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STRESZCZENIE

Jednymi z najczęściej występujących chorób mięśniowych są dystroϐie. 
Jest to grupa schorzeń, w których proces zwyrodnieniowy przebiega 
wewnątrz włókien mięśniowych mięśni poprzecznie prążkowanych 
oraz tkanki łącznej, a charakteryzuje się zanikiem masy mięśniowej 
oraz postępującym osłabieniem mięśni szkieletowych, z zachowaniem 
czucia. Jedną z najczęściej spotykanych form jest dystroϐia mięśnio-
wa Duchenne‘a, będąca schorzeniem allelicznym i dotycząca głównie 
osób płci męskiej. Może być przekazywana drogą dziedziczenia gene-
tycznego lub powstawać de novo. Początek choroby przypada na 3., 4. 
r.ż. Charakterystyczne jest wystąpienie manewru Gowersa oraz kacz-
kowaty chód, a także szereg innych objawów. W diagnostyce choroby 
wykorzystuje się m.in. badania biochemiczne krwi, badania genetycz-
ne, biopsję oraz elektrokardiograϐię. W leczeniu dystroϐii mięśniowej 
Duchenne’a stosuje się ϐizjoterapię, farmakoterapię oraz związaną 
z przyjmowaniem leków dietę bogatobiałkową oraz niskowęglowo-
danową. W związku z wystąpieniem choroby pojawiają się również 
istotne problemy w sferze ϐizycznej, psychicznej i społecznej, wymaga-
jące konsultacji oraz opieki personelu medycznego wielu specjalizacji. 
Istotną rolę pełni pielęgniarka, która jako osoba wykwaliϐikowana po-
winna posiadać niezbędną wiedzę dotyczącą tej jednostki chorobowej 
oraz zapewnić opiekę bio-psycho-społeczną zarówno dziecku, jak i jego 
rodzicom na każdym etapie rozwoju schorzenia. Dlatego ważne jest za-
znajomienie personelu pielęgniarskiego z tą jednostką chorobową oraz 
przygotowanie do opieki nad pacjentem. 
Słowa kluczowe: dystroϐia mięśniowa, DMD, problemy, opieka pielę-
gniarska.

SUMMARY

Dystrophies are one of the most common muscle diseases. It is a group 
of diseases where the degenerative process is inside the muscle ϐibers 
of the striated muscle and connective tissue. It relies on the loss of mus-
cle mass and the progressive weakening of skeletal muscles. Duchenne 
dystrophy is one of t he most common dystrophies. It is an allelic disease 
and it mainly affects men. It can be hereditary or due to a new mutation. 
It starts in 3–4 years of age. There is a Gower sign, awkward manner of 
walking, stepping, or running and many other symptoms. For diagnosis 
are used among others: biochemical blood tests, genetic tests, muscle 
biopsies and electrocardiography. Physiotherapy, pharmacotherapy, 
a high-protein and low-carbohydrate diet are used in the treatment of 
Duchenne muscular dystrophy. Due to the disease physical problems 
appears. They require consultation and care of medical staff of many 
specialties. There are also psychological and social problems. Nurse as 
a qualiϐied person should have the necessary knowledge about this dis-
ease and provides biopsychosocial care to the child and his parents at 
every stage of the disease. It is important to familiarize nurses with this 
disease and preparing them for patient care.
Key words: muscular dystrophy, DMD, problems, nursing care. 

WĘęĻĕ

Najczęściej występującymi chorobami układu mięśniowego są 
uwarunkowane genetycznie, przewlekłe, postępujące i mające 
złe rokowanie dystroϐie mięśniowe. Termin „dystroϐia” pocho-
dzi ze starogreckich słów DYS – źle oraz TROPHEI – odżywiony 
[1]. Powszechnie używane określenie muscular dystrophy (MD) 
pochodzi z języka angielskiego.

Wyrażenie „dystroϐia mięśniowa” określa grupę schorzeń, 
w których proces zwyrodnieniowy przebiega wewnątrz włó-
kien mięśniowych mięśni poprzecznie prążkowanych oraz 
tkanki łącznej [2]. Charakterystyczną cechą zachodzących 
zmian jest zanik masy mięśniowej oraz postępujące osłabienie 
mięśni szkieletowych, których funkcjonowanie podlega kontro-
li chorego. Patologiczny proces nie powoduje zaburzeń czucia.

Występująca od urodzenia miopatia o zróżnicowanym prze-
biegu klinicznym, z przykurczami, widocznymi zmianami 
w badaniu histopatologicznym mięśni oraz brakiem odruchów 
ścięgnistych została określona po raz pierwszy w 1908 r. przez 
Howarda terminem wrodzonej dystroϐii mięśniowej [3].

Do najczęściej spotykanych form dystroϐii należy dystroϐia mię-
śniowa Duchenne’a (DMD), będąca schorzeniem allelicznym, 
czyli wynikającym z mutacji tego samego genu i zaliczanym do 
dystroϐinopatii [4]. Opisana została po raz pierwszy przez fran-

cuskiego neurologa Duchenne’a oraz w Anglii przez Mayrona 
w 1861 r. [5]. Od niedawna na całym świecie w dniu 7. września 
corocznie obchodzony jest Światowy Dzień Świadomości Dys-
troϐii Duchenne’a.

W laboratorium Kunkla w 1987 r. roku został zidentyϐikowany 
gen, którego mutacja jest odpowiedzialna za wystąpienie dys-
troϐii, a następnie białko, zwane dystroϐiną, stabilizujące cytosz-
kielet w błonie komórki mięśniowej. Dystroϐina bierze również 
udział w mechanizmie skurczu i rozkurczu mięśnia, tworząc po-
most między środowiskiem zewnątrzkomórkowym a wewnątrz-
komórkowymi białkami, ułatwia w ten sposób przezbłonowy 
transport jonów i utrzymuje prawidłową homeostazę wapnia 
w komórkach [5]. Wraz z innymi białkami łączy również włókna 
aktynowe z błoną komórkową, umożliwiając w ten sposób prze-
wodzenie sygnałów w komórkach. Brak dystroϐiny prowadzi do 
uszkodzenia błony komórkowej i zaniku komórek mięśniowych.

Ze względu na sposób dziedziczenia choroba ta dotyczy głównie 
chłopców. Występowanie DMD określa się jako 1 przypadek na 
3500 narodzonych chłopców. Istnieją jednak przypadki jej wy-
stępowania u dziewczynek z zespołem Turnera lub w przypad-
ku translokacji chromosomu X [6].

Zmutowany gen znajduje się na chromosomie X i jest dziedzi-
czony w sposób recesywny, sprzężony z tym chromosomem. 
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W przypadku gdy matka jest nosicielką, czyli nie wykazuje cech 
charakterystycznych dla rozwoju tej choroby, ryzyko, że jej syn 
będzie chory, wynosi 50%. Istnieje również możliwość, iż jej 
córka będzie nosicielką, ryzyko w tym przypadku także wyno-
si 50% [5]. Opisane zostały przypadki, gdzie mutacja powstała 
de novo – stanowią one jedną trzecią wszystkich zachorowań [1, 
7, 8].

OćėĆğ ĐđĎēĎĈğēĞ

Dystroϐia mięśniowa Duchenne’a jest chorobą o charakterze po-
stępującym bez okresów remisji. Objawy kliniczne pojawiają się 
zazwyczaj w pierwszej dekadzie życia (2.–4. r.ż.), a czasami nie-
co później, ale wtedy choroba postępuje szybko. Noworodki po-
czątkowo nie wykazują żadnych objawów, tylko w nielicznych 
przypadkach występuje hipotonia, czyli stan zmniejszonego na-
pięcia mięśniowego [3]. Gdy dziecko zaczyna chodzić, pojawiają 
się trudności ze wstawaniem z pozycji leżącej. Dziecko wstając 
z tej pozycji stopniowo podpiera się o podłoże, następnie pro-
stuje, wspinając się po sobie (manewr Gowersa) [9]. U dziecka 
z tym schorzeniem obserwuje się chodzenie na palcach, koły-
sanie w biodrach, chód kaczkowaty. Chore dziecko częściej od 
swych rówieśników upada podczas chodzenia po płaskim pod-
łożu, szybciej się męczy i skarży na bóle nóg.

Fotograϐia 1. Manewr Gowersa
Źródło: Parent Project Muscular Dystrophy. Signs of Duchenne. Dostęp-
ny na URL: www.parentprojectmd.org [cyt. 08.04.2018].

Osłabienie i zanik mięśni przebiega symetrycznie. Proces pato-
logiczny na początku choroby obejmuje mięśnie obręczy mied-
niczej, następnie obręczy barkowej. Wraz z postępem choroby 
niekorzystnym zmianom w budowie i funkcjonowaniu ulegają 
najczęściej mięśnie: biodrowo-lędźwiowy, czworogłowy uda, 
zębaty przedni, piersiowy i najszerszy grzbietu. W zaawan-
sowanym stadium choroby widoczny jest symetryczny zanik 
barków i ramion, pośladków i ud, a łopatki są skrzydłowate [5]. 
Zwykle zaobserwować można przerost mięśni łydek, a niekiedy 
mogą uwydatnić się mięśnie obszerne ud. Następuje również 

osłabienie odruchów głębokich, głównie kolanowych, aż do ich 
zaniku. Pod koniec pierwszej dekady życia człowieka widoczny 
jest przykurcz ścięgien Achillesa, powodujący utratę zdolności 
samodzielnego chodzenia [10]. Po unieruchomieniu chorego po-
wstają przykurcze w stawach biodrowych, kolanowych, łokcio-
wych oraz innych.

Lordoza lędźwiowa ulega pogłębieniu oraz nasila się skolioza 
(skrzywienie kręgosłupa), co pociąga za sobą skrzywienie klat-
ki piersiowej i osłabienie mięśni oddechowych. W efekcie tych 
wszystkich zmian dochodzi do rozwoju postępującej niewydol-
ności oddechowej i zaburzeń krążenia [11]. Chłopcy cierpiący 
na tę chorobę są albo bardzo szczupli, albo bardzo otyli, co ma-
skuje zanik mięśni [12].

W celu postawienia diagnozy wykonuje się następujące bada-
nia:
• biochemiczne krwi,
• genetyczne (DNA),
• elektromiograϐiczne (EMG),
• zapis EKG,
• zapis Holtera EKG,
• zapis ECHO serca,
• badanie morfologiczne wycinka mięśniowego [11].

Stężenie kinazy keratynowej (CK lub CPK) w surowicy krwi jest 
najbardziej czułym wskaźnikiem uszkodzenia mięśnia. Wysoka 
aktywność enzymu przewyższająca 200-krotnie prawidłową 
wartość utrzymuje się do około 10. r.ż. dziecka [3]. Zwiększone 
CK występuje też u nosicielek tej choroby, a prawidłowe warto-
ści nie wykluczają nosicielstwa. Najdokładniejszym badaniem 
pomocnym w rozpoznawaniu chorób mięśni i ich różnicowaniu 
jest badanie mikroskopowe wycinka mięśnia. W obrazie mikro-
skopowym mięśnie są blade, widoczne jest postępujące zwy-
rodnienie i obecność różnego rodzaju włókien, wykazujących 
zmiany strukturalne (zeszkliwienie, zatarcie poprzecznego 
prążkowania i ujednolicenie struktury). Wraz z postępem cho-
roby coraz więcej włókien mięśniowych ulega zanikowi, a na ich 
miejsce rozrasta się tkanka łączna i następuje przyrost tkanki 
tłuszczowej [5, 10]. Pewne rozpoznanie dystroϐii Duchenne’a
możliwe jest dzięki jakościowemu i ilościowemu opisowi ba-
dania dystroϐiny. Leczenie przyczyn dystroϐii mięśniowej jest 
niemożliwe, można jedynie przedłużyć i poprawić jakość życia 
chorego. Najbardziej skutecznym lekiem są kortykosteroidy, 
które hamują proces zapalny w mięśniach, a w rezultacie zwięk-
sza się ich masa, poprawia sprawność ruchowa oraz pojemność 
oddechowa płuc chorego [13]. Niestety przy długotrwałym sto-
sowanie tych leków mogą pojawić się skutki uboczne (nadmier-
ny przyrost wagi ciała, pogłębienie zmniejszenia zawartości 
masy tkanek kostnych, co prowadzi do złamań kości) [14].

PėĔćđĊĒĞ ċĎğĞĈğēĊ

Ze względu na uogólniony charakter dystroϐii mięśniowej Du-
chenne’a chory w miarę postępu choroby doświadcza proble-
mów wynikających z zaburzeń pracy najważniejszych układów 
organizmu, w tym krwionośnego, pokarmowego i oddechowe-
go. Wymaga zatem indywidualnej, specjalistycznej opieki, któ-
rej zadaniem jest wczesne wykrywanie objawów i zapewnienie 
możliwie najlepszego stanu pacjenta.

Opieka kardiologiczna obejmuje przede wszystkim zapobiega-
nie, wczesne rozpoznawanie i leczenie kardiomiopatii. U cho-
rych z DMD często rozwijają się zaburzenia rytmu w postaci ta-
chykardii i zaburzeń czynności skurczowej mięśnia sercowego. 
W konsekwencji prowadzi to do pogłębiającej się duszności wy-
siłkowej, osłabienia i pogorszenia sprawności ϐizycznej. W za-
awansowanym stadium choroby mogą wystąpić symptomy, ta-
kie jak: napadowa duszność nocna i zastój nad polami płucnymi, 
świadczące o niewydolności lewokomorowej, a w przypadku 
prawokomorowej: obrzęki, przesieki w jamach ciała, przepeł-
nienie żył szyjnych, powiększenie wątroby i śledziony. W przy-
padku kardiomiopatii rozstrzeniowej, prowadzącej do nieod-
wracalnej dysfunkcji mięśnia sercowego, możliwa jest jedynie 
poprawa jakości życia chorego [15, 16]. Ze względu na zmiany 
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degeneracyjne w obrębie mięśni i unieruchomienie, znaczącym 
problemem u chorych jest zagrożenie zakrzepowo-zatorowe. 
Natomiast długotrwała terapia glikokortykosteroidami pro-
wadzi do powikłań, takich jak: otyłość, nadciśnienie tętnicze 
i przerost mięśnia sercowego [17].

Problemy ϐizyczne w zakresie układu pokarmowego obejmują 
reϐluks żołądkowo-przełykowy, zaparcia, rozdęcie żołądka i je-
lit, które w znacznym stopniu pogarszają jakość życia chorego. 
Zarówno w ich następstwie, jak i wskutek unieruchomienia, za-
burzeń w układzie oddechowym i krążenia, może rozwinąć się 
stan niedożywienia. Podstawą zapobiegania niedożywieniu jest 
zapewnienie właściwej, zbilansowanej diety, suplementacji wi-
tamin i minerałów, w szczególności wapnia i witaminy D oraz 
odpowiedniej podaży białka. Stosowanie glikokortykosterydów 
może wpływać na nadmierny przyrost wagi u pacjentów z DMD. 
Niezmiernie ważna jest zatem regularna ocena masy ciała i BMI 
oraz utrzymanie tych wskaźników między 10. a 85. percentylem.

W zaawansowanym stadium choroby, wraz z osłabieniem mię-
śni gardła, może rozwinąć się dysfagia. Zbyt późno rozpoznana 
prowadzi do powikłań w postaci zakrztuszenia bądź zachły-
stowego zapalenia płuc. Nasilone zaburzenia połykania i nie-
możność zapewnienia choremu odpowiedniego odżywienia 
i nawodnienia drogą doustną są wskazaniem do wprowadzenia 
żywienia dojelitowego przez gastrostomię odżywczą [1].

W miarę postępu choroby pogarsza się funkcja mięśni oddecho-
wych, czego skutkiem są postępujące zaburzenia oddychania, 
zaleganie wydzieliny w drogach oddechowych, nieskuteczny 
kaszel. Aby wcześnie móc wykryć nieprawidłowości, należy co 
najmniej raz w roku przeprowadzać badanie spirometryczne 
z pomiarem pojemności życiowej płuc, a także regularne, nie-
inwazyjne pomiary pulsoksymetrem. W początkowym stadium 
o zaburzeniach oddechowych mogą świadczyć częstsze i dłużej 
trwające infekcje górnych i dolnych dróg oddechowych, senność 
i zmęczenie. U chorego pojawia się płytki oddech, uczucie koła-
tania serca, trudności z dokańczaniem zdań. Problemy z oddy-
chaniem zaczynają się w nocy, chory często się budzi i ma trud-
ności w zasypianiu. Z czasem duszność nasila się także w ciągu 
dnia. W przewlekłej niewydolności oddechowej konieczne staje 
się zapewnienie wentylacji wspomaganej początkowo metodą 
nieinwazyjną, a jeżeli ta metoda nie wystarcza, wykonuje się 
tracheostomię. W przypadku zastosowania terapii tlenem na-
leży monitorować poziom gazów w krwi, aby zapobiec groma-
dzeniu się dwutlenku węgla w organizmie na skutek obniżenia 
napędu oddechowego. W celu ochrony pacjenta przed infekcja-
mi zaleca się coroczne szczepienia przeciw grypie oraz pneumo-
kokowemu zapaleniu płuc [5, 16, 18].

Interwencje chirurgiczne u pacjentów z BMD ze względu na 
zwiększone ryzyko powikłań należy przeprowadzać w szpita-
lach o wysokim stopniu referencyjności, a przed zabiegiem ko-
nieczna jest wnikliwa ocena stanu układu oddechowego i serca. 
Nie należy stosować sukcynylocholiny i gazów anestetycznych, 
gdyż mogą one doprowadzić do hipertermii złośliwej lub hiper-
kaliemi – bezpośrednio zagrażających życiu [17].

Niezwykle ważną rolę w leczeniu dystroϐii mięśniowej pełnią 
odpowiednio wcześnie podjęte i regularnie prowadzone działa-
nia rehabilitacyjne, które mogą wpłynąć znacząco na poprawę 
jakości życia pacjenta i opóźnić postęp choroby. Ich celem jest 
utrzymanie zakresu ruchu i symetrii w stawach, zapobieganie 
przykurczom, odleżynom oraz trwałym zniekształceniom koń-
czyn. Ćwiczenia powinny być prowadzone przynajmniej 2–3 
razy w tygodniu oraz dostosowane indywidualnie do każdego 
pacjenta po przeprowadzeniu wcześniejszych, dokładnych ba-
dań. Badania należy powtarzać okresowo w celu korygowania 
planu rehabilitacji. Z czasem konieczne jest zapewnienie cho-
remu sprzętu rehabilitacyjnego w postaci: ortez, łusek, wózka 
elektronicznego, pionizatorów [16].

PėĔćđĊĒĞ ĕĘĞĈčĎĈğēĊ

Choroba powoduje u dziecka zaburzenie dobrego samopoczu-
cia. Źle wpływa to na jego rozwój psychoruchowy, pozbawia go 

radości i beztroski kojarzonej z okresem dzieciństwa. Przewle-
kle chore dziecko ma poczucie utraty bezpieczeństwa, które 
może objawiać się lękiem, przygnębieniem lub gniewem [19].

Chcąc udzielić mu pomocy, należy posiadać wiedzę o mechani-
zmach obronnych, które ułatwiają przystosowanie się do cho-
roby przewlekłej. Należą do nich: racjonalizacja, kompensacja, 
przewartościowanie oraz zaprzeczanie. Gdy jednak mecha-
nizmy te utrzymują się zbyt długo, mogą utrudniać adaptację 
dziecka do choroby i leczenia. Istnieje również grupa mechani-
zmów obronnych, które wpływają niekorzystnie na przystoso-
wanie do choroby. Są to: zachowania agresywne, regresja, rezy-
gnacja, tłumienie oraz fantazjowanie [17].

Choroba dziecka jest również ciężkim doświadczeniem dla jego 
rodziców oraz rodzeństwa. W przypadku dystroϐii mięśniowej 
dodatkowym obciążeniem psychologicznym jest fakt, że choro-
ba ta ma charakter dziedziczny. Może wywoływać to konϐlik-
towe sytuacje w rodzinie, wyzwalać w jej członkach poczucie 
winy i frustrację. Problemy psychiczne dotyczą szczególnie ro-
dzeństwa chłopców chorujących na DMD. Ich sytuacja życiowa 
jest silnie obciążająca emocjonalnie. Z drugiej strony można 
u nich zaobserwować szybszy rozwój osobowy. Odczuwają oni 
potrzebę zaangażowania się w opiekę chorego [17].

Rodzina dziecka niepełnosprawnego powinna współpracować 
z sobą, wykazywać zrozumienie dla chorego dziecka, znajdo-
wać pozytywne cechy zaistniałej sytuacji. Ich zachowanie ma 
ogromny wpływ na dziecko, które zmaga się z chorobą przewle-
kłą. Postawy rodziców w stosunku do chorego dziecka można 
podzielić na:
• postawę nadopiekuńczą – rodzice chcą za wszelką cenę wy-

nagrodzić dziecku cierpienie związane z chorobą;
• postawę pozornej akceptacji – rodzice starają się wspierać 

swoje dziecko, lecz robią to tylko pozornie. W rzeczywisto-
ści przerzucają opiekę nad swoim dzieckiem na inne osoby 
bądź instytucje;

• postawę nadmiernie wymagającą – rodzice wymagają od 
dziecka rzeczy, które są ponad jego możliwości;

• postawę akceptacji – jest ona prawidłowa. Rodzice akcep-
tują swoje chore dziecko takim, jakie ono jest. Dbają o jego 
poczucie bezpieczeństwa i zadowolenie z siebie.

Odpowiednia postawa opiekunów dziecka ma za zadanie za-
pewnić mu właściwe warunki rozwoju, pomimo choroby. Bar-
dzo istotna jest akceptacja i wzmacnianie wiary dziecka w jego 
możliwości. Stawiane mu zadania powinny być dopasowane do 
jego ograniczeń, będących skutkiem choroby [17, 20].

WĘĕĆėĈĎĊ ĘĕĔőĊĈğēĊ

Zdiagnozowanie przewlekłej, śmiertelnej choroby u dziecka 
całkowicie zmienia życie codzienne osób z najbliższego oto-
czenia. Konieczność szczególnej opieki nad chorym członkiem 
rodziny często jest związana z ograniczeniem dochodów. Sytu-
acja ta jest wynikiem rezygnacji z pracy zawodowej co najmniej 
jednego z rodziców oraz wysokich kosztów leczenia. To z kolei 
może się przyczynić do pogorszenia sytuacji materialnej i spo-
łecznej. Członkowie rodziny narażeni są na długotrwałe odczu-
wanie silnych emocji. W związku z tym ważne jest zapewnienie 
wsparcia różnych służb dla całej rodziny, m.in. opieki medycz-
nej, pomocy socjalnej, a w szczególności psycho-pedagogicznej 
[21]. Pojęcie wsparcia z 1982 r. określa, iż: „Jest to pomoc do-
stępna dla jednostki w sytuacjach trudnych, stresowych” [22].

Główne rodzaje wsparcia to:
• wsparcie emocjonalne – obejmuje wysłuchanie i zrozumie-

nie nadawcy. Działan ie to ma na celu zaspokojenie potrzeby 
bezpieczeństwa i akceptacji. Umożliwia wzmocnienie więzi 
społecznej oraz poprawia zdrowie psychiczne osoby chorej 
i rodziny [21];

• wsparcie informacyjne – polega na udzielaniu niezbędnych 
informacji oraz odpowiedzi na pytania [22]. Głównie obej-
muje pomoc w rozwiązywaniu problemów socjalno-byto-
wych i prawnych, możliwościach uzyskania pomocy funda-
cji bądź wsparcia przez państwo [21];
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• wsparcie materialne – obejmuje konkretne wsparcie rze-
czowe [22];

• wsparcie rehabilitacyjne – obejmuje pomoc w zakresie za-
opatrzenia dziecka w niezbędny sprzęt rehabilitacyjny. Po-
lega także na przystosowaniu miejsca zamieszkania do ak-
tualnych potrzeb. Niezbędne jest wsparcie specjalistów oraz 
zaangażowanie członków rodziny w rehabilitację chorego 
w warunkach domowych [21].

Wsparcie może mieć charakter formalny, jest ono udzielane 
przez instytucje i specjalistów oraz nieformalny. Ta forma na-
tomiast angażuje krewnych, przyjaciół, wolontariuszy oraz 
grupy wsparcia. Odznacza się występowaniem związków emo-
cjonalnych i uczuciowych między obiema stronami. Polega na 
wymianie doświadczeń, wzajemnej pomocy oraz zaspokojeniu 
potrzeby przynależności [21].

Istnieje wiele grup wsparcia, wśród nich znajdują się organiza-
cje zrzeszające rodziny dzieci chorych na DMD. Jedną z nich jest 
Fundacji Parent Project Muscular Dystrophy. Została założona 
w 2009 r. przez rodziców chłopców cierpiących na to schorze-
nie. Główną misją fundacji jest zgromadzenie rodzin zmagają-
cych się z dystroϐią mięśniową oraz wspólne rozwiązywanie 
codziennych problemów [23]. Kolejną grupą wsparcia jest po-
zarządowa organizacja o zasięgu ogólnokrajowym – Polskie To-
warzystwo Chorób Nerwowo-Mięśniowych założone w 1988 r.,
które zrzesza ponad 1200 osób. Głównym celem tej organizacji 
jest poprawienie sytuacji ludzi chorujących na schorzenia ner-
wowo-mięśniowe [24].

Udzielanie wzajemnej pomocy wszystkim członkom rodziny 
przez specjalistów i organizacje, a także wsparcie materialne 
i ϐinansowe jest niezbędne w długotrwałym procesie leczenie 
chorego dziecka. Zaangażowanie grupy osób ułatwia udzielanie 
pomocy przez zapobieganie wystąpienia nadmiernego obciąże-
nia ϐizycznego i psychicznego jednostki [21, 25, 26].

RĔđĆ ĕĎĊđĻČēĎĆėĐĎ

• Edukacja rodziny i pacjenta w zakresie istoty choroby, przy-
czyn, leczenia, rokowania, postępowania w stanach nagłych.

• Zapewnienie pacjentowi pomocy przy wykonywaniu czyn-
ności dnia codziennego, a w przypadku postępu choroby na-
wet w podstawowych czynnościach.

• Obserwacja pacjenta dotycząca występowania nadmiernej 
męczliwości mięśni podczas wysiłku, pory dnia, kiedy naj-
częściej występuje, i czynników nasilających objawy zmę-
czenia (infekcje, aktywność, stres).

• Wykonywanie z pacjentem usprawniających ćwiczeń ogól-
noustrojowych, wzmacniających, izometrycznych, czyn-
nych, biernych, oddechowych w zależności od etapu i nasi-
lenia choroby.

• Zapobieganie zadławieniu się pacjenta podczas spożywania 
posiłków przez ocenę zdolności chorego w połykaniu poży-
wienia, karmienie w pozycji wysokiej lub półwysokiej, po-
zostawienie pacjenta w takiej pozycji przez co najmniej 30 
minut po posiłku i obserwowanie jego zachowania.

• Dobranie konsystencji pokarmu i sposobu karmienia do 
 drogi podawania pokarmu (żywienie doustne, przez zgłęb-
nik, gastrostomię, pozajelitowe), częste podawanie małych 
porcji ciepłych pokarmów.

• Wykonywanie toalety jamy ustnej rano, wieczorem i po każ-
dym posiłku.

• Obserwacja pacjenta dotycząca wystąpienia możliwych po-
wikłań oddechowych i krążeniowych przez obserwację, 
kontrolę tętna, temperatury, ciśnienia, saturacji, ocenę źre-
nic i świadomości.

• Utrzymanie drożności dróg oddechowych przez stosowanie 
opukiwania klatki piersiowej, oklepywania, wykonywania 
ćwiczeń oddechowych, ułożenie pacjenta w pozycji drenażo-
wej, opróżnienie ze śliny i wydzieliny z drzewa oskrzelowego.

• Wsparcie i motywowanie chorego do kontynuacji wykony-
wania ćwiczeń, nauki, utrzymania kontaktu ze znajomymi, 
rówieśnikami.

• Poinformowanie rodziny, jak należy dostosować mieszkanie 

do potrzeb chorego (stosowanie dywanów antypoślizgowych 
zamontowanych na stałe, wyeliminowanie progów, zamonto-
wanie uchwytów w łazience, zakup sprzętu i specjalistycznego 
łóżka w zależności od sytuacji ϐinansowej rodziny, zagwaran-
towanie pełnego siedziska pod prysznic lub w wannie) [21].

• Przekazanie informacji na temat istniejących grup wspar-
cia (Polskie Towarzystwo Chorób Nerwowo-Mięśniowych, 
Fundacji Parent Project Muscular Dystrophy) oraz możliwo-
ściach pomocy ϐinansowej [27–30].

PĔĉĘĚĒĔĜĆēĎĊ

Najczęściej występującymi chorobami układu mięśniowego są 
dystroϐie mięśniowe. Termin „dystroϐia“ w języku starogreckim 
oznacza „źle odżywiony”. Choroba ta należy do grupy schorzeń, 
w których proces zwyrodnieniowy przebiega wewnątrz włó-
kien mięśniowych mięśni poprzecznie prążkowanych oraz tkan-
ki łącznej. Charakteryzuje się zanikiem masy mięśniowej oraz 
postępującym osłabieniem mięśni szkieletowych, których funk-
cjonowanie jest zależne od woli, w obszarze tym nie występują 
zaburzenia czucia. Po raz pierwszy została określona w 1908 r. 
przez Howarda terminem wrodzonej dystroϐii mięśniowej.

Do najczęściej spotykanych form dystroϐii należy dystroϐia 
mięśniowa Duchenne‘a, opisana przez francuskiego neurologa 
Duchenne‘a oraz w Anglii przez Mayrona w 1861 r. Odpowie-
dzialna za jej wystąpienie jest mutacja genu, a w konsekwencji 
niedobór białka dystroϐiny. Ze względu na sposób dziedziczenia 
choroba ta dotyczy głównie chłopców.

Dystroϐia mięśniowa Duchenne’a jest chorobą o charakterze po-
stępującym. Objawy kliniczne pojawiają się zazwyczaj w począt-
ku pierwszej dekady życia (2.–4. r.ż.). U dziecka z tym schorze-
niem obserwuje się chodzenie na palcach, kołysanie w biodrach, 
chód kaczkowaty, częstsze upadki podczas chodzenia po płaskim 
podłożu, szybszą męczliwość, osłabienie i zanik mięśni prze-
biegający symetrycznie, zajmując na początku mięśnie obręczy 
miedniczej, a w następnej kolejności obręczy barkowej. W za-
awansowanym stadium choroby widoczny jest symetryczny za-
nik barków i ramion, pośladków i ud, a łopatki są skrzydłowate. 
Zwykle zaobserwować można przerost mięśni łydek, następuje 
również osłabienie odruchów głębokich. Po unieruchomieniu 
chorego powstają przykurcze w stawach biodrowych, kolano-
wych, łokciowych oraz innych. Następnie dochodzi do rozwoju 
postępującej niewydolności oddechowej i zaburzeń krążenia.

Stężenie kinazy keratynowej (CK lub CPK) w surowicy krwi jest 
najbardziej czułym wskaźnikiem uszkodzenia mięśnia. Naj-
dokładniejszym badaniem pomocnym w rozpoznaniu chorób 
mięśni i ich różnicowaniu jest badanie mikroskopowe wycinka 
mięśnia. Wraz z postępem choroby coraz więcej włókien mię-
śniowych ulega zanikowi, a na ich miejsce rozrasta się tkanka 
łączna i następuje przyrost tkanki tłuszczowej. Pewne rozpo-
znanie dystroϐii Duchenne’a możliwe jest dzięki jakościowemu 
i ilościowemu opisowi badania dystroϐiny.

Niemożliwe jest leczenie przyczyn dystroϐii mięśniowej, można 
jedynie przedłużyć i poprawić jakość życia chorego. Najbardziej 
skutecznym lekiem są kortykosteroidy, które hamują proces 
zapalny w mięśniu, ale niestety mają niekorzystne dla chorego 
działanie uboczne.

Ze względu na postępujący charakter choroby Duchenne’a pa-
cjent zmaga się z licznymi problemami wynikającymi z pogor-
szenia funkcjonowania wielu układów organizmu. Szczególnie 
istotnym zadaniem zespołu terapeutycznego jest wczesne roz-
poznawanie trudności w oddychaniu, zaburzeń rytmu serca, 
objawów niewydolności prawokomorowej i lewokomorowej, 
a także dysfagii. Równie ważne jest zapobieganie powikłaniom 
w postaci niedożywienia, zakrzepicy i zapalenia płuc. Odpo-
wiednio podjęte interwencje i leczenie oraz wdrożenie działań 
rehabilitacyjnych od najmłodszych lat może w znacznym stop-
niu opóźnić rozwój choroby, złagodzić jej objawy, a tym samym 
poprawić komfort życia pacjenta i jego bliskich.

Choroba dziecka wpływa na zaburzenie dobrostanu psychicz-
nego zarówno jego, jak i rodziny. Istotne jest wypracowanie 

44



45

Dystroϔia mięśniowa Duchenne’a – rola pielęgniarki w opiece nad pacjentemDanuta Pulik i wsp.

prawidłowych mechanizmów obronnych, które pomogą dziec-
ku poradzić sobie z chorobą. Rodzice powinni wyrażać akcep-
tację w stosunku do swojego chorego dziecka, wzmacniać jego 
wiarę w siebie i w swoje możliwości.

Ważnym aspektem w leczeniu DMD jest wsparcie społeczne. 
Ułatwia ono zmagania z codziennymi trudnościami, które wyni-
kają z wystąpienia przewlekłej, postępującej choroby u dziecka. 
Rozbudowany schemat pomocy formalnej znacznie poprawia 
komfort życia chorej osoby, rodziny oraz osób z najbliższego 
otoczenia. Wzrost poziomu wiedzy wśród społeczeństwa przy-
czynia się do zwiększenia zakresu pomocy nieformalnej.

Rola pielęgniarki w przypadku pacjentów z dystroϐią mięśnio-
wą jest bardzo istotna. Pielęgniarka przede wszystkim pełni 
rolę edukacyjną. Pacjent, a także jego rodzina powinni być poin-
formowani o istocie choroby, przyczynach, leczeniu, rokowaniu, 
grupach wsparcia oraz możliwości uzyskania pomocy ϐinanso-
wej. Ważnym aspektem jest przekazanie informacji rodzinie, 
jak należy przygotować mieszkanie dla chorego, na co zwrócić 
szczególną uwagę, jaki sprzęt i typ łóżka będzie wymagany dla 
poprawy zdrowia, sprawności i komfortu pac jenta. Powinna 
ona także pełnić rolę opiekuńczą względem chorego. Bardzo 
ważna jest obserwacja pacjenta dotycząca występowania obja-

wów zagrażających życiu, takich jak: zadławienie się, możliwe 
powikłania oddechowe i krążeniowe czy pomiar podstawo-
wych parametrów życiowych. Obowiązkiem pielęgniarki jest 
pomoc pacjentowi przy złożonych, a w miarę postępu choroby, 
podstawowych czynnościach dnia codziennego, zachęcanie 
oraz nadzorowanie pacjenta przy wykonywaniu ćwiczeń ogól-
noustrojowych i oddechowych, zapewnienie choremu możliwie 
jak najlepszego komfortu i opieki. Ważne jest zapewnienie pa-
cjentowi wsparcia oraz motywowanie go do nauki, rehabilitacji 
i podtrzymywania kontaktów interpersonalnych.
WēĎĔĘĐĎ
Dystroϐia mięśniowa Duchenne‘a jest chorobą rzadką, a liczba 
dostępnych informacji w zakresie opieki nad pacjentem z tym 
schorzeniem niewielka. Posiadana przez pielęgniarki wiedza 
oraz ich rola w zakresie sprawowanej nad chorym i jego rodzi-
ną opieki jest istotna. Opiekunowie dziecka wymagają wszech-
stronnej pomocy nie tylko medycznej, ale również ϐinansowej, 
edukacyjnej czy wsparcia społecznego. Niniejsza praca może 
posłużyć jako źródło podstawowej wiedzy na temat choroby 
oraz metod postępowania na różnych etapach jej rozwoju.
Źródło ϔinansowania: Praca sϔinansowana ze środków własnych autorek.
Konϔlikt interesów: Autorki nie zgłaszają konϔliktu interesów.
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