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STRESZCZENIE

Fakomatozy sg chorobami nerwowo-skérnymi o charakterze
przewlektym, wielonarzadowym. Chorobami wystepujacymi naj-
czesciej sg: choroba Recklinghausena i stwardnienie guzowate.
Predysponujg one do m.in. padaczki, autyzmu, nadpobudliwosci
psychoruchowej, niedorozwoju umysfowego. Z tego wzgledu sg
przyczyng probleméw bio-psycho-spotecznych. Rozlegtos¢ tych
schorzen wymaga od pielegniarki, aby sprawowata opieke na
najwyzszym poziomie. Pielegniarka, aby wtasciwie opiekowac sie
zaréwno chorym dzieckiem, jak i jego najblizszymi, musi wykazac
sie ogromng wiedza, do$wiadczeniem, empatig i altruizmem. Na
oddziale pemi ona funkcje psychologiczna, edukacyjna, wspiera
i pomaga zaakceptowac¢ chorobe. W pracy stawia precyzyjng dia-
gnoze pielegniarska, ktdra jest wyznacznikiem dziatan, majacych
na celu poprawe jakosci zycia dzieci i ich rodzin.

StOWA KLUCZOWE: fakomatozy, stwardnienie guzowate, choro-
ba Recklinghausena, dziecko.

Wstep

Fakomatozy, inaczej dysplazje neuroektodermalne,
sg to zespoty nerwowo-skoérne, nalezgce do genoder-
matoz. Nazwa pochodzi od greckiego stowa phakos,
ktore oznacza ,naznaczony przy urodzeniu”. Fakoma-
tozy to choroby powstajace wskutek zaburzen rozwoju
tkanek o charakterze dysplazji, we wczesnym okresie
zycia ptodowego. Tkanki te pochodzg z trzech listkow
zarodkowych, gtéwnie ektodermy. Rozwijajg sie w nich
liczne wady rozwojowe. Nieprawidtowe réznicowanie
i migracja komérek sg przyczyng schorzen majgcych
wiele wspolnych cech, zaréwno klinicznych, jak i gene-
tycznych [1, 2].

Schorzenia te majg charakter wielonarzgdowy, dla-
tego pacjent wymaga wielospecjalistycznej opieki tak
medycznej, jak i psychologicznej, a takze regularnych
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ABSTRACT

Phakomatoses, or neurocutaneous syndromes, are chronic mul-
tisystem disorders. The most common of them include Reck-
linghausen’s disease and tuberous sclerosis. They predispose to
conditions such as epilepsy, autism, ADHD (Attention Deficit Hyper-
activity Disorder), and mental retardation, thus contributing to bio-
-psycho-social problems. The range of these syndromes requires
the highest standard of nursing care. To look after ill children and
their families, a nurse must have extensive knowledge, experience,
empathy and altruism. In the ward a nurse plays multiple roles of
psychologist, educationalist, someone who supports patients and
helps them to accept their diseases. At work she makes an accu-
rate nursing diagnosis which shows what actions should be taken
to improve the quality of life of both children and their families.

KEYWORDS: phakomatosis, tuberous sclerosis, Recklinghausen’s
disease, child.

badan zagrozonych narzadéw. Opiekg nalezy otoczy¢
rowniez rodzing chorego, gdyz wraz z pacjentem ,.cho-
rujg” osoby z jego najblizszego otoczenia.

Ze wzgledu na czestos¢ wystepowania nerwiakowtok-
niakowatoéci typu | i stwardnienia guzowatego artykut ten
zostat po$wiecony tym dwdm jednostkom chorobowym.

Nerwiakowtékniakowato$¢ typu | (NF1), inaczej
zwana neurofibromatozg obwodowa, to choroba, kt6-
rej charakterystyczng cechg jest wystepowanie guzéw
uktadu nerwowego, z towarzyszacymi zmianami skor-
nymi (plamy barwy kawy z mlekiem) oraz zaburzeniami
ustrojowymi [1, 2]. W 1. roku zycia dzieci sg hipotonicz-
ne z nieznacznym op6znieniem sprawno$ci ruchowe;.
Majag one zazwyczaj prawidtowy fenotyp. Pomiedzy 1.
a 2. rokiem zycia motoryka ciata sie zmniejsza, a rozwéj
mowy jest op6zniony. Fenotyp jest juz typowy dla NF1.
W wieku szkolnym zaczynajg sie problemy neurologicz-
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ne. Dzieci majg problemy z nauka, co jest spowodowa-
ne opdznieniem rozwoju umystowego, nadpobudliwo-
cig, obnizonym ilorazem inteligencji. Majg tez trudnosci
w koncentracji, czytaniu oraz pisaniu. Chore dzieci
dos¢ czesto borykaja sie z brakiem akceptacji ze strony
rowie$nikow oraz spoteczenstwa. Fakt wystepowania
zmian skérnych ma niebagatelny wptyw na samoocene
pacjentow, jak rowniez na postrzeganie chorego przez
innych. Wyglad zewnetrzny odgrywa wazng role w tym,
jak pacjenci odbierajg siebie i jak widzg ich inni ludzie.
Pacjenci czesto czuja sie nieatrakcyjni fizycznie, a stres
z tym zwigzany zaburza prawidtowe funkcjonowanie
spoteczne, a takze relacje z ludzmi. Przewlekte cho-
roby, a wiec réwniez NF1 czy stwardnienie guzowate,
wptywajg na zycie osobiste, rodzinne matego pacjen-
ta. Dzieci wstydza sie swojego ciata, przez co unikajg
péjscia na basen, na plaze. Czujg sie gorsze od swoich
zdrowych rowiesnikow [3]. Niestety wiekszosé dzieci
wymaga szkoty specjalnej ze wzgledu na niedostoso-
wanie spotfeczne. Niewielki procent chorych wykazuje
znaczny stopien opdznienia umystowego na skutek
nieprawidtowej struktury centralnego uktadu nerwowe-
go. Wczesna i trafna diagnostyka choroby pozwala na
objecie opiekg psychologiczng i logopedyczng dzieci
w okresie przedszkolnym bagdZz wczesnoszkolnym [4].
Czestym problemem, z ktérym mozna sig spotkac, jest
brak zrozumienia ze strony rodziny co do koniecznoéci
statej i wielospecjalistycznej opieki lekarskiej nad dziec-
kiem chorym. Niekiedy rodzice z braku wiedzy i $wiado-
mosci zdrowotnej oraz nieakceptacji choroby wykazujg
nieche¢ do leczenia [5].

Stwardnienie guzowate to kolejny zesp6t nerwo-
wo-skérny o réznorodnej symptomatologii klinicznej.
W 1862 roku Von Recklinghausen wykryt u noworodka
i opisat obecnos¢ guzéw w sercu oraz obszary o0 wzmo-
zonej spoistosci w obrebie mozgu. Gtéwnymi objawami
sg: padaczka, niedorozw6j umystowy i zmiany skérne
[6]. Opisujgc funkcjonowanie dziecka cierpigcego na to
schorzenie, nalezatoby szczeg6ing uwage zwroci¢ na
zachowania o podtozu neuropsychologicznym. U wigk-
szoSci dzieci wystepuje op6znienie rozwoju umysto-
wego, co moze powodowa¢ autyzm, nadpobudliwo$é
psychoruchowa, trudnosci w nauce, zaburzenia zacho-
wania i problemy wychowawcze. Dzieci z normalnym
ilorazem inteligencji mogg mie¢ problemy w nauce z po-
wodu zaburzen artykulacji, koncentracji, myslenia abs-
trakcyjnego. Problemy te wyzwalaé mogg agresywne
zachowanie u dzieci. Dzieci autystyczne nie sg w sta-
nie prawidtowo sie komunikowac¢, nie rozumiejg zasad
wspbtzycia spotecznego, izolujg sie, ulegajg frustracji,
stanom paniki, agresji i niepokoju [2, 4, 8, 9].

Dzieci, u ktorych diagnozuje sie powazne powiktania
choroby: wystepowanie guzéw w mézgu, nerkach, ser-

cu, ptucach, wymagajg czestych hospitalizacji oraz lecze-
nia chirurgicznego w celu ratowania zycia. Rodzice wraz
ze swoimi chorymi pociechami zyjg pomiedzy domem
a szpitalami, szukajgc pomocy w walce z chorobg.

Cel pracy

Celem pracy jest zaprezentowanie najwazniejszych
problemoéw biologicznych, psychicznych i spotecznych
dziecka chorego na fakomatoze.

Opieka nad dzieckiem chorym
na fakomatoze

Opieka nad dzieckiem chorym powinna opiera¢ sie na
zaspokojeniu jego wszechstronnych potrzeb, dbatosci
o dobre samopoczucie, godnos¢, poczucie bezpie-
czenstwa, a co najwazniejsze, zapewni¢ podmiotowe
traktowanie. Fakomatozy sg przyczyng op6znienia roz-
woju zaréwno fizycznego, jak i umystowego. Dziecko
cierpigce na NF1 czy stwardnienie guzowate czesto nie
jest w stanie okresli¢ swoich potrzeb i probleméw. Wta-
$nie dlatego od pielegniarki pediatrycznej oczekuje sie
holistycznego podej$cia do matych pacjentéw i ich ro-
dzicow. Dziecko traktuje sie indywidualnie, biorgc pod
uwage jego rozwoj biologiczny, psychiczny i spoteczny.
Proces pielegnowania opiera sie na ogolnych zasadach
postepowania, okreslonych dla danego stanu zdrowia,
z uwzglednieniem wieku dziecka i miejsca Swiadczenia
opieki [11].

Mali pacjenci, szczegblnie chorujgcy na tak ztozo-
ne choroby jak NF1 czy stwardnienie guzowate, réznig
sie od dorostych pacjentdéw. Sg oni niedojrzali fizycznie,
psychicznie i emocjonalnie. Jest to powodem nieradze-
nia sobie w sytuacjach trudnych, ktére czesto sg dla nich
niezrozumiate. Wtasnie dlatego pielegniarka powinna
mie¢ ogromng wiedze i dojrzato$¢ zawodowg. Wazne
jest zdobycie zaufania dziecka, nawigzanie dobrego
kontaktu z nim i jego rodzicami, jak réwniez prawidtowy
przeptyw informacji. Chore dziecko trzeba traktowac
jako jedno$¢ psychofizyczna, a pielegniarka powinna
czu¢ odpowiedzialno$¢ za catos¢ Swiadczonej opieki,
okaza¢ empatie oraz dostrzega¢ osobowos$é dziecka,
sktadajgca sie z réznych aspektow. Swojg postawg jest
w stanie zniwelowac¢ lek, nieufnos¢, pamietajac, ze naj-
wazniejsze jest zdrowie i zycie dziecka [12].

Kazdego pacjenta nalezy traktowa¢ indywidualnie,
w sposob holistyczny. Potrzeby dziecka sg uzaleznio-
ne od stopnia zaawansowania choroby, momentu jej
zdiagnozowania, czestotliwosci hospitalizacji, stanu
uktadu nerwowego, a takze od stosunku rodziny do
chorego dziecka i jego choroby. Dziecko przebywajace
w szpitalu odczuwa lek, ktérego przyczynami sg roztg-
ka z rodzicami i cierpienie zwigzane z leczeniem badz
diagnozowaniem. Jezeli uczucie to wystepuje dtuzszy
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czas, moze doj$¢ do zaburzeh zachowania i obnize-
nia jakosci zycia. W sferze fizjologii lek powoduje m.in.
szybsze bicie serca u dzieci, przyspieszenie oddechu,
béle brzucha, gtowy, nocne moczenie sie. Na pozio-
mie intelektualnym lek jest przyczyng wystepowania
gonitwy mysli, luk w pamieci, zaburza koncentracje.
Drazliwo$¢, ptaczliwos$é, przygnebienie sg charakte-
rystycznymi zachowaniami w sferze uczuciowej. Lek
powoduje zwiekszenie ruchliwosci dziecka, trudnosci
w méwieniu, zgrzytanie zebami. Zachowan tych nie na-
lezy lekcewazy¢, gdyz dtugotrwaty lek doprowadza do
psychicznego wyczerpania. Niwelowanie go powinno
by¢ tak samo wazne jak caty proces leczenia i pielegno-
wania dziecka. Maty pacjent w trakcie pobytu w szpi-
talu musi mie¢ zaspokojong potrzebe bezpieczenstwa.
Hospitalizacja, roztgka z rodzicami mogg doprowadzi¢
w duzej mierze do nasilenia choroby. Dlatego chore
dziecko, jak juz wspomniano, potrzebuje poczucia bez-
pieczenstwa, wsparcia emocjonalnego. Pielegniarka
moze to osiggna¢ poprzez spokojng rozmowe z dziec-
kiem, zdobycie zaufania, dzieki ttumaczeniu dziecku
wszelkich zdarzen, ktére majg nastgpi¢, w sposéb do-
stosowany do jego wieku i rozwoju. Pielegniarka powin-
na na samym poczatku uswiadomié dziecku, ze szpital
jest otwarty dla rodzicéw codziennie, ze nie musi sie
obawia¢ dtugiej roztgki z nimi. Rodzicom nalezy zasu-
gerowac, by dziecko w trakcie pobytu w szpitalu mia-
to ze sobg ulubione zabawki, maskotki, aby zapewni¢
mu poczucie bezpieczenstwa. Istotne jest, zeby piele-
gniarka okazywata dziecku zainteresowanie, sympa-
tie, usmiech, delikatny dotyk, zwracata sie do niego
w sposo6b bezposredni, méwigc spokojnym tonem gto-
su [13]. Psychologiczna rola pielegniarki w stosunku
do hospitalizowanego dziecka jest nie mniej wazna niz
samo leczenie czy pielegnowanie.

Ze starszymi dzie¢mi pielegniarka powinna nawig-
zywac kontakt werbalny. Zadaniem jej jest odpowiada-
nie na pytania, a takze pocieszanie, gdy dziecko jest
przygnebione z powodu zaistniatej sytuacji. W tych
wszystkich postepowaniach nalezy przede wszystkim
pamieta¢ o godnosci dziecka i intymnosci. Istotne, by
uwzglednia¢ wtasciwosci psychiczne dzieci zwigzane
z rozwojem i chorobg. Nie nalezy oktamywa¢ dziecka
i okazywa¢ mu zniecierpliwienia. Zmniejszanie przy-
kro$ci przez zapowiedz przyjemnosci jest wskazanym
dziataniem, by zmniejszy¢ strach i lek dziecka przed np.
badaniami, iniekcjami. Zdecydowanie trudniej jest pie-
legniarce wspétpracowac z chorymi przewlekle nasto-
latkami. Czesto sg one obrazone na $wiat, zbuntowa-
ne. Zachowanie to mozna ztagodzi¢ poprzez rozmowe
z nastolatkiem, traktowanie go powaznie. Uszanowanie
podmiotowosci dziecka jest podstawowg zasadg cate-
go procesu pielegnowania [12].
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Nie nalezy zapominaé o nalezytym stosunku pie-
legniarki do rodzicow dziecka chorego na fakomato-
ze. Aby zyska¢ ich zaufanie, wazna jest odpowiednia
rozmowa. Jezeli z jakichkolwiek przyczyn nie mogg oni
by¢ czesto z dzieckiem, nalezy zasugerowac¢ im, zeby
dawali dziecku poczucie bezpieczenstwa i mitosci, cho-
ciazby poprzez rozmowy telefoniczne [14].

Nieodzowng cze$¢ pracy pielegniarki stanowi edu-
kacja. Samo stowo ,edukacja” rozumie sig jako oddzia-
tywanie wychowawcze i nauczanie, zaréwno pacjenta,
jak i ludzi przebywajgcych w jego otoczeniu. Dziatania
te dgzg do wyksztatcenia postaw prozdrowotnych,
zgodnych z celem promocji zdrowia. Podstawg edukacji
jest komunikacja interpersonalna. Pielegniarka, petnigc
funkcje edukatorki, powinna by¢ osobg komunikatywna,
posiada¢ umiejetno$¢ aktywnego stuchania, wspétpra-
¢y, motywowania, rzeczowo i zrozumiale przekazywac
informacje. Aby proces edukacji przebiegat prawidfo-
wo, niezbedne sg nastepujgce czynniki [12]:

e gotowo$¢ — zardwno psychiczna, jak i fizyczna —
odbiorcy do uczenia sig,

e motywacja do nauki i zmian,

e aktywny udziat pacjenta,

* pozytywne nastawienie do nauki i osoby uczace;j,

e systematyczne przyswajanie nabytej wiedzy.

Pielegniarka, ktra prowadzi edukacje dziecka prze-
wlekle chorego i jego rodziny, powinna [12]:

e oceni¢ aktualny poziom wiedzy, motywaciji, goto-
wosci do nauki,

e dowiedzie¢ sie, jakie sg potrzeby, oczekiwania za-
rowno dziecka, jak i rodzicow odno$nie edukaciji,

e zasugerowac dziecku/rodzinie, by okreslali cele
edukaciji,

e planowa¢ edukacje indywidualnie,

e weryfikowa¢ metody i nauczanie w zaleznosci od
potrzeb,

e oceniaC osiggniecia dziecka/rodzicow w trakcie
trwania edukacji oraz po jej skonczeniu.

Przyktadowe diagnozy i interwencje
pielegniarskie wobec chorego dziecka/
rodzicéw dziecka

Diagnoza pielegniarska: pacjent ze wzgledu na wyglad
swojej skory nie akceptuje choroby, nie wykazuje checi
wspbtpracy z personelem medycznym, co utrudnia z nim
kontakt.

Cel opieki: nawigzanie kontaktu i wspotpracy z ma-
tym pacjentem oraz zaakceptowanie przez niego swoje;
choroby.

Postepowanie:

*  nawigzanie kontaktu z dzieckiem, odnalezienie gtow-
nej przyczyny, ktéra powoduje izolacje dziecka,



wzbudzenie w pacjencie poczucia zaufania poprzez
ograniczenie do minimum liczby os6b z personelu
medycznego, co pozwoli nawigzac blizszy kontakt
Z pacjentem,

doktadne wyjasnianie dziecku celowosci pobytu
w szpitalu, leczenia, wszelkich badan, podanie in-
formacji dostosowanych do wieku,

okazywanie dziecku ciepta, szacunku, co ma po-
moc w akceptacii zaistniatej sytuacii, zaklimatyzo-
waniu sie¢ w nowym i nieznanym miejscu, jakim jest
szpital,

zachecanie pacjenta do zadawania pytan, do
otwartego méwienia o swoim leku oraz obawach
(bez wywierania nacisku na dziecko, by nie czuto
obowigzku udzielania informaciji),

okazywanie dziecku zainteresowania, przez co
czuje sie ono wazne i doceniane, czuje wazno$¢
decyzji przez siebie podejmowanych,

zapewnienie dziecku i jego rodzicom spokoju i in-
tymnosci — na tyle, na ile jest to mozliwe,

ustalenie z catym zespotem terapeutycznym kon-
kretnych dziatan, ktére majg poméc dziecku w za-
akceptowaniu i zrozumieniu choroby,
zasugerowanie rodzicom i samemu dziecku rozmo-
wy z psychologiem, ktéry pomogtby zaakceptowac
chorobe,

w miare mozliwo$ci zorganizowanie dziecku i jego
rodzicom spotkania z innym chorym pacjentem,
ktory w petni akceptuje chorobe, i jego rodzing,
udzielenie informacji na temat grup wsparcia i or-
ganizacji niosgcych pomoc, takich jak m.in. Sto-
warzyszenie Alba Julia dziatajgce w Bydgoszczy
i Stowarzyszenie Chorych na Stwardnienie Guzo-
wate dziatajgce w Gdyni [12].

Diagnoza pielegniarska: ryzyko wystgpienia urazéow

wtasciwa komunikacja z dzieckiem:

— mowienie do dziecka wyraznie, zrozumiale, za
pomocg prostych komunikatow,

—  wtrakcie rozmowy unikanie czynnikéw rozpra-
szajgcych uwage dziecka, np. hatas, muzyka,

— ograniczenie iloéci przekazywanych jednora-
zowo informacji do minimum,

—  zapisywanie i zawieszanie nad t6zkiem dziecka
informacji waznych i nowych dla pacjenta,

— powtarzanie dziecku, co jaki$ czas, waznych
informacji [12].

Diagnoza pielegniarska: nadmierny lek dziecka, po-

czucie niepewnosci, zagubienia, spowodowane emo-
cjonalng niedojrzatos$cia.

Cel opieki: unormowanie stanu emocjonalnego dziecka.
Postepowanie:

ograniczenie liczby os6b przebywajacych z dziec-
kiem i opiekujgcych sie nim,

ograniczenie do minimum ilo§¢ nowych informacji
— zbyt duza ich ilo§¢ moze by¢ przyczyng strachu,
leku,

kilkukrotne wyttumaczenie dziecku w sposéb zro-
zumiaty celowosci kazdej nowej sytuacji, dziatah
planowanych,

w kazdej sytuacji zachowanie kontaktu wzrokowe-
go z dzieckiem,

towarzyszenie dziecku w sytuacjach powodujgcych
stres, lek,

zachowanie spokoju, opanowania w kontaktach
z dzieckiem,

ustalenie planu dnia, regularno$ci wykonywanych
dziatan, dzieki czemu dziecko bedzie miato poczu-
cie bezpieczenstwa i spokoju,

ustalenie prostych zasad i regut, ktére dziecko po-
winno przestrzegaé,

spowodowane nadruchliwosécig i nieprzestrzeganiem e wyttumaczenie dziecku i wspolne spisanie na kart-

okreslonych zasad. ce zasad, ktore obowigzujg w szpitalu i umieszcze-
Cel opieki: zmniejszenie badz wyeliminowanie ist- nie ich w miejscu widocznym dla dziecka,

niejgcych zagrozen. e zapewnienie dziecku poczucia ciepta, zyczliwosci,

Postepowanie:

w miare mozliwosci zapewnienie dziecku miejsca
w sali, ktora znajduje sie blisko dyzurki pielegniarek,
umieszczenie dziecka w sali z ograniczong iloscig
sprzetu medycznego,

skrupulatne ustalanie czynnosci pielegnacyjno-
-leczniczych,

zwracanie szczeg6lnej uwagi na miejsca i przed-
mioty potencjalnie niebezpieczne na oddziale,
niedopuszczenie do sytuacji, w ktérej dziecko po-
zostaje same, szczegoblnie w pierwszych dniach
pobytu w szpitalu,

przewidywanie wptywu zdarzen i dziatan za dziecko,

pokazywanie, ze jest dla nas wazne, dostrzeganie
i nagradzanie pozytywnych zachowarn i cech mate-
go pacjenta,

wykonywanie zabiegéw pielegnacyjnych w takiej
formie, by byty dla dziecka relaksem i chwilg wyci-
szenia, dostosowanie ich do mozliwosci psychofi-
zycznych dziecka,

edukacja dziecka odnosnie radzenia sobie poprzez
roztadowywanie napiecia z negatywnymi emocjami,
organizowanie dziecku wolnego czasu, np. poprzez
wykonywanie prac plastycznych, ktére takze bedg
forma terapii [12].
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Diagnoza pielegniarska: niepetnosprawnos$¢ inte-
lektualna i zesp6t nadpobudliwosci psychoruchowej
zrédtem probleméw w kontaktach miedzyludzkich
z powodu zachowan niedojrzatych, agresywnych, im-
pulsywnych.

Cel opieki: poprawienie relacji miedzyludzkich.

Postepowanie:

e umieszczenie dziecka, ktére z powodu fakomato-
zy cierpi na niepetnosprawnos¢ intelektualng badz
ADHD, w sali z rowie$nikami badz dzie¢mi starszy-
mi 0 spokojnym temperamencie,

e okazywanie matemu pacjentowi wyrozumiatosci,
nieodbieranie osobiscie zachowan dziecka, kt6-
rych sie nie akceptuje,

e natychmiastowa reakcja na niewtasciwe zachowa-
nia dziecka, wyttumaczenie, co zrobito Zle i dlacze-
go nie powinno tego zrobi¢, mowienie spokojnie,
ale zdecydowanie,

e ustalenie planu dnia — regularnie wykonywane czyn-
nosci dajg dziecku poczucie bezpieczenstwa,

e stosowanie nagrod i kar w celu aktywizacji dziecka
—takie postgpowanie wzmochni w dziecku pozytyw-
ne zachowania,

e dowarto$ciowywanie i docenianie matego pacjenta
poprzez dawanie mu odpowiedzialnych zadan do
wykonania, dostosowanych do jego mozliwosci
i zdrowia,

e organizowanie matemu pacjentowi zabaw z innymi
dzieémi na oddziale,

* myslg przewodnig w opiece nad dzieckiem nadpo-
budliwym powinno by¢ tzw. dziesie¢ prosb dziecka
nadpobudliwego [12]:

pomdz mi skupi€ sie na jednej czynnosci,

— chce wiedzie¢, co sie zdarzy za chwilg,

— poczekaj na mnie, pozw6l mi sie zastanowié,

— jestem w kropce, nie potrafie tego zrobi¢, po-
kaz mi wyjécie z tej sytuacii,

— chciatbym od razu wiedzieé, czy to, co robie,
jest zrobione dobrze,

— dawaj mi tylko jedno polecenie naraz,

—  przypomnij mi, zebym sie zatrzymat i pomyslat,

— dawaj mi mate zadania do wykonania, kiedy
cel jest daleko, gubie sie,

— chwal mnie cho¢ raz dziennie, bardzo tego po-
trzebuje,

— wiem, ze potrafie by¢ meczacy, ale czuje, ze
rosne, kiedy okazujesz, ze mnie kochasz!

Diagnoza pielegniarska: rodzice dzieci cierpigcych
na fakomatozy sg mato konsekwentni w ich wychowy-
waniu.

Cel opieki: doskonalenie postaw rodzicielskich.
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Postepowanie:

*  nawigzanie dobrego, szczerego kontaktu z rodzicami,

e zasugerowanie rodzicom, by nie wyreczali dzieci,
a pomagali im w codziennych czynnosciach, co be-
dzie dla nich formg nauki i zabawy,

e udzielanie rodzicom wsparcia i zaproponowanie
pomocy,

e poinformowanie o zasadach panujacych na oddzia-
le, delikatne zasugerowanie oczekiwahn odnosnie
wspotpracy z nimi dla dobra dziecka,

e zasugerowanie rodzicom, zeby reguty panujgce
w domu przeniesli do szpitala, uswiadomienie, ze
konsekwentne dziatania pomagajg w utrzymaniu
dobrych relacji z dzieckiem,

e zachecanie rodzicéw do zadawania pytan, a w za-
mian zapewnienie im otrzymywania rzetelnych od-
powiedzi,

e jezeli istnieje taka konieczno$¢, to skontaktowanie
rodzicow z psychologiem pracujgcym na oddziale,

e zasugerowanie rodzicom, by stosowali metody radze-
nia sobie ze stresem, kontrolowali wtasne emocije,

e poinformowanie o istniejgcych instytucjach, gru-
pach wsparcia na rzecz dzieci chorujgcych na fa-
komatozy [12].

Diagnoza pielegniarska: obnizona jakos$¢ zycia
dziecka chorego na fakomatoze z powodu zaburzenh
funkcji poznawczych i psychoruchowych spowodowa-
nych niepetnosprawnoscig intelektualng.

Cel opieki: poprawa jakosci zycia dziecka.

Postepowanie:

e podchodzenie do kazdego pacjenta w sposéb in-
dywidualny,

e okazywanie dziecku zyczliwo$ci, szacunku, intym-
nosci,

* nawigzanie z dzieckiem blizszego kontaktu, by
czuto zaufanie, bezpieczenstwo,

*  zapoznanie go z oddziatem w celu zniwelowania stra-
chu przed pobytem w nowym, nieznanym miejscu,

e przekazywanie informacji, polecen, wiadomosci
dotyczacych jego zdrowia, leczenia, badan w spo-
s6b adekwatny do mozliwosci dziecka,

e uwazanie, zeby dziecko nie przebywato w po-
mieszczeniach gtosnych, co mogtoby by¢ przyczy-
ng leku, strachu,

e docenianie matych osiagnie¢ dziecka, dowarto-
$ciowywanie go,

e przekazywanie dziecku minimum informacji naraz,
kilkukrotne ich akcentowanie,

e moéwienie wolno, zrozumiale, uzywanie pojedyn-
czych zdan, fatwych do zrozumienia stow,

e traktowanie dziecka tak, by czuto satysfakcje ze
swoich osiggnie¢,



e niewyreczanie dziecka w codziennych czynno-
$ciach, jedynie udzielanie mu pomocy, co stanowi
zrédto rehabilitacji i terapii,

e zachecanie dziecka do zabaw z réwie$nikami, mo-
bilizowanie go;

* stosowanie komunikacji niewerbalnej;

e zachecanie dziecka do czynnosci usprawniajgcych,
takich jak: $piewanie piosenek, rysowanie, uktadanie
puzzli, ktére dodatkowo sprawig mu przyjemnosg¢,

* niewymaganie od dziecka zbyt wiele, jezeli nie na-
byto jeszcze umiejetnosci charakteryzujgcych jego
wiek [12].

Podsumowanie

Celem pracy byto zaprezentowanie najwazniejszych
probleméw biologicznych, psychicznych i spotecznych
dziecka chorego na fakomatoze. Temat przedstawiony
zostat na przyktadzie dwéch jednostek chorobowych:
choroby Recklinghausena i stwardnienia guzowatego.
Ze wzgledu na przewlekty charakter tych choréb, ich
rozlegtos¢ i wielonarzgdowos$é udowodniono, iz proble-
my pielegnacyjno-opiekuncze stanowig dla pielegniarki
duze wyzwanie. Zaprezentowane kwestie potwierdzity
fakt, ze brak kompetencji, doswiadczenia i odpowied-
niego podejécia uniemozliwia sprawowanie nalezytej
opieki nad dzieckiem i jego najblizszymi.

Pielegniarka musi zadba¢ o zaspokojenie wszech-
stronnych potrzeb dziecka, dlatego wymaga sie od niej
holistycznego, indywidualnego podejécia w stosunku do
pacjenta. W swojej pracy skupia sie ona przede wszyst-
kim na poprawie jakos$ci zycia dzieci i ich rodzin. Na od-
dziale pediatrycznym petni ona wiele waznych funkcji.
Psychologiczna rola polega na niwelowaniu leku, stra-
chu, zdobyciu zaufania dziecka okazywaniu szacunku
i zrozumienia w stosunku do niego i jego rodziny. Cho-
roba przewlektfa dziecka jest sytuacjg trudng do zaak-
ceptowania. Zaburza ona dotychczasowe funkcjonowa-
nie rodziny.

Pielegniarka pomaga zaakceptowa¢ nowa, niezna-
ng sytuacje poprzez wspieranie, mobilizowanie, nauke
samoopieki i edukowanie. Dziecko oraz jego najbliz-
si, dowiadujgc sie o chorobie, przezywajg okres bun-
tu, dlatego wazne jest, aby pielegniarka wykazata sie
cierpliwosciag i wytrwato$cig w nawigzywaniu kontaktu
z pacjentem oraz jego rodzing. Okres ten jest istotny,
gdyz wyksztatcajg sie w dziecku mechanizmy przysto-
sowania do choroby.

Po szoku, ktéry przezywa rodzina, dowiadujgc sie
o chorobie, nastepuje proces adaptacji, w ktérym row-
niez uczestniczy pielegniarka. Pomaga rodzinie pogo-
dzi¢ nowe obowigzki, walczy¢ z negatywnymi emo-

cjami poprzez nieustanne wspieranie, proponowanie
rozwigzan tych probleméw, z ktérymi nie radzg sobie
najblizsi dziecka. Mobilizuje réwniez do szybkiego po-
dejmowania dziatan majgcych na celu poprawe jakosci
zycia zarbwno dziecka, jak i catej rodziny. Pielegniarka
w pracy z rodzicami, ktorzy cechujg sie niewtasciwym
podejsciem do dziecka, skupia sie na poprawie relacji
rodzic-dziecko.

Zarbéwno choroba Recklinghausena, jak i stwardnie-
nie guzowate to schorzenia, ktére w znacznym stopniu
wptywajg na obnizenie jakosci funkcjonowania dziecka
w zyciu rodzinnym oraz spotecznym. Pielegniarka po-
przez formutowanie diagnoz pielegniarskich wyznacza
kierunek dziatan, ktére majg na celu poprawe jakosci
zycia dzieci i ich najblizszych.
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