢ sygnatem choroby. Chlopiec zaczat uczegszcza¢ do przedszkola i wylewy
dostawowe 1 do mig$ni nasility si¢, co bylo zwigzane z duza aktywnoscia  ruchowa.
Pomimo, ze odczuwat Iek przed ewentualnym urazem i zwianym z tym bélem i krwawieniem
uczestniczy w grach i zabawach, aby nie by¢ gorszym od réwiesnikow. Chlopiec zostat

objety opieka w Poradni Hematologiczne;.
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Zespol Retta

Zmutowany gen potozony jest w chromosomie X. Zespot dotyczy tylko kobiet, dla mezczyzn
mutacja genu jest wada letalng i prowadzi do $mierci w zyciu ptodowym lub wkrétce po
urodzeniu. Nierzadko zesp6t mylnie rozpoznawany jako autyzm lub mpd. Jego objawem
klinicznym jest prawidlowy rozwdj psychomotoryczny do 6 - 18 miesigca zycia. Dziecko
stopniowo przestaje si¢ interesowa¢ zabawkami, nie odpowiada u$miechem na u$miech
najblizszych, przestaje mowi¢ ,,mama, tata, baba” itp. Pojawiajg si¢ nocne krzyki i
zachowania autystyczne (niech¢¢ do kontaktéw spotecznych, unikanie kontaktu
wzrokowego), zaburzenia oddechowe, zgrzytanie zg¢bami. Dziecko traci umiejgtnosci
ruchowe — nie postuguje si¢ rekoma, przestaje chodzi¢. Choroba postepuje. Czes¢ pacjentek
umiera przed 15 r.z, najczesciej we $nie.

Dziewczynka o imieniu Anna urodzita si¢ jako druga cérka. Tuz po urodzeniu nie sprawiata
zadnych probleméw, ssata pier§, przybywala na masie ciata. Od drugiego miesigca zycia
zaczeta wykonywaé rytmiczne ruchy zamykania i1 otwierania pigstek powtarzajac je przez
caty dzien. W trzecim kwartale zycia, kiedy dzieci w jej wieku bawity si¢ juz grzechotami,
ona nie potrafita jej trzymac¢ w rekach, nie podgzata za nig wzrokiem. Rodzicom bylto bardzo
przykro, bo nie u$miechata si¢ do nich i do starszej siostry. Bardzo p6zno nauczyla si¢
chodzi¢, bo dopiero w wieku dwoch lat. W wieku 4 lat ragczki Ani zaczely ,klaskac,

2

wygniata¢ ” jak to okreslita jej mama. Z czasem doszio do wyrywania wloséow z glowy.
Dziewczynka w wieku 11 lat, nie mowi, r¢koma nie wykonuje zadnych gestéw, mimika
wskazuje, ze rozumie wiele. Potrafi jednak chodzi¢ 1 cala rodzina chodzi codziennie na
spacery do pobliskiego parku. Dziewczynka zostala  objeta rehabilitacja ruchowa,
logopedyczng. Na 6 godzin w tygodniu przychodzi do dziewczynki nauczycielka realizujac
nauczanie indywidualne. Ania bardzo lubi oglada¢ ksigzki. Komunikacja jest trudna,
poniewaz dziewczynka nie mowi i nie uzywa rgk do gestykulacji. Dziewczynka 1 jej rodzice

naleza do Ogodlnopolskiego Stowarzyszeniu Pomocy Osobom z Zespotem Retta.

Dzieciom z chorobg uwarunkowang genetycznie, pomimo duzego zréznicowania potrzeb,
mozliwo$ci 1 umiejetnosci zapewnia si¢ szerokie mozliwosci wspomagania rozwoju a
rodzicom szeroko rozumianego wsparcia. Kazde bowiem dziecko ma wlasny potencjat

rozwojowy, ktéry jest najwieksza nadziejg dla jego przysziosci i rozwoju.
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Dziecko umierajgce

Kazdy cztowiek wie, ze jest istota §miertelng, a mimo to konfrontacja z realno$cig $mierci,
wywotuje emocje, z ktérymi cigzko jest sobie poradzi¢. Dla zdecydowanej wiekszosci ludzi
jest czym$ co przeraza, co wywoluje groze i1 strach, poczucie zalu i niesprawiedliwosci,

szczegblnie gdy Smier¢ jest nagta albo dotyczy dziecka.

Umieranie i Smier¢

Umieranie, w przeciwienstwie do $mierci, jest procesem rozciggnietym w czasie. Umieranie
moze obejmowac ostatnie godziny, dni a nawet tygodnie zycia chorego. Moze to by¢ okres
rézny co do czasu 1 intensywnosci przezywania cierpien fizycznych i psychicznych.

Smieré jest faktem majacym miejsce w przyrodzie jako kres zycia i funkcjonowania
organizmu. Smieré oznacza ustanie zasadniczych dla Zycia proceséw fizjologicznych.
Ostatnie 48 godzin okre$lane sg mianem agonii. W tym czasie zamierajg wszystkie czynnosci
organizmu. Ustaje akcja serca i ptuc, migsnie wiotczejg i nieruchomieja — nastepuje Smierc
kliniczna, a nastgpnie biologiczna (ustanie funkcji mézgu). W efekcie nastgpuje Smierc
osobnicza.

Niezaleznie od miejsca, w ktérym przebywa umierajace dziecko — dom rodzinny, szpital,
dom opieki spolecznej, hospicjum, nalezy zapewni¢ jemu komfort umierania i godng
Smier¢.

Istnieja pewne podstawowe zasady postepowania wobec umierajgcego dziecka.

Nigdy nie pozostawia¢ dziecka umierajgcego samego, zaréwno w sensie fizycznym, jak i
psychicznym. Dziecko powinno umiera¢ w spokoju wsrdd najblizszych. Ofiarowaé swojg
obecnos¢ przy umierajagcym dziecku moze takze kto$ z dalszej rodziny, przyjaciel, sgsiad,
pielegniarka lub lekarz z hospicjum. Kazda z os6b opiekujacych si¢ umierajagcym dzieckiem
— rodzice, rodzina, personel szpitala czy personel hospicjum, powinna by¢ $wiadoma, ze w
czasie umierania nalezy zapewni¢ spokdj i cisze oraz podawanie lekéw p —bolowych,
regularnie do samego konca (nawet gdy jest ono nieprzytomne).Kazdy cztonek rodziny, takze
dziecko (rodzenstwo) takze powinno by¢ wiaczane do opieki na miar¢ swoich mozliwosci 1
wieku — np. moze poda¢ szklanke z wodg, poi¢ i karmi¢ tyzka, trzymac za reke, poczytac.
Kiedy dziecko umierajace zaskakuje pytaniem ,Jak dlugo bede jeszcze zyl?”, ,,Kiedy
umre?” itp. Zanim podejmie si¢ probe odpowiedzi, dobrze jest powtorzy¢ pytanie, dodajac np.

»Zastanawiasz si¢, kiedy umrzesz, dlaczego o to pytasz?”’. W ten sposéb zyskuje si¢ na czasie
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i mozna lepiej przemysle¢ odpowiedz. Jesli chory domaga si¢ konsekwentnie odpowiedzi na
pytanie, mozna powiedzie¢, zastrzegajac, ze w medycynie zdarzaja si¢ sytuacje trudne do
przewidzenia, okresli¢ ogélny wymiar czasu, np. ,,Sadze, ze jest to kwestia miesigcy, nie lat”.
Niezaprzeczeniu trudnym problemom, podtrzymywanie nadziei, to podstawowa zasada w
opiece nad umierajgcym.

Nadzieja jest sila zmniejszajaca nastepstwa leku, gniewu, przygnebienia. Okresla si¢ ja
jako stan oczekiwania od przysztosci czego$ dobrego, pozytywnego, skojarzony z uczuciem
zadowolenia. Nadzieja mobilizuje do dziatania. Poki cztowiek jest na $wiecie, nigdy nikomu
nie wolno jej odbiera¢. Podtrzymywanie nadziei to przekonanie dziecka, ze niezaleznie od
spodziewanego rezultatu, nie rezygnuje si¢ z dalszego leczenia paliatywnego,
pielegnowania, ze rodzina pozostanie przy nim.

Okres przedtuzajacego si¢ umierania jest dla rodzicow szczegdlnie ci¢zki. Rodzicom
wierzagcym mozna zaproponowac¢ wspolng modlitwe, niewierzagcym natomiast zachgci¢ do
rozmowy o dziecku 1 jego zyciu. Nalezy rodzicom stworzy¢ mozliwos¢ wspdlnego
przebywania z umierajacym dzieckiem w intymnych warunkach, w atmosferze zyczliwosci
ze strony personelu. Sposoby porozumiewania si¢ rodziny, przyjaciét z dzieckiem
umierajagcym to bardzo powazny i trudny temat. Jesli nawet méwi si¢ z nim o chorobie, zna
si¢ prognoz¢ - wigkszos¢ ludzi stara si¢ unika¢ rozméw o $mierci. Czes¢ oséb méwi ,,Nie
czuje¢ si¢ na sitach mowi¢ z nim otwarcie o chorobie, umieraniu”, inni ,, Nie umiem moéwic¢ z
nim o tym”. Skrgpowanie $miercig utrudnia, a nawet uniemozliwia rozmowe z umierajagcym
dzieckiem. Bliscy nie wiedzg o czym rozmawia¢. Nie wiedzag co go rozweseli, co go
zasmuci? Czy powinno si¢ méwi¢ o tym, co kiedys$ robil albo czego chcial? O ostatnich
wynikach badan laboratoryjnych? O pogodzie? Warto wtedy po prostu powiedzie¢ ,,Nie
wiem, o czym z Tobg méwi¢. Czy chcesz porozmawia¢ o wczorajszym filmie czy o twoim
leczeniu przeciwb6lowym?

Podczas rozmowy istotna jest nie tylko komunikacja stowna. Jednym z najwigkszych daréw,
jakie mozna ofiarowa¢ umierajagcemu dziecku, to wystuchanie go. Stuchac¢ jak si¢ skarza, jak
ptacza, jak si¢ $mieja, jak wspominaja, jak méwig o Smierci. Tak zwyczajnie stuchad.
Stuchanie historii zycia umierajagcego wydobywa jego godno$¢ i cztowieczenstwo. Wiele
umierajgcych dzieci ma potrzeb¢ rozmawiania o S$mierci. Najczestszym biedem jest
ignorowanie tego faktu, bowiem, to co jest wazne dla niego, dla ludzi otaczajacych go jest
bardzo trudne. Jesli odczuwa si¢ lek w kontakcie z chorym umierajagcym, warto sprobowac

zastanowic si¢ czego tak naprawde boimy si¢ my sami.
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Duze obcigzenie stanowig zwykle dolegliwosci dziecka. Na bdl i dusznosci, wystepujace u
chorego, reaguja opiekunowie lgkiem i przygngbieniem. Silne emocje wywotujg takze
wystepujace niekiedy zaburzenia psychiczne umierajagcego. Zmiany zachowania
»pozbawiaja” opiekunéw dobrego kontaktu z chorym. A pytani o swdj stan zdrowia
opiekunowie odpowiadaja czesto: ,, Och, niewazne, teraz nie mam czasu aby mysle¢ o sobie
— teraz tylko trzeba poméc”. A przeciez opiekunowi nalezy si¢ absolutnie chwila
wytchnienia ( spacer, wyspanie si¢, chwile samotno$ci). Nie warto i nie nalezy odrzucac
pomocy innych o0séb, ktére z powodzeniem mogg zastgpi¢ na kilka godzin opiekundw.

U chorych terminalnie pojawia si¢ cz¢sto niepokdj zwigzany z tym ,,Co bedzie si¢ dziato po
smierci”, ,,Co jest po drugiej stronie”. Wtedy nalezy umozliwi¢ spotkanie z kapelanem.
Powaznym btedem jest odmowa odwiedzin ksigdza. ,, To go zatamie”, ,,On pomysli, Ze to juz
naprawde¢ koniec” — styszy si¢ takie argumenty ze strony rodziny. Najczesciej wigecej oporow
i lekow z tym zwigzanych ma rodzina niz sam chory. Umierajace dziecko zwykle tego
rodzaju propozycj¢ przyjmuje ze spokojem i zrozumieniem.

Zmarte dziecko powinno by¢ przekazane i oddane rodzicom po przywrdceniu normalnego
wygladu, tj. czyste i zadbane. Bezwzglednie nalezy umozliwi¢ rodzicom pozegnanie si¢ ze
zmartym dzieckiem, przybliza ono realno$¢ $mierci, utatwi proces zatoby. Niektérzy rodzice,
zwlaszcza matki niemowlat biora zmarte dziecko na rece, przytulaja, ubieraja — nie wolno im
tego zabroni¢. Rodzice starszych dzieci tez na ogdt pozostajg przy zwlokach, modlg si¢ i

zegnajg si¢ z nim.

Smier¢ bliskiej osoby jest dla rodziny najwicksza strata, jakiej doznaja w zyciu. Proces
zatoby jest czasochtonny, nie mozna go przyspiesza¢. Kazdy przezywa go w indywidualny
sposéb. W wiekszosci trwa ok. 6 miesiecy do jednego roku. Wspominanie zmarlego,
dzielenie si¢ przezywanymi uczuciami, wspolne rytualy — przegladanie zdj¢¢, czytanie listow,
odwiedzanie cmentarza pomagajg rodzinie w procesie zatoby. Z rodzenstwem zmarlego
dziecka rodzice powinni rozmawia¢ o $mierci i zalobie dostosowujagc rozmowy do wieku.
Wazne jest, aby rodzice starali si¢ zachowa¢ poprzedni rytm zycia, pokazujac dzieciom, ze

zycie si¢ nie skonczyto i trwa nadal.
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Pediatryczna opieka paliatywna

W Polsce opieke¢ paliatywng nad dzie¢mi prowadzi si¢ w wg modelu opieki domowe;j.
Srodowisko domu rodzinnego jest najbardziej sprzyjajace dzieciom, u ktérych zakonczono
postepowanie majace na celu wyleczenie choroby lub przedtuzanie zycia a rokowanie jest
niepomyslne. Opieka paliatywna nad dzie¢mi 1 mlodziezg jest aktywnym 1 caloSciowym
podejsciem obejmujacym fizyczne, emocjonalne, spoleczne i duchowe elementy. Celem
opieki paliatywnej jest poprawa jakosci zycia dziecka a nie jego przedtuzanie kosztem
dodatkowych cierpien.

Podstawowymi zasadami opieki paliatywnej sa akceptacja Smierci jako naturalnego
zakonczenia nieuleczalnej choroby i nie stosowanie uporczywej terapii.

Zadaniem opieki paliatywnej jest leczenie dotkliwych objawéw choroby, wsparcie
psychologiczne, socjalne i duchowe oraz wsparcie w zatobie. Opieka paliatywna moze trwaé
kilka dni lub miesigcy a nawet wiele lat. Dzieckiem i jego rodzing — rodzicami, rodzenstwem,
dziadkami opiekuje si¢ zespot interdyscyplinarny sktadajacy si¢ z lekarza, pielggniarki,
pracownika socjalnego, psychologa, kapelana i rehabilitanta. Wizyty lekarskie odbywajg si¢ 2
razy w miesigcu, pielggniarskie dwa razy w tygodniu lub czesciej, jesli stan tego wymaga.
Wizyty innych czionkéw zespotu planowane sg w zaleznosci od potrzeb rodzicéw. Rodziny
sa rowniez objete calodobowa opiekg w systemie dyzurowym, dzieki czemu z kazdym
pytaniem czy watpliwoscia moga zadzwoni¢ pod dyzurny numer telefonu i otrzymajg
wsparcie i pomoc.

Opieka paliatywng objete sa dzieci z choroba nowotworowa w fazie terminalnej, dzieci,
mtodziez 1 mtodzi dorosli z wadg wrodzong serca, ktorzy byli leczeni chirurgicznie lub nie,
ale doszlo do uszkodzenia uktadu krazenia i innych narzadéw, dzieci z zagrazajaca zyciu
niewydolnoscig watroby lub nerek, dzieci z powaznym uszkodzeniem mdzgu — po urazach, w
przebiegu moézgowego porazenia dziecigcego. Bardzo wazne zadania w zespole petni
pielegniarka. Do jej zadan nalezy oprocz wykonywania wielu zabiegéw medycznych 1
pielegnacyjnych, nauczenie rodziny chorego dziecka wykonywania podstawowych czynnosci,
takich jak: karmienie, pojenie, technik zmiany pozycji, toalety ciala w 16zku, zmiana
opatrunku, zapobieganie zaparciom, zaktadanie i pielegnacja wktucia podskérnego, obstuga
pompy infuzyjnej, technika przygotowania i podawania lekéw doustnych, podskérnych, we
wlewach. Wszystkie te zabiegi pozwalajg dziecku i rodzinie dotrwa¢ w dobrostanie do kresu

zycia.
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Czasem zdarza si¢, ze zrozpaczeni rodzice podejmuja proby przedtuzania zycia dziecka.
»dledemnastoletni Kamil zostat przyjety do hospicjum z powodu nowotworu ztosliwego
jamy brzusznej, ktéry powodowat silne boéle. Zmeczony dtugg choroba, terapig i operacjami,
byl pogodzony ze $miercig i nie wierzyt w sens kolejnej operacji, ktérg u lekarzy wybtagali
rodzice. Do operacji nie doszto. Kamil stanowczo si¢ sprzeciwit. Nastepnego dnia zwrdcit
si¢ do psychologa z prosba, aby porozmawiat z rodzicami. Juz im méwil, ze jest pogodzony
ze Smierciag. W rozmowie psychologa z rodzicami, okazato si¢, ze nie do konca poznali
swojego syna i jego mysli i sg skoncentrowani na swoich lekach przed osieroceniem. Trudno
bylo im zrozumie¢, ze chory syn osiggngt tak punkt, w ktérym $mier¢ staje si¢
wyzwoleniem”.

Personel hospicjum — lekarz, pielegniarki, duchowny takze w takich sytuacjach stara si¢
wytlumaczy¢, zeby stuchali glosu swojego dziecka i szanowali jego wolg. Czasem pomagaja
tez rodzice innych pacjentéw.

Nie ma wzorca postepowania adekwatnego do sytuacji rodziny po stracie najblizszej jej
osobie. Smier¢ bliskiej osoby, a dziecka w szczegblnosci to wyzwanie do przemyslen

nad zyciem i jego filozofia.
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