Pflegerische Unterstiitzung

Klient: DiGeorge-Syndrom (22q11.2-Deletionssyndrom)
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Zsammenfassung



Vorstellung der Klientin

Kurzprofil Medizinische Diagnosen (ICD-10)

“ 4Jahre, 11 Monate Hauptdiagnose: D82.1 DiGeorge-Syndrom (22q11.2-Deletion)

Weiblich Nebendiagnosen

Geschlecht

Q20.1 Double Outlet Right Ventricle(DORV) - Q22.0 Pulmonalatresie

m é’(fcfﬁs(:g;ﬁer +4 Kardial /Herz- +Ventrikelseptumdefekt ( VSD)
Kreislauf-System Q28.88 Multifokale Lungenversorgung (MAPCASs)

Einrichtung HPK St. Christophorus 127.0 Hochgradige pulmonale Hypertonie

Allein / Kleingruppen Sonstige K56.6 Zn Nekrotisierende Enterokolitis
Sozialverhalten (NEC) mit Stoma-Anlage

Kommunikation: nonverbal — Zeigegesten, Gebdrden, Bildkarten
Sprachverstdndnis laut logopadischem Befund nicht altersgemdaf3

F80.1 Expressive Sprachstorung - F83 kombinierte umschriebene
Entwicklungsstorungen

Entwicklung
Eher zuriickhaltend




02 | Erkrankungsbild: DiGeorge-Syndrom

Definition: Primarer Immundefekt durch Mikrodeletion 22q11.2
— fehlerhafte Entwicklung der 3. + 4. Schlundtaschen in der Embryonalphase
= beeinflust Thymus, die Nebenshilddriisen, das Herz-Kreislauf-System und Teile des Gesichts

Imm:.ln- Herzfehler Gaumen & Entwicklungs-
schwiche Schlucken stérung

Motorik, Sprache,

Endokrine
Stérungen

Hypoparathyreoidis

Dysphagie, naselnde mus durch die

T-Zell-Defekt LZ':'ZZ';‘ZUVUigedDeSRV Sprache durch Kognition — Fehlbildung der
durch . VeD vermindert,e Fehlbildungen / erschyverte soziale + Nebenschilddriisen
Thymu"shypopla5|e Belactbarkeit muskulire schullsche — Hypokalzamie,
- erhoht“e‘ . el ’ Hypotonie Integration Tetanie
Infektanfalligkeit midbarkeit (Muskelkrampfen )-

Risiko

Besonders ist jedoch, dass die klinischen Symptome von Person zu Person unterschiedlich sind.



02 | Praxisabgleich — Theorie vs. Beobachtung bei X

v

Ubereinstimmungen (theoriekonforme Beobachtungen)

Sprachentwicklung

Expressive Sprachverzégerung bestatigt - nonverbale Kommunikation -
logopadischer Befund

Herzfehler & Erschopfung

Herzoperationen in der Vorgeschichte

RV-PA Conduit (Teil-Korrektur 02/2025)

Medikationsplan zur Entlastung des Herzens (Sildenafil/Macitentan/ Metoprolol )
tagl. Mittagsschlaf, Blasse

Immunschwiche

Im Sauglingsalter: schweren septischen Schock (eine lebensbedrohliche Reaktion
des Korpers auf eine schwere Infektion )mit Nekrotisierende Enterokolitis

Postoperative Pneumonie mit Pleuraerguss 2025

/\ Abweichungen / Besonderheiten

+ Positive Abweichung

Endokrine Situation: Kein Nachweis von
Tetanie-Anfallen; keine Kalzium-Substitution im
Medikamentenplan

Phdnotyp

Keine sichtbaren Gesichtsdysmorphien oder
Gaumenspalte, aber funktionelle orofaziale
Einschrankungen (offener Mund)



n Pneumonieprophylaxe

Risikofaktoren (Herleitung) Padagogisch-pflegerische MaBhahmen

Atemtraining (LISA-Prinzip— (Lunge In spielerisch

T-Zell-Defekt

Atmosphire))
Erreger konnen ungehindert in die Atemwege gelangen. Seifenblasen / Wattepusten (PEP-Atmung) — spielerische
Anamnese: Postop. Pneumonie mit Pleuraerguss 02/2025 Lungenbeliiftung ohne Zwang
Muskulare Hypotonie Sekretmanagement
Geschwachter HustenstoB — Sekretretention — bakterieller Ausreichende Flussigkeitszufuhr + leichte Bewegung (Spaziergange)
Nahrboden unter Beachtung der Belastungsgrenze
Kardiopulmonale Situation Beobachtung & Reaktion

DORV + hochgradiger Lungenhochdruck = Exsudatbildung in
den Alveolen  (durch eine Entziindung Flissigkeit in den Sofortige MaRnahmen bei: Zyanose (blaue Lippen), Dyspnoe, Fieber
kleinen Lungenblaschen ansammelt)



04 Aspirationsprophylaxe

04 | Aspirations- und Sturzprophylaxe

05 Sturzprophylaxe

Risiken

» Orofaziale Hypotonie: Myofunktionale Stérung, hypotone
Zungenruhelage — Dysphagie-Neigung

» Kardiogene Fatigue: Ermiidung beim Essen — nachlassende
Schluck-Koordination besonders am Mahlzeitenende

MaRnahmen
» Aufrechte Sitzposition 90°, ruhige Atmosphare
» Pacing: kein Hamstern, langsames Essen

» Mahlzeit unterbrechen bei: Blasse, Unruhe, verlangsamtem
Kauen

Risiken

» Synkopen-Risiko: Pulmonale Hypertonie + kardiale Situation
— zerebrale Hypoxie unter Belastung
— unkontrollierte Stirze

» Motorische Unsicherheit: Gelegentliche Stiirze, eingedrehte
Fu3stellung + muskulare Hypotonie

MafRnahmen

» Belastungssteuerung: Sofortige Ruhepause bei Dyspnoe,
Blasse, Schwitzen

» Sichere Umgebung: Stolperfallen beseitigen (Teppichkanten,
Spielzeug)

» Spaziergange: Festes Schuhwerk, ebene Wege
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Hinweis: Zur sprachlichen Unterstiitzung und Fachterminologie wurden Ki-gestiitzte Ubersetzungstools verwendet.
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