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Spektrum pacientld pediatrické
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Postizeni CNS
S

e

0 DMO (détska mozkova 0 Metabolicke vady
obrna) 0 Neurodegenerativni onem.
o VVV 0 Nervosvalovda onemocnéni
O napf. Duchennova svalovd
0 Trauma CNS dystrofie
o Hypoxie pfi tonuti &i KP 0 Epileptické encefalopatie
zastaveé 0 Genetické syndromy

0 Stp. encefalitidé O napf. Rettov sy

Skupina 4 dle IMPACCT Skupina 3 dle IMPACCT
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Prognosa u neurologickych diagnos
N

0 Dobre definované 0 Neurologicky tézce
diagnosy s jasnou nemocné déti bez
pPrognosou ozfejméni diagnosy
O Popis desitek az stovek O prognosa nejasnd
pacienty se stejnou
diagnosou

0 Osobni zkusenosti 0 SWAN - Syndrome Without A Name
specialisty O https://www.undiagnosed.org.uk/

O 6000 novorozencu roéné v UK
(pocet obyvatel asi 64 mil.)

O asi 1000 dé&ti roéné v CR




Prognosa — ale ¢eho?
N

Vyvojova prognosa Zdravotni prognosa

0 Neprogresivni postizeni 0 Interni komplikace
O Vétsina déti je schopna non- 0 Schopnost regenerace po
verbdlné komunikovat s inzultech
okolim

0 Vice ovlivni délku Zivota
O ,,dité zOstane zdvislé na druhé

osobé a nebude schopné
J'é Vé o (1
verbdlni komunikace Prognosa délky Zivota
0 Progresivni onemocnéni

O Postupnd ztrdta jiz ziskanych
dovednosti, reci, nékdy i
smyslovych funkci

O Velmi orientaéni

Malé skupiny pacientl

o Casto stard data, kterd nemohou
reflektovat pokroky zdravotni
péce



Tézké poruchy védomi ruzné etiologie
N

Minimal responsive state

Vegetativni stav (coma vigile)

(Minimal conscious state)

o Cyklus bdéni a spdnku 0 Tézkd porucha védomi, ale
jsou jasné projevy chovdni
potvrzujici uvédomovdni si
okoli a vlastni osoby

0 Pacient si neuvédomuje sebe ani své
okoli, nereaguje na zevni podnéty

0 Nekonzistentni pohyby hlavy a oéi na 0 Pac. vyhovi jednoduché vyzvé,

zvukové podnéty a nekonzistentni gestem & verbdlné dd najevo
pohyby konetin ano/ne, zrakové fixace a

0 Pac. neni schopen zrakové fixace sledovar’u‘i ijek\,/q’rnl S,m',Ch
ani sledovani nebo pldé, cilené sahdni po

predmétech
0 Jde o klinickou diagnosu, neni zadny

potvrzujici laboratorni test

0 Délka Zivota je vyznamné zkrdcend

*Nelze nikdy s jistotou prohldsit, Ze dité nevnima a tak je k tomu tfeba pristupovat



Vrozené vyvojové vady
N

Pouceni
*pldn na EOL (End of Life)

*nldn na preziti




Péce o NTN déti
B

r 1 4 o [ 4 r

0 Terapie lécebnd, ménici pruobéh, zvysujici komfort

0 Zpocdtku maximdlni snaha o zabrzdéni progrese

I 4

onemocnéni, o cilenou |écbu

0 Pozdéji prevaha péce o maximdlini komfort a

minimum bolesti

/ Scenaric? O\

| Acitelnterventiong “Hope

+l

‘3?\ f Health Maintenance Interventions

Scenario 2
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" Health Sratus
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Problémy Neurologicky TéZce Nemocnych
déti



Bolest
B

Typ bolesti P¥icina bolesti Charakter bolesti

Somatickd nociceptivni Zuby, svaly, fascie Dobfe lokalizovang,
zlomeniny, (sub)luxace kycle, pulsujici, ostrd
dekubity

Neuropaticka Periferni &i centrdalni NS, Hyperpatickd, s dysestezii,
zvyseny nitrolebni tlak palivd, s allodynii

Visceralni Viscerdlni orgdny — Difusni, v bfise ¢i zddech,
distenze, zdnét tlakovd, kiecujici, mucivd,

intermitentni

0 Autonomni dysfunkce
O pruvodni pfiznak

O poceni, zEervendni ve tvari, tachykardie, zvysend teplota, rihdni, ddveni



Bolest

-]
01 Detekce bolest i NTN déti je obtiznd

01 Behaviordlni zndmky bolesti u non-verbdlnich pacienti:
O PI&¢ a sténdni
O Zmény ve vyrazu tvdre: grimasovdni, mraceni se,
Zarmouceny vyraz
O Nemoznost utisit, uklidnit
O Omezeni interakci s okolim
O ZvySené pohyby koncetin
O Neklid, neposednost

O Zmény svalového napéti — propindni kondetin, propindni se
do luku

O Sebeposkozovdni



FLACC scale pro déti s mentdlnim postizenim

odvést pozornost

Kategorie Hodnoceni - Projevy
0 1 ] 2

Oblicej Zadny urcity vyraz || Obéas se zamraci nebo Casto nebo stale se mu

(Face) nebo Gsmeév zasklebi, bez zajmu, tiese brada, seviené
stazeny do sebe celisti

Ve tvafi vyraz paniky

Vypada smutné nebo "9’;‘? z:"fge"" tvi se
ustarané s

Nohy Normalni posice Neklidné, napjaté Kope, nebo ma nohy

(Legs) nebo uvoinéné obdasny ties pfitazené k biichu
Obvykly svalovy Zvyseni spasticity, trvaly
tonus & pohyby tres nebo zaskuby
(mohou byt jiné neZ u
ostatnich détf)

Aktivita Lezi klidne Napjaty, krouti se, vrti se Napjaty do oblouku,
normaini posice, tam a zpét hazi sebou, strnuly
uvolnéné se Napjaté, opatmé pohyby, Velmi rozrudens, tluce

i pohybuje stiedné rozruseny, pohybuje || hlavou, chvéje se,
' hlavou ze strany na stranu, zadrzuje dech, lape po
I Klidné agresivni, mélké opatrné dechu, nebo provadi
Z dychéani, obéasny hluboky rychlé hluboké nadechy
) pravidelné vzdech
] dychani
Pla¢ Neplace/nemluvi Narika, knoura, ob&as si Stale place, jeci nebo
(Cry) spi nebo je vzhiru || stézuje vzlyka, &asto si stézuje,
Nahlé zasténéni, obéasny Casto sténé, casté
“vybuch" spojeny s verbalnim || vybuchy®
projevem
Uklidnéni Spokojeny, Uklidni se ob&asnym Je obtizné ho utésit
(Consolability) || uvolnény dotykem, pohlazenim, tim, | nebo uklidnit
Ze se na né miuvi, da se Odstrkuje pecujici osobu,

bréni se péci, nebo pokusim
o utéseni

- ]""I" =T =L T

holest. intervence nutna

maximalni |



FLACC skdla od 1 mésice do 6 let

Kategorie Hodnoceni - Projevy
0 1 2
| Oblicej Zadny uréity vyraz Obcas se zamraéi Casto nebo stale se
(Face) nebo usmeév nebo zasklebi, bez mu tiese brada,
zajmu, stazeny do seviené celist
sebe
Nohy Normalni pozice nebo | Neklidné, napjaté Kope, nebo ma nohy
(Legs) uvolnéné pfitazené k brichu
Aktivita Lezi klidné normaini Napjaty, krouti se, Napjaty do oblouku,
posice, uvolnéné se vrti se tam a zpét hazi sebou, strnuly
pohybuje
Plac Neplace (spi nebo je Nafika, kitoura, ob&as || Stale place, jeci nebo
(Cry) vzhiru) si stézuje vzlyka, asto si stézuje
Uklidnéni Spokojeny, uvoinény Uklidni se ob&asnym Je obtizné ho utésit
(Consolability) dotykem, pohlazenim, | nebo uklidnit
tim, Ze se na né miuvi,
dé se odvest pozornost

radna bolest
bolest, intervence nutna
maximalni |




Faces Pain Scale

ro déti od 3 do 6 let

V. FACES PAIN SCALE
oblicejova skala pro déti od 3 do cca 6 let

N ~
EEEE®®
T 4

0 1 2 - 4 5

neboli boli boli boli boli boli
trosku trochu vic  jesté vic moc nejvic

Pfi hodnoceni Ize pouzit nasledujici komentaF (podle Hicksové):

-Tyto obliceje ukazuji, jak moc mize néco bolet. Tenhle oblicej (ukaZte na oblidej nejvice
vievo), znamena, Ze nic neboli. Dalsi obli¢eje ukazuji vétsi a vétsi bolest (ukazujte na jeden
po druhém zleva doprava) az tenhle (ukaZte na oblicej nejvic vpravo), ukazuje moc velkou
bolest. Ukaz mi obliCej, ktery ukazuje, jak velkou bolest mas (zrovna ted) ty."

Podstatou je, Ze dité ma pochopit, Ze obli¢eje nepfedstavuji je samotné, ale jejich bolest!

Hodnoceni
0 Z2adna bolest
2 avice bolest, intervence nutna

5 maximalni bolest



Bolest a jiny dyskomfort mizeme [é¢it i bez toho,
abychom védéli presnou pfricinu



Obavy ze symptomatické |éCby bolesti
!

0 Obavy z nezddoucich 0¢inki medikace

0 Obavy z ndvyku

0 Obavy, Zze to vzddvdme prilis brzo

0 Strach z opidtd
O obavy z Otlumu dechu a urychleni umirdni
O bezpecné poddvdni pokud se sprdvné titruji

O pokud jsou opidty pouZivdany spravné, pak neurychli
umirdni, ale zajisti pohodu po zbytek Zivota



Lécba bolesti
B

O

O 0o o o O

Cim vétsi neurologické postiZzeni, tim vétsi frekvence a intenzita bolesti

Nesteroidni antiflogistika
Paracetamol

Gabapentin — Iék 1. volby pfi neuropatické, centrdlni bolesti, pfi viscerdlni
hyparalgesii

Nortriptyline (Notrilen) — lék pfidatny ke GBP, pokud neni Uplny efekt
Clonidin — pokud je pfitomnd i autonomni dysfunkce (u nds pouze i.v.)
Cyproheptadin (Peritol)- pokud je i ddveni a nausea

Opiaty

Ketamin inj Ize podat bukdlné ¢i intranasdlné i v déti pfi bolestech resistentnich
na opioidy (Taylor et al 2014)

Kanabinoidy (CBD)

Nefarmakologické intervence (chovdni, houpdni, masdze, polohovani, tepld
koupel, zavinovdni, hudba, aromaterapie, akupunktura)



Spdnek
B

01 Porucha spdnku jako souddst neurolog. postizeni
nebo sekunddrné pfi bolesti, dyskomfortu, OSAS

0 Melatonin na noc — az 10mg
0 Léky na bolest

0 Benzodiazepiny nejsou dlouhodobé vhodné, ale
mohou ovlivnit svalové spasmy



Epileptické zdchvaty
B

01 Ruzné typy zdchvatl, konvulzivni a non-konvulzivni
status epilepticus

00 Pldn na zvladdni zdchvatt v domdcim prostredi
(diazepam p.o. a p.r., midazolam bucc.s.c.,
fenobarbital i.m.)

0 Ketogenni dieta
0 VNS (stimulace nervus vagus)

0 Paliativni epileptochirurgické zdkroky u
farmakoresistentni epilepsie



SUDEP

0 Sudden Unexpected Death in Epilepsy
00 Nejohrozenéjsi skupiny:
O Mladi muzi s non-compliance

O Tezké farmakoresistentni epilepsie (epileptické
encefalopatie) s polyterapii



Priznaky respiracniho problému
N

0 Kasel

1 Rihdni

0 Zakuckdni

01 Duseni se

0 Zahlenéni

0 Zvysend dechovd prdce
0 Kychani

0 Poklesy saturace

0 Chrdpdani

0 Apnoické pauzy

0 Nausea a zvraceni



Respirace
N

0 Dité s vyraznou slabosti, hypotonii nedokdze kaslat,
hlasité dychat — je ve vétsim riziku, ze se respiracni
problém odhali pozdéji



Traveni

-]
0 Obstipace

Mdlo vldkniny

Mdlo pohybu

Snizend motilita trdaviciho traktu
Centr. hypothyreosa

Autonomni dysfunkce

Léky (anticholinergika, opioidy,
benzodiazepiny)

Terapie obstipace: nejlépe
kombinace nékolika mechanismu

® osmotickd projimadla

(polyetylen glykol, laktulosa, Mg
hydroxid)

® lubrikant (glycerinové cipky)

m stimuldtory peristaltiky (senna —
chron. Nevhodnd, Dulcolax)

m rektdlni nalevy

0 Intestinalni pseudo-obstrukce
(Ogilvie syndrom)

O Obraz obstrukce GITu bez
detekovatelného uzdvéru

O Pri¢inou je neefektivni propulse
streva

O Th: neostigmin, pyridostigmin

0 Intolerance krmeni p.o.

01 Intolerance mnozstvi podanych
tekutin

0 Pfinos parenterdlni vyzivy?



Porucha regulace télesné teploty

-]
0 Hypertermie
O v rdmci poruchy centrdlni regulace
O minimalizovat okolni teplotu
O chladnd vlhkd prostéradla

O vétraky

0 Hypotermie
O dlouhd hypotermie muze vést k pankreatitidé

O obleceni, prikryvky



Endokrinologie
N

0 Osteoporosa
00 Pred¢asnd puberta

0 Porucha regulace natremie (sy inadekvatni sekrece
ADH nebo Salt Wasting Syndrome)

00 Porucha rustu x regulace télesné hmotnosti



ldedlini tym pecdujici o NTN dité
N

0 rodina

0 pediatr

O O O O O

0 Specialisté

Neurolog
Psycholog

RHB

Ortoped
Gastroenterolog
Pulmonolog

ORL
Endokrinolog

Dietni sestra

Psycholog

Genetik

Expert na metabolické vady

Paliativni specialista



Otdzky pfi feseni problému

Jakeé jsou zjistitelné mozné priciny problému
Co ndm pomohou testy, napft. krevni odbér
Co ndm tyto testy nefeknou

Jaké je riziko dyskomfortu ¢i Ujmy pfi provadéni vysetreni?

O O O O O

Co provedeme s vysledkem testu¢ Zméni ndm to terapeuticky
plén/mozZnosti?

Jsou néjaké moznosti empirickych lé¢ebnych zkousek?

O

0 Nedéldme vysetfeni/lé¢ebny zd&sah uzZ jenom proto, abychom
,nhéco délali“?

0 Casto se v medikaci pokracuje i presto, Ze jeji prinos je mensi
nez rizika vedlejsSich 0Cinkl



o Ve

Diskuse s rodici
B

0 Neéktefi rodice si mysli,
O Ze kdyz se vzdaji nadéje na vyléceni, nebudou ,,dobfi
rodice”
O ze povinnosti ,,dobrého rodic¢e” je nevzddvat se za Zddnou
cenu

0 Otazky na rodice
O V co doufdte? Co oéekdvdate?

O Jak hodnotite zdravotni stav ditéte dnes ve srovndni se
stavem pred V2 rokem, pred 2 lety,...2

O O kolik se stav zhorsil?

O Nakolik si dité ,,uzije dne” dnes ve srovndni se stavem
pred...?

O Jak Casto je dité v nepohodé ¢



Filozofie paliativni péce

Lécba kausdlni Lécba paliativni

Paliativni pécCe je vhodna kdykoliv v
prabéhu pokrodilého &i chronického
onemocneéni. Paliativni pée muze byt
poskytovana zaroven s |éCbou
kurativni.

Palliative care is appropriate at any time
during a patient’s advanced or chronic
illness. Palliative care can be provided at
the same time as treatment that is meant
to cure the patient.

http://www.stjohnprovidence.org/palliative-care
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Helen & H:uglaf. House

The following isa guide to the sort of vulnerstility fSactors thet make a child with censtml palsy (or other static
naurological condition) likeky to mest oritena for Children’s Hospios senices and 1o benefit most from spedalist

palliative care. Children likety to be aocepted would have dark orznge / ned feabures in more than one mbegorg,
e I

Bespiratory Factors

®  Requirement for kong bermm orgmen therspy OF Rof-nasie wenftibation at horme

*  Tracheastory and [ of 24 hour ventilation

Feeding Factorz

Ve svétle popsanych faktoru,

: ::i::;:;f:;I;::;:.‘:!:Ejz'.;ii'c:::l-':;re:us':utr; progressive Teed reduction byl bySte p‘fekvapen: pOkUd by
sizure reeted tacsors bylo dité ve véku 18 let

stale nazivu?

®  Frequent use of resoue medication {daily basis|
*  Epizodes of satus epilepticus requining intensive trestrment IV infusions £ PIL)

|Locommothor Factors

L Dosmeendient o & vwehiesichair driven by s carer

®  Dificutty with maintaining Sting position (Gross Motor Function Oassification System Level V)

: » :

*  Difer evidence of sevene bulber invohement (worsening swalow, cough, gas refe)
*  Eaciofen pump {5 8 merker of severs hyperbonia / wery difficult spasms)
®  Sayereyisusl impairment (resistenes bind]
®  %F shunt jperbioularyy with frequent need of review]
o _ http://www.togetherforshortlives.org.uk/asse
Im the ight of the factors sbove, would you be surprised if the child was sSil aiive 2t the age of 13 years? ts/0000/4317/Final_T4SL_version_of CAT_
4 pdf

Harrop, E and Erombiley, K {2012)



blizici se konec
B

0 Varovné signdly: Castéjsi hospitalizace, zvysuijici se utrpeni v
dUsledku bolesti, atd., riziko nebo vznik akutniho zivot
ohrozujiciho stavu

0 Zamérit se na kvalitu dnu x kvantitu dnu

1 Rozhodovdni o misté Omrti

0 DNR
O Zvazovat s Casovym predstihem, netladit do rozhodnuti
O Vrati KPR dité do stavu, v jakém byl predtim?
O Mozné dalsi zhorseni pfi hypoxii mozku pri KP zdastavé
O Rodice vidi, ze dité uz nebojuje



rozhodovdni
B

0 Cilem rozhodovdni je urcit, co je nejvétsi zajem ditéte
a jak minimalizovat

0 Délat néco ditéti x délat néco pro dite



A JOHNS HOPKINS PRESS HEALTH BOOK

Caring for
Children Who Have

SEVERE NEUROLOGICAL IMPAIRMENT

Dékuji za
pozornost!




