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Streszczenie:

Wstep. Choroba Wilsona stanowi realne zagrozenie dla jakosSci zycia
pacjentéw. Prowadzi bowiem do istotnych deficytéw neurologicznych,
zaburzen o podlozu psychiatrycznym a gtéwnie powaznych dysfunkcji
watroby.

Cel pracy. Celem opracowania analiza wybranych aspektéw opieki
pielegniarskiej wobec pacjentki w przebiegu choroby Wilsona,
z wykorzystaniem terminéw zaczerpnietych z ICNP®.

Prezentacja przypadku. Opis przypadku dotyczy pacjentki w mtodym
wieku hospitalizowanej w zwigzku z zaostrzeniem objawéw choroby
Wilsona.

Dyskusja. Choroba Wilsona dotyczy gtéwnie os6b mtodych. Niezbedne jest
zatem projektowanie takiej opieki pielegniarskiej, ktéra poza
rozwiazywaniem somatycznych probleméw chorego, nie narusza
ich autonomii i minimalizuje deficyty w zakresie dotychczas petnionych rél
spotecznych.



Whioski. Zastosowanie ICNP® w planowaniu opieki pielegniarskiej wobec
pacjentki w przebiegu choroby Wilsona moze istotnie sprzyja¢ wdrazaniu
systematycznych dziatan stuzacych poprawie jakosci jej zycia.

Stowa kluczowe: Choroba Wilsona, proces pielegnowania, ICNP®, marsko$¢
watroby

Abstract:

Introduction. Wilson's disease is a real threat to patients' quality of life.
It leads to significant neurological deficits, psychiatric disorders and mainly
severe liver dysfunctions.

Aim. The aim of the study is to analyse selected aspects of nursing care for
a patient in the course of Wilson's disease, using terms derived from ICNP®.
Case study. The case report concerns a patient at a young age ,hospitalised
due to exacerbation of Wilson's disease symptoms.

Discussion. Wilson's disease mainly affects young people. Therefore,
itis necessary to design such nursing care, which, apart from solving the
somatic problems of the patient, does not affect their autonomy
and minimizes deficits in the scope of social roles performed so far.
Conclusions. The use of ICNP® in the planning of nursing care for a patient in
the course of Wilson's disease may significantly support the implementation
of systematic actions aimed at improving the quality of her life.

Keywords: Wilson's disease, nursing process, ICNP®, liver cirrhosis

Wstep

Choroba Wilsona (zwyrodnienie watrobowo- soczewkowe)
jest choroba o podilozu genetycznym, dziedziczong autosomalnie
recesywnie. Efektem tej mutacji gendéw jest ubytek biatka
transportujgcego miedz zlokalizowanego w blonie hepatocytéw,
przez co miedZz gromadzi sie w tkankach [14]. Przez upoS$ledzenie
wydalania miedzi z zéicia nastepuje odktadanie sie jej gtdwnie
w watrobie, moézgu, nerkach i rogéwce, doprowadzajac do ich
wtdrnego uszkodzenia [13].



Dane epidemiologiczne wskazuja iz choroba Wilsona
wystepuje na catym globie z czestoScia 1-3/100000. Poczatek
choroby nastepuje w wieku dzieciecym lub mtodzieficzym miedzy
5 35 r.z. rzadko w wieku pézniejszym [14].

Na przetomie ostatniego stulecia nastgpit ogromny postep
w diagnostyce, leczeniu i zapobieganiu rozwojowi choroby Wilsona.
Rozwéj nauki i medycyny pozwolit wszystkim chorym
na przedtuzenie zycia a takze pozytywne rokowania przy
dozywotnim stosowaniu penicylaminy lub tréjetylotetraminy oraz
cynku [1].

W obrazie Kklinicznym choroby Wilsona dostrzega sie
réznorodno$¢ symptomow. Zasadnicze to objawy Kliniczne:
watrobowe, neurologiczne oraz psychiatryczne. Statystycznie
przyjmuje sie, ze 40-50% pacjentéw rozpoczyna chorobe zasadnicza
od objawoéw watrobowych, ktore takze sg bardzo zréznicowane.
Wyrdéznia sie bowiem nastepujace postacie:

e asymptomatyczne klinicznie uszkodzenie watroby z tylko
nieprawidtowosciami biochemicznymi (enzymy watrobowe
podwyzszone),

e ostre zapalenie watroby,

e piorunujaca niewydolno$¢ watroby,

e przewlekte zapalenie watroby z marskoscig [2].

Watroba jest narzadem, Kktéry uczestniczy prawie
we wszystkich szlakach metabolicznych, dzieki czemu dokonuje
przemian cukréw, ttuszczow, biatek, hormonoéw, substancji
odzywczych, lekow i toksyn [3]. Wydalanie z z6tcig miedzi jest jedyna
droga fizjologiczna w organizmie cztowieka. Najwiekszy narzad
gruczotowy odgrywa istotne role w procesach zyciowych. Jego 95%
masy stanowig hepatocyty czyli komérki watrobowe [4]. Zyta wrotna
i tetnica watrobowa wtasciwa unaczyniaja watrobe. W przypadku,
zamkniecia lub zahamowania przeptywu krwi w uktadzie zyty
wrotnej tworzy sie nadci$nienie wrotne. Prowadzi ono
do zwiekszenia ci$nienia w zyle $ledzionowej, co powoduje



przekrwienie i powiekszenie sie $ledziony. W nastepstwie pojawia
sie niedokrwisto$¢ hemolityczna, leukopenia i trombocytopenia [5].
Zgodnie z definicja marsko$¢ watroby to uszkodzenie
macierzy komoérkowej watroby ktore jest rozpoznawane przez
wystgpienie w obrazie histopatologicznym guzkdéw regeneracyjnych
z przegrodami tacznotkankowymi. Badania mikroskopowe watroby
wykazujg patologie w obrebie uktadu beleczkowego hepatocytéw,
ktére  zastepowane sg  labilnymi skupiskami  guzkow
regeneracyjnych, pomiedzy nimi za$§ wystepuja szerokie przegrody
tacznotkankowe  ktére czesto zawieraja komdrki zapalne
i poliferujagce przewodziki z6tciowe [13]. Z danych
epidemiologicznych National Institutes of Health (NIH) czestos¢
wystepowania marsko$ci watroby w Stanach Zjednoczonych szacuje
sie na 0,15%, jest to okoto 400 tysiecy chorych oséb. Dane Gtéwnego
Urzedu Statystycznego (GUS) wykazuja, iz wspotczynnik
umieralnosci z powodu marskosci i choréb watroby w Polsce w 2010
roku liczyt okoto 0,9/ 10 000 mieszkancow [14].
Do czynnikoéw etiologicznych wtéknienia i marsko$ci watroby nalezg:

e czynniki wirusowe- HCV (ang. Hepatitis C Virus),
HBV (ang. Hepatitis B Virus), HDV (ang. Hepatitis D Virus);

e autoimmunologiczne - autoimmunologiczne zapalenie
watroby, pierwotna marsko$¢ zélciowa, pierwotne
stwardniajgce zapalenie drég z6tciowych,
autoimmunologiczne zapalenie drég z6tciowych;

e metaboliczne- niealkoholowa choroba sttuszczeniowa
watroby, wrodzona hemochromatoza, choroba Wilsona,
niedoboér al- antyproteazy, porfirie;

e toksyczne - alkoholowa choroba watroby, toksyny
przemystowe, leki np.: metotreksat, tamoksyfen, amiodaron,
azatiopryna, witamina A;

e naczyniowe- zesp6t Budda- Chiariego, zesp6t niedroznosci
sinusoidow;



e zaburzenia odplywu zéici z watroby- nowotworowe

i tagodne zwezenia drég z6tciowych [13].

Marsko$¢ watroby stanowi jedna z najczestszych przyczyn
nadci$nienia wrotnego i jest takze procesem nieodwracalnym.
Stopnien zaawansowania zmian zalezny jest od etapu zwldknienia
i uszkodzenia czynnej masy komoérkowej watroby i przebiega
wroéznym tempie. Zazwyczaj postep zmian patologicznych
prowadzacych do wystapienia nadci$nienia wrotnego
albo niewydolnosci watroby trwa kilka miesiecy. Regresja natomiast
pozwala pacjentowi dobrze funkcjonowac przez kilka lat. Etapem,
ktéory $wiadczy o daleko rozwinietej marskoSci watroby
sg powiklania nadci$nienia wrotnego i objawy niewydolnosci
watroby, a takze rak watrobowo - komérkowy [6].

W Polsce liczba zgonéw z powodu przewlektych choréb
watroby utrzymuje sie w ostatnich latach na statym poziomie
i wynosi okoto 15 na 100 000 mieszkancéw [7].

Prezentacja przypadku

Pani Katarzyna lat 24, studentka studiow dziennych, przyjeta
do szpitala dnia w trybie naglym z powodu zaostrzenia objawéw
Choroby Wilsona.

Wykonano badania laboratoryjne:
e aminotransfeazy - zwiekszenie aktywnosci
e ceruloplazminy- 0,2g/L
e dobowe wydalanie miedzi - 100 ug/24h.
Badania obrazowe:
e USG watroby potwierdzito powiekszenie watroby z cechami
marskosci.
e RM (Rezonans Magnetyczny) i TK (Tomografia

Komputerowa) dostrzezono zmiany w jadrach podstawy

mozgu.



Z wywiadu wynika, iZ u chorej 10 lat temu zdiagnozowano
chorobe Wilsona. Pacjentka jest jedynaczka. Mieszka z rodzicami,
warunki mieszkaniowe dobre. Chora potwierdza, ze rodzice
wspierajg ja w chorobie, towarzysza w czasie kazdej hospitalizacji.
Pacjentka przyznaje, Ze ostatnio nie stosowata sie do =zalecen
dietetycznych, spozywata positki z domieszka czekolady, orzechdéw,
sataty, pieczywa z pelnymi ziarnami. Spozywata w nadmiarze
produkty wysokobiatkowe, nie zwracata uwagi na zawarto$¢ soli
w diecie. W wywiadzie chora przyznaje takze, Ze czasem zapomina
o regularnym przyjmowaniu zleconych lekéw.

W dniu przyjecia wynik pomiaru ci$nienia tetniczego (RR) -
130/95 mmHg; tetno-86 ud./min. Pacjentka zdenerwowana,
niespokojna, przejawia trudno$ci w nawigzywaniu Kkontaktu
z Zespotem terapeutycznym, jest wycofana i niechetnie odpowiada
na pytania, asymiluje sie od innych chorych na sali. Nastr6j chorej
obnizony, odczuwa lek przed $miercia; méwi ze ,przechodzi
zalamanie nerwowe”.

W chwili obecnej pacjentka skarzy sie na zaburzenia
potykania, $linotok oraz dystonie jezyka. Zaobserwowata takze
spadek masy ciata. Zglasza takze dosy¢ czesto nawracajace bodle
brzucha.

Chora jest ostabiona, szybko meczy sie w czasie
wykonywania czynno$ci samoobstugowych; chetnie korzysta w tym
zakresie z pomocy innych oséb. Niechetnie przemieszcza sie
z powodu zaburzen chodu zwigzanych z ataksjg, co doprowadzito juz
kilkakrotnie do upadkéw pacjentki w srodowisku domowym.

Kobieta zostala zakwalifikowana do II kategorii opieki
pielegniarskiej. Planowany model opieki pielegniarskiej - model
D. Orem.



PoniZej zaprezentowano plan opieki pielegniarskiej wobec
pacjentki z marskoscia watroby w przebiegu choroby Wilsona

w oparciu o terminy z Klasyfikacji ICNP® - wersjaz 2017r. [19].

Problem pacjenta Diagnoza negatywna wg
ICNP®
Lek przed $miercig | Strach przed Smiercig
spowodowany nagtym | [10037834].
pogorszeniem stanu zdrowia.
Cel dziatan pielegniarskich:
e Zmniejszenie leku.
e Akceptacja aktualnej sytuacji zdrowotne;j.
Dzialania pielegniarskie Interwencje pielegniarskie
wg ICNP®

e Ocena
przed
na podstawie rozmowy
z pacjentka, jej odczud.

poziomu leku
$miercia

e Konsultowanie stanu
pacjentki z lekarzem.
kontaktu

stuchanie,

e Nawigzanie
z chorg,
zdobycie
i zapewnienie wsparcia
emocjonalnego.

zaufania

e Wzmacnianie poczucia
bezpieczenstwa
poprzez  zapewnienie
0 zapewnieniu

profesjonalnej, opieki

e QOcenianie strachu przed
$miercig [10026093].

e Wspéldziatanie
z lekarzem [10023565]

e Ocenianie
psychologicznego
[10030734].

e Zapewnienie
emocjonalnego
[10027051].

e Zapewnianie  ciggtosci
opieki [10006966]

e Demonstrowanie
technik relaksacyjnych
[10024365].

statusu

wsparcia




oraz informowanie e Nauczanie techniki
chorej relaksacyjnej
o podejmowanych [10038669].
dziataniach, ktére maja e Nauczanie technik
na celu poprawe jej oddechowych
sytuacji zdrowotne;j. [10039213].

* Zaproponowanie e Promowanie wsparcia
iomowienie  réznych rodziny [10036078].
technik relaksacyjnych o Wspbtdziatanie
np. ¢wiczenia z rodzing [10035887].
oddechowe. . .

o _ e Wspieranie statusu

e Wzmacnianie uczucia psychologicznego
nadziei poprzez [10019161].
umozliwienie kontaktu
z osobami w podobnej
sytuacji zdrowotne;j.

e Zapewnienie wsparcia
psychicznego,
umozliwienie kontaktu
z psychologiem oraz
najblizszymi.

Ocena dziatan Diagnoza pozytywna
wg ICNP®

Lek przed $miercia zmniejszyt | Zredukowany strach

sie. Nastréj ulegt poprawie. | [10027889].

Pacjentka akceptuje

podejmowane dziatania, ktére

dotycza poprawy jej sytuacji

zdrowotne;j.

Problem pacjenta Diagnoza negatywna wg

ICNP®




Niestosowanie sie do zalecen
farmakoterapii.

Nieprzestrzeganie rezimu leku
[10021682].

Cel dziatan pielegniarskich:

Tabelal. Zmobilizowanie pacjentki do stosowania sie
do rezimu farmakoterapii.
Dzialania pielegniarskie Interwencje pielegniarskie
wg ICNP®

Rycl. Ocena czasu, zakresu
niestosowania sie pacjentki
do =zalecen w zakresie
farmakoterapii.

Ryc 2. Konsultowanie
zachowan pacjentki
z lekarzem.

Ryc 3. Wyja$nienie chorej
konsekwencji
niestosowania sie
do zalecen @~ w  zakresie
farmakoterapii.

Ryc 4. Edukacja chorej i jej
rodziny w zakresie zasad
zaleconej farmakoterapii.

Ryc 5. Udostepnienie
materiatéw i zastosowanie

dydaktycznych

(np. pojemnik na tabletki,

ulotki, ksigzki)

promowania
stuzacych
zalecen.

pomocy
w  celu

zachowan
przestrzeganiu

Ryc 6. Zapewnienie motywacji i

wsparcia w  utrzymaniu

zalecen w zakresie

e Ocenianie przestrzegania
zalecen [10024185].

e Wspéldziatanie
z lekarzem [10023565]

e Nauczanie 0 leku
[1019470].

e Promowanie
przestrzegania zalecen
przyjmowania lekow
[10038051].

e Nauczanie o0 rezimie
terapii [10024625].

e Nauczanie rodziny
o rezimie terapii
[10024656].

e Promowanie
przestrzegania zalecen
dotyczacych lekow

z wykorzystaniem
pojemnika na tabletki
[10021703].

e Wspieranie
psychologicznego
[10019161].

e Wspdidziatanie

statusu




farmakoterapii. z opiekunem przy
Ryc 7. Zaangazowanie zarzadzaniu rezimem
rodzicow do wspierania leku [10043163].
chorej w przestrzeganiu
zalecen dotyczacych
farmakoterapii
Ocena dziatan Diagnoza pozytywna
wg ICNP®
Pacjentka deklaruje stosowanie | Przestrzeganie rezimu leku
sie do zalecen farmakoterapii | [10030192].

i stosowania sie do zalozen
rezimu w tym zakresie. Rodzina
deklaruje gotowo$¢ wspierania

chorej.

Problem pacjenta

Diagnoza negatywna wg ICNP®

Niestosowanie sie do zalecen
w zakresie dietoterapii.

Nieprzestrzeganie rezimu diety
[10022117].

Cel dziatan pielegniarskich:

Tabela Il. Zmobilizowanie pacjentki do stosowania sie
do rezimu w zakresie dietoterapii.
Dzialania pielegniarskie Interwencje pielegniarskie

wg ICNP®




Ryc 8. Obserwacja
w zakresie

pacjentki
popemianych
btedéw zywieniowych oraz
niekonsekwencji
przyjmowania lekow.
Ryc 9. Konsultowanie

e (Ocenianie przestrzegania
zalecen [10024185].

e Wspoétdziatanie
z dietetykiem
[10040435].

e Nauczanie o0 rezimie

zachowafl pacjentki terapii [10024625].
z dietetykiem. . .
L ) e Nauczanie rodziny
Ryc 10. Umozliwienie chorej o rezimie terapii
konsult_ac,]l_z d.1etetyk1em. [10024656].
Ryc 11. Wyjas$nienie N ] dovwiani
[ ]
konsekwencji w przypadku 1381552211680 odzywianiu
niestosowania sie [ I
do zaleceri e Wspieranie statusu
Ryc 12. Edukacja chorej psychologicznego
irodziny w zakresie zasad [10019161].
dietoterapii. e Wspéldziatanie przy
Ryc 13. Zapewnienie motywacji rezimie diety
iwsparcia w utrzymaniu [10026190].
diety. e Wspéldziatanie z rodzing
Ryc 14. Zaangazowanie [10035887].
rodzicow do wspierania
chorej w przestrzeganiu
zalecen dotyczacych
Ocena dziatan Diagnoza pozytywna wg
ICNP®
Pacjentka deklaruje stosowanie | Przestrzeganie rezimu diety
sie do zalecen dietoterapii | [10030159].
i stosowania sie do =zatozen

rezimu w tym zakresie. Rodzina
deklaruje gotowo$¢ wspierania
chorej.




Problem pacjenta Diagnoza negatywna
wg ICNP®

Klopoty z polykaniem positkow | Zaburzone potykanie

spowodowane zaburzeniami | [10001033].

neurologicznymi w przebiegu
choroby.

Cel dziatan pielegniarskich:

1. Utatwienie przyjmowania pokarméw.

2. Zmniejszenie ryzyka zakrztuszenia sie pokarmem.

Dzialania pielegniarskie Interwencje pielegniarskie
wg ICNP®
e QOcena i obserwacja e (Ocenianie statusu
nasilania sie deficytow neurologicznego
neurologicznych [10036772].
u pacjentki w zakresie e Monitorowanie statusu
po{ykania, $linotoku neurologicznego
dystonii jezyka. [10035326].
e Obserwacja sposobu e Monitorowanie
przyjmowania pOSl‘]’k(,)W przyjmowania

e Zapewnienie
odpowiedniego ulozenia
pacjentki -  pozycja
siedzagca w  trakcie
positku i 15-30 min.
Po jego spozyciu.

e Zapewnienie
o temperaturze
pokojowej i
odpowiedniej
konsystencji  (ptynne;j,
potptynne;j, produkty
miekkie) w celu

positkow

pokarmoéow [10036614.

e Nauczanie o0 wzorcu
przyjmowania pokarmu
[10032918] + technika
potykania [10019352].

e Wspdldziatanie z rodzing

[10035887].




latwiejszego potykania.
e Edukacja w zakresie
przyjmowania positkow
(mate kesy, doktadne
przezuwanie,
spozywanie
bez

positkow

pospiechu,
zdenerwowania,
Z przerwami, plyny
przyjmowane przez

stomke, dozownik).
e Wdrozenie

do wspierania

W przestrzeganiu
zZapewnieniu
bezpieczenstwa w czasie
spozywania positkow.

rodziny
chorej

zalecen i

Ocena dziatan Diagnoza negatywna
wg ICNP®

Pacjentka przestrzega zalecen | Zaburzone potykanie

w czasie spozywania positkéw. | 10001033].

Ktopoty Z potykaniem

utrzymujg sie, ale nie doszto

do zakrztuszenia sie pokarmem.

Problem pacjenta Diagnoza negatywna
wg ICNP®

Ryzyko upadku i urazu
wzwigzku z  zaburzeniami
chodu

Ryzyko urazu w wyniku upadku
[10038521] +
[10020886].

chodzenie




Cel dziatan pielegniarskich:
e Zminimalizowanie ryzyka urazu i upadku.

e Poprawa bezpieczenstwa w czasie przemieszczanie sie
chore;j.

oraz konsekwencji.
Zapobieganie upadkom
poprzez pomoc
W poruszaniu sie.
Zapewnienie
odpowiednich urzadzen

Dzialania pielegniarskie Interwencje pielegniarskie
wg ICNP®

Ocena ryzyka upadku e QOcenianie ryzyka
wg skali Tinetti - 23 pkt. upadkéw [10023520].
(ryzyko upadku). e Wspdtdziatanie
Wspotdziatanie z ustugodawca ustug
z fizjoterapeuta zdrowotnych
w zakresie planu [10046047] + wustuga
usprawniania, ¢wiczen fizjoterapeuty
adekwatnych do sytuacji [10014567].
chorej. e Monitorowanie ryzyka
Obserwacja  pacjentki upadku [10037442].
w zakresie  poruszania e QOcenianie wiedzy
sie  oraz  obiektow oprewencji  upadkéw
znajdujacych sig [10039780].
w okolicy w celu oceny e Prewencja upadkéw
potencjalnego  ryzyka [10040211].
upadku. e Zastosowanie urzgdzenia
Rozmowa  z  chorg zabezpieczajgcego
na temat zakresu [10002472].
posiadanej wiedzy e Nauczanie o prewencji
oupadku tj. przyczyn

upadkow [10040253] +
technika
[10002222].

Nauczanie o

chodzenia

$rodkach
bezpieczenstwa
[10024687].

Demonstrowanie metod




m.in. laska, czy kule,
balkonik, zakladanie

antyposlizgowego
obuwia.

Edukacja pacjentki
0 zapobieganiu
upadkom. Pokazanie
metod ich zapobiegania
poprzez

m.in. zastosowanie
odpowiednich urzadzen
oraz nauczanie techniki
bezpiecznego upadania.
Monitorowanie chorej w
wykonywaniu zleconych

przez fizjoterapeute
¢wiczen czynnych
i biernych w celu
zwiekszenia zakresu
ruchomosci oraz

tolerancji aktywnoSci.
Obserwacja  pacjentki
pod katem tolerancji
podczas wykonywanych
¢wiczen.
Przedstawienie  chorej
oraz jej najblizszym
rodzaju oraz sposobu
wykonywania ¢wiczen

samodzielnie i/lub
Z pomoca.
Zapewnienie chorej

bezpieczenstwa w czasie

prewencji upadkéw
[10040248].
Ocenianie zachowan
w zakresie ¢wiczen
[10024251].

Wspétdziatanie z rodzing
[10035887].
Wspobtdziatanie yA
pacjentem [10035873].
Zapewnianie ciggtosci
opieki [10006966].




przemieszczania sie

poprzez asekuracje
ze strony
pielegniarki/rodziny.

Ocena dzialan

Diagnoza
wg ICNP®

pozytywna

Nie doszto do upadku i tym
samym urazu pacjentki. Chora
irodzina zna zasady prewencji
upadkéw.

Bez urazu wwyniku upadku
[10038545].

Problem pacjenta

Diagnoza
wg ICNP®

negatywna

Zaburzone samodzielne
wykonywanie czynnosci
z Zakresu samoopieki
spowodowane ostabieniem
chorej.

Deficyt samoopieki [10023410].

Cel dziatan pielegniarskich:

e Zaspokojenie potrzeb pacjentki.

e Zwiekszenie samodzielno$ci chorej w czynno$ciach
z zakresu samoopieki.
Dzialania pielegniarskie Interwencje pielegniarskie
wg ICNP®
e Ocena samodzielnosci e Ocenianie = samoopieki
chorej wg skal PADL [10021844].

oraz IADL ( II kategoria
opieki pielegniarskiej)
e Obserwacja  pacjentki
oraz rozmowa ha temat
czynnosci, ktore

powoduja utrudnienia

e Nauczanie
0 bezpiecznym
korzystaniu z urzadzen
[10044944].

e Asystowanie
W samoopiece




W samoopiece.
Zapewnienie
odpowiednich $rodkéw/
urzadzen pomocniczych
podczas wykonywania
czynnosci  z  zakresu
samoopieki i nauczanie
chorej o zasadach jego
wykorzystania

np. krzesto
antyposlizgowe, maty,
balkonik.

Asystowanie chorej
w czasie wykonywania
czynnosci  z  zakresu
samoopieki.

Zachecanie chorej
do samodzielnego
wykonywania czynno$ci
z zakresu samoopieki.
Zachecanie rodziny
do mobilizowania chorej
do aktywnego udziatu w
czynnoS$ciach z zakresu

samoopieki.

Edukacja chorej
irodziny w zakresie
bezpiecznego,
sprawnego

wykonywania czynno$ci
z Zakresu samoopieki.

Zapewnienie motywacji

[10035763].
Towarzyszenie
pacjentowi [10042613].
Zapewnianie ciaggtosci
opieki [10006966].
Promowanie samoopieki
[10026347].
Wspéldziatanie z rodzing
[10035887].
Wspétdziatanie

Z pacjentem [10035873].
Nauczanie o samoopiece
[10045014]

Wspieranie statusu
psychologicznego
[10019161].




i wsparcia chorej
w radzeniu sobie
w czynnosSciach

z zakresu samoopieki.

Ocena dziatan Diagnoza negatywna
wg ICNP®

Utrzymuja sie Kklopoty chorej | Deficyt samoopieki [10023410].
w samodzielnym wykonywaniu
czynnosci z zakresu samoopieki
(w zwigzku z ostabieniem).
Pacjentka i rodzina pozytywnie
nastawiona do samodzielnego
radzenia sobie z czynno$ciami

z zakresu samoopieki.

Dyskusja

Zwyrodnienie soczewkowo - watrobowe nalezy do choréb
wystepujacych rzadko. Pacjenci sa obcigzeni mutacjami genu ATP7B,
ktéry koduje ATP-aze i odpowiedzialny jest za transport miedzi
w organizmie [13]. Sytuacja gromadzenia miedzi i zaburzonego jej
wydalania destrukcyjnie wplywa na prace najwazniejszych
narzadow czlowieka takich jak watroba, nerki, mézg, a w koncowej
fazie moze doprowadzi¢ do $mierci. Natomiast jesli choroba jest
leczona, a stan zdrowia odpowiednio monitorowany, to nie wptywa
ona na dlugos¢ zycia pacjenta. Zdiagnozowanie choroby Wilsona
bywa trudnym zadaniem ze wzgledu na szerokie spektrum
objawéw [14].

Podczas hospitalizacji dziatania zespotu terapeutycznego
skupiajg sie na ocenie zaburzen wystepujacych w czasie pobytu
w szpitalu. W opisanym wyzej przypadku chorej, doszto do rozwoju
marsko$¢ watroby, ktdérej przyczyna bylto czeSciowe zaniechanie




leczenia, zla dieta oraz lekcewazenie przez pacjentke pojawiajacych
sie objawow pogarszania stanu zdrowia.

Marsko$¢ watroby w przebiegu choroby Wilsona cechuje
spektrum powiktan, ktére s3 powaznym zagrozeniem Zycia.
Przewleklty i postepujacy proces choroby charakteryzuje sie
zniszczeniem prawidtowej struktury zrazikéw i naczyn watroby,
co istotnie wptywa na niepomyslny przebieg choroby [8].

Ochrona uszkodzonej watroby jest priorytetem w stwarzaniu
warunkéw do jej regeneracji. W tym celu konieczne jest
zastosowanie leczenia dietetycznego, ktorego zadaniem jest
tagodzenie lub eliminowanie dolegliwosci ze strony uktadu
pokarmowego [16]. Problematyka zywienia u pacjentéow
z marsko$cia watroby dotyczy zwlaszcza samokontroli [9].
Konsekwentne przestrzeganie diety, jest mozliwe gdy pacjent jest
Swiadomy jej znaczenia zwlaszcza w okresie progresu choroby.
W chorobach watroby nalezy przestrzega¢ podazy biatka, ktérego
podaz jest modyfikowana w zaleznoSci od zaostrzenia objawéw [10].
Z kolei Choroba Wilsona wymaga redukcji miedzi w diecie. Pacjent
powinien unika¢ takich produktéw jak orzechy, ryby, grzyby,
drozdze, watrédbka, produkty z pelnych ziaren zbdz, czekolada
i satata.

B4l to negatywne doznanie sensoryczne i emocjonalne ktére
wynika z aktualnego lub prawdopodobnego uszkodzenia tkanki. Jest
on przyczyng zaniepokojenia, obaw i leku a czasem izolowania sie
pacjentéow od spoteczenstwa [17]. Béle brzucha moga towarzyszy¢
chorobie Wilsona.

Udziat pielegniarki w terapii i monitorowaniu bélu jest jedng
z fundamentalnych rd6l, ktérych wykonywanie oparte jest
o wystandaryzowane narzedzia - skale bdlu. Wtasciwa analiza
dolegliwosci bélowych wyrazona w skali wzrokowej skali
analogowej (Visual Analogue Scale - VAS) czy tez skali numerycznej
(Numerical Rating Scale - NRS), pozwala na relatywne wyrazenie
przez pacjenta subiektywnego odczucia bélu. Zdolnos$ci i umiejetno$¢



prawidtowej oceny nateZenia i charakteru bélu oraz zdiagnozowania
miejsca i Zrédia jego przyczyny, daja mozliwos¢ zaproponowania
choremu odpowiedniej terapii [11].

Postepujaca choroba Wilsona obejmuje szereg deficytéw
neurologicznych; jest takze przyczyna zaburzen potykania (dysfagii).
Trudnos$ci w przyjmowaniu i przemieszczaniu pokarméw z jamy
ustnej do gardia i przetyku sa powaznym problemem dla pacjenta
i destabilizujag jako$¢ jego zycia. Dysfagia moze przejawiac sie
poprzez m.in.: krztuszenie sie, kaszel, tzawienie, kichanie. Istotng
role w zmniejszeniu przykrych dla chorego objawéw odgrywa
weryfikacja diety, warunkow spozywania positkow, dobdr sprzetu do
rodzaju karmienia, znajomo$¢ technik potykania i nauczanie ich
pacjenta, podobnie jak ¢éwiczenia wzmacniajace prace mie$ni jamy
ustnej, gardia i krtani oraz trening oddechowy [12].

Zwiekszanie poczucia bezpieczenstwa pacjenta
z zaburzeniami chodu w przebiegu choroby Wilsona mozna osiggna¢
poprzez zmniejszenie ryzyka upadkéw. Edukacja pacjentéw na temat
redukcji czynnikéw wptywajacych na wystepowanie upadkéw jest
podstawa bezpiecznego pobytu chorych w szpitalu, ale takze ich
funkcjonowania w $rodowisku domowym. Pacjent powinien zosta¢
oceniony pod katem zagrozenia upadkiem przy uzyciu skali (skala
Tinetti). W prezentowanym opisie przypadku chora klasyfikuje sie
do grupy ryzyka zagrozenia upadkiem, a plan opieki pielegniarskiej
uwzglednia dziatania podejmowane w tym zakresie np. edukacje
pacjentki o zasadach bezpieczenstwa oraz udostepnianie sprzetu
wspomagajgcego poruszanie sie.

Pielegniarka pracuje z pacjentami w réznym wieku
iwréznym stanie zdrowia realizujgc $wiadczenia wobec chorych
zgodnie z teoriami pielegnowania i modelami opieki. Aktualny stan
pacjentki speinia zatozenia teorii deficytu samoopieki D. Orem
z uwagi na brak samodzielno$ci chorej w zaspokajaniu witasnych
potrzeb. Chora czeSciowo wymaga asystowania pielegniarki lub
cztonkdw rodziny przy ich realizacji [18].



Motywowanie pacjentow do podejmowania $wiadomej
odpowiedzialno$ci za wlasne zdrowie jest rola zawodowa
i obowigzkiem pielegniarki, a obecno$¢ i towarzyszenie personelu
pielegniarskiego utatwia choremu radzenie sobie z przykrymi
i bolesnymi doznaniami [2].
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