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- Jeho pfibéh z pohledu:

edétsko-neurologické problematiky

e charakteristika onemocneéeni

e paliativni mediciny

e (neuro)paliativni péce




Ve

- NEURONALNI CEROIDNI LIPOFUSCINO:
o podskupma progresivnich myoklonickych epilepsii

e lysosomalni stradani ceroidniho lipofuscinu vedouci k
neuronalni smrti

e stradani téz ve fibroblastech, hl. a pp. svalech, sekretornich
bunkach potnich zlaz a.j.

e KO: refrakterni epilepsie (myoklonie, tonicko-klonické
zachvaty), motorické projevy (ataxie), kognitivni
zhorsovani, ztrata zraku

e 10 podtypu (NCL 1-10)




o pozdne mfantllnl forma

e zaCatek mezi 2.-4. rokem; anamnesticky neobratnost,
poruchy vyvoje reci driv => poruchy spanku, zachvaty
(GTCS, atonické zachvaty...); pozdéji: polymyoklonus,
ataxie, ztrata zraku

e obrovské SEP, prodlouzeni casné komponenty VEP,
mizici ERG

e EEG: polyfazické zmény o vysoké amplitudé pri
fotostimulaci




- Na co déti umiraji...

I

¢ 80/20 => 80% déti umira na NEonkologicka

onemocnéni (VVV, VCC, perinatalni inzulty, drazy, dédi¢né
poruchy metabolismu, mitochondrialni, stfadava a
neuromuskularni onemocnéni, nejasna autolM onem. ...)

¢ (20/80 => 80% dospélych umird na onkologicka on.)




e paliativni (vs. kauzalni) => symptomaticka, ulevova; ac
to neni jejim cilem, vyzkumy ukazuji, Ze mulZe prodlouzit
zivot, zvysuje kvalitu zivota

e paliativni (vs. hospicova) => nikoliv pouze “ante finem”,
dlouhodobéjsi; management bolesti, spasticity, zachvatu,
agitace, dysautonomie, poruch vedomi

e mobilni hospic => |ékar na telefonu 24/7, 1ékar a sestra
dochazi dle potreby, dobrovolnici dle domluvy




e pfesvédcena, informovana, (odvazna?) rodina

e podpora osetrujiciho lékare (nebo alesporn tichy
souhlas)

e funkéni tym domaciho hospice (s dostate¢nou
lidskou i materialni “kapacitou”)




. a kde zbyva jesté

e T .-_-'--_r—_

e ambulance paliativni péce

e pediatricka paliativni péce v prostredi velké nemocnice =>
potreba specialné détského paliativniho tymu (lékar,
sestra, duchovni, psycholog, arteterapeut, herni terapeut,
zdravotni klaun... ?)

e referovani pacientu (ne vsichni lékari jsou ochotni,
schopni...)

e komunikace => paliativni péce je (témér) cela o poucené
komunikaci




- nen eJl prognézea
terapii...”

Rodiny stoji o informace!

chtéji mluvit o nemoci,
prognoze

rodiny, které vedely, co je ceka,
zpetné hodnotily péci lépe
(nez ty, s kterymi se nemluvilo)
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“Druhé pirko, slysis vitr,
AW jak si Sumi ve vetvich?

| | : | Ik |
b LAIE) \
[ [} | K Wil
i\. [ |
|

~ Odpoti si, zavfi vieko,
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