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ABSTRAKT

Disertacni prace se zamétuje na problematiku kvality zivota déti a pecujicich osob
sonemocnénim  spinalni muskularni  atrofie (SMA), zavaznym  progresivnim
a nevylécitelnym onemocnénim, problematiku socialni prace s rodinou, kde se vyskytuje
toto onemocnéni. Popisuje etické aspekty pomoci rodindm s SMA a zavazna rozhodnuti
v souvislosti s nutnosti pfipojeni na umélou plicni ventilaci.

Spinalni muskularni atrofie je onemocnéni motoneuronu, tj. onemocnéni neuront,
které¢ odpovidaji za védomé pohyby svalli, jako napt. béhani, pohyby hlavy a polykani.
Vyskyt v populaci je ptiblizné 1 novorozenec na 6000 narozenych a asi 1 osoba ze 40
0sob je pfenaseCem této nemoci. SMA postihuje vSechny kosterni svaly, tzv. proximalni
svaly jsou Casto postiZzeny nejvice.

Jedinec je v ur¢ité fazi zivota — dle stupné a typu postizeni — odkazan na mechanicky ¢i
elektricky vozik, v mnoha piipadech na umélou plicni ventilaci a trvalou 24 hodinovou
pomoc druhé osoby. Rodiny fakt zavazného progresivniho a nevylé€itelného onemocnéni
pfijimaji rGznymi zpasoby. Disertacni prace reflektuje vniméni kvality Zivota samotnych
déti a pecujicich osob, prispiva k vytvoreni podkladi pro organizaci multidisciplinarniho
tymu odbornikli za Ucelem terapeutické intervence, kteti jsou schopni dit¢ a jeho rodinu
doprovazet.

Svétova zdravotnickd organizace (WHO) definuje paliativni péci jako ,,zlepSovani
kvality zivota pacientti, kterym celi Zivot ohrozujici onemocnéni, a jejich rodindm
prostfednictvim prevence a zmirnéni utrpeni véasnou diagnostikou a 1é¢bu bolesti a dalsi
problémy, at’ uz fyzicke, psychickeé, socialni a duchovni.* Paliativni péce rodiny pfipravuje
na tyto situace a méla by byt poskytovana spolu s tim, pro jaké moznosti 1é¢ebnych
postupi se rodiny rozhodnou.

Diserta¢ni prace je ucelenym informac¢nim podkladem k podpofe déti s postizenim
SMA a rodin v rané péci v Ceské republice, dale pak v inkluzivnim procesu pedagogické

integrace- inkluze do majoritni spolec¢nosti.



ABSTRACT

The scope of this dissertation focuses on issues related to the quality of life of children
suffering with spinal muscular atrophy (SMA) and their carers and the associated social
impact on families affected by this progressive and incurable disease. It describes ethical
aspects of help to families with SMA and serious decisions in relation to the need to
connect to artificial ventilation.

Spinal Muscular Atrophy — SMA is a motoneuron disease i.e. disease of neurons,
which are responsible for conscious movements of muscles e.g. running, head movement
and swallowing. The prevalence is approximately 1 newborn for 6000 live births and
approximately 1 person of 40 people is the carrier of the disease. SMA affects all the bone
muscles i.e. proximal muscles are often affected the most.

Everyone affected is in some point in life, depending on stage and type, reliant on
mechanical or electrical wheelchair, in many cases also on artificial ventilation and
permanent 24hr care.

Families affected by this illness accept the fact of this progressive and incurable illness
differently, this dissertation reflects upon such different perceptions on quality of life of the
affected children, the carers. It forms a contribution in building a foundation for organising
multi-discipline teams of experts with sole purpose of therapeutical interventions, to
support the child and his/hers family.

The World Health Organization (WHO) defines palliative care as “improving quality
of life of patients facing life-threatening illnesses, and their families, through the
prevention and relief of suffering by early identification and treatment of pain and other
problems, whether physical, psychological, social or spiritual.” Palliative care prepares
families for these situations and should be provided along with whatever treatment options
families choose.

This dissertation is a comprehensive information base to support children affected by
SMA and their families in early care in Czech Republic and in the process of inclusive

educational integration into mainstream society.
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1. VYMEZENI, DIMENZE A MERENI KVALITY ZIVOTA

1.1 Vymezeni kvality Zivota

V soucasné dobé muizeme sledovat vyrazny narist zajmu o Kkategorii kvalita Zivota
(QOL) osob s postizenim, zavislych, seniort, chronicky nemocnych i bézné populace. Tento
trend reflektuji vSechny védni obory (filozofie, sociologie, psychologie, pedagogika,
medicina aj.), jejich uhel pohledu, tedy i teoretick¢é vymezeni, co vlastn¢ kvalita zivota
znamena, jaké oblasti zahrnuje a jakymi metodami ji 1ze méfit, se velmi lisi (Pipekova, 2006).

Autori Hartl, Hartlova pojem kvalita zivota (quality of life) chapou jako vyjadieni pocitu
zivotniho Stésti. K nejobecnéj$im znaklim patii sobéstacnost pii obsluze vlastni osoby
a pohyblivost. Psychologicky vyznam pojmu uvadéji jako miru seberealizace a dusevni
harmonie, ¢ili miru Zivotni spokojenosti a nespokojenosti. V sociologickém vyznamu je
kvalita Zivota chapéana jako ,,pocit a zivotni Uroven specialnich skupin jako jsou stafi lidé,
pfislusnici etnickych a jinych minorit ¢ili hledisko jejich nutnosti volby* (Hartl, Hartlova,
2000).

Michalik zduraziuje akcent propojenosti vnimani kvality Zivota pacientl a zaroven
pecujicich osob a poukazuje na fakt, Ze zejména u tézSich forem zdravotniho postiZeni
dochazi k vyraznym zméndm v moZnostech plnohodnotné tucCasti na vefejném Zivoté
I soukromych aktivitach (Michalik, 2011).

Podle svétové zdravotnické organizace je kvalita zivota to, jak Cloveék vnima své
postaveni v zivoté v kontextu, ve kterém zije, a ve vztahu ke svym cilim, ocekavanim,
Zivotnimu stylu a zajmam (Miihlpachr, 2005, s. 11).}

KFivohlavy cituje definici od Bergsmana a Engela, ktefi nastinili rozsah pojmu kvalita
zivota takto: ,,Kvalita je soud (chépano v logickém smyslu slova), jde o subjektivni soud
(Gsudek). Ten je vysledkem porovnéani a zvaZzovani vice hodnot. Kvalita sama je hodnotou, je
zazitkovym (experiencialnim) vztahem, reflexi (vysledkem zamysleni) nad vlastni existenci.
Je nesourodym srovnanim a motivaci (hybnou silou) ziti“ (Ktivohlavy, 2002, str. 86).

Ve zdravotnictvi, které vztahuje kvalitu Zivota ke zdravi a nemoci, se pocet praktickych

aplikaci neustale zvySuje. S kategorii kvality zivota se pracuje v dlouhodobych vyzkumech

1 . o . L. .. . vi . . .
WHO definuje kvalitu zivota jako ,,jedincovu percepci jeho pozice v zZivoté v kontextu své kultury a hodnotového systému

a ve vztahu k jeho cilim, o¢ekdvanim, normam a obavam®. Jedna se o velice Siroky koncept, multifaktorialné ovlivnény

jedincovym fyzickym zdravim, psychickym stavem, osobnim vyznanim, socialnimi vztahy a vztahem ke klicovym oblastem

jeho zivotniho prostiedi.



prezivani pacientil, v klinickych vyzkumech ovétujicich nové 1éCebné postupy a nové I€ky,
ale téz pii standardni 1é€bé chronickych a velmi vaznych onemocnénich. Velmi naléhaveé pak
vystupuje do poptedi tato kategorie v ptipadech, kdy kurativni 1é¢ba uz u nemocnych déti
a mladistvych nezabird a blizi se konec jejich Zivota, je tfeba velmi citlivé peCovat o umirajici
déti a zvazovat jejich kvalitu zivota, doprovazet je paliativni péci (Bradly, Varni, Hinds,
2003).2 Jedna také o pacienty s onemocnénim spinalni svalové atrofie riizného typu podle
rychlosti progrese, je tedy velmi dilezitd a potfebna paliativni péce a doprovazeni celé rodiny.

Pojem kvalita Zivota ve vztahu ke zdravi (health-related quality of life; HRQOL)
vymezuje tu ¢ast kvality Zivota, kterd je primdrné ur¢ena uréovéana zdravim jedince a které
muize byt ovlivnéna i klinickymi intervencemi. S nastroji méficimi HRQOL svych klientt
a pacientd nejcastéji pracuji klinickd a socidlni zafizeni, nebot’ to piinasi cenné poznatky
0 kvalité 1écebné ¢i socialni péce. Pokud se ptidrzime ptedpokladu, Ze pojeti kvality Zivota je
SirSi, neZli klasické pojeti zdravotniho stavu, miZeme jiz existujici HRQOL testy
snadno aplikovat na pomérné Sirokou $kalu diagndz a onemocnéni a snazit se vyvinout jejich
generickou podobu, vyuzitelnou i u populace bez jakychkoli zdravotnich limitaci. Snahou ve
vyvoji testovacich nastroji HRQOL proto nadale zlstava objevit metodu natolik univerzalni
a pfesto vycerpavajici, kterou by bylo moZzno aplikovat na jakykoli vzorek populace bez
omezeni. Zatimco je hodnoceni kvality zivota souvisejici se zdravotnim stavem v mnoha
medicinskych 1 socidlnich oborech zaméfenych na dospélé jiz delsi dobu zavedeno,

Vv pediatrickych oborech a v pedagogickych vyzkumech neni ptilis casté (Hajkova, 2008).

1.2 Méreni kvality Zivota

Kvalitu Zivota lze v zdsadé hodnotit na zdkladé objektivnich a subjektivnich pfistupi,
piicemzZ nejpodstatnéjSim je subjektivni hodnoceni nemocného, tak jak sdm vnima vlastni
zdravotni situaci vcetn¢ schopnosti svého sebeuplatnéni v pracovnim, rodinném i socialnim
prostiedi. K hodnoceni kvality Zivota u nemocnych jsou pouzivany dotazniky kvantifikujici
dopad nemoci na b&zny Zivot nemocného formalizovanym a standardizovanym postupem.

V praxi je vytvorena cela tada dotaznikli k zjisStovani kvality Zivota, pfiCemz jejich

2 Paliativni pé&e je komplexni, aktivni a na kvalitu Zivota orientovana pé&e poskytovana pacientovi, ktery trpi
nevylécitelnou chorobou v pokrocilém nebo terminalnim stadiu.
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psychometricka vypovédni hodnota a spolehlivost byly testovany podle soucasnych standarda
,mé&feni zdravi“(Mares, 2006).3

Pro zajimavy piechled definic, které se snazi vymezit oblasti, jeZ jsou specifické pro
kvalitu zivota souvisejici se zdravotnim stavem, uvedeme nekolik nasledujicich.

Zéakladem definice u Lindstroema, Kohlera (1991) je zabyvat se Celkovym bytim
(souhrnné existence) — jedince nebo skupiny, které zahrnuje fadu pozitivnich aspektii zdravi.
Zajimavym pfistupem se zabyvaji Varni, Burwinkle, Seid a kol. (2003), kdy je pro né velmi
dulezité fungovani — zahrnuje fungovani somatické, emocni a socialni, jakoz i plnéni uréité
role. Obsahuje tzv. multidimenzionalni konstrukt, ktery tyto tfi hlavni oblasti obsahuje.
Fungovani a jeho subjektivni hodnoceni u Grahama, Stevensona a Flynna (1997) byva
obvykle definovano jako jedincovo subjektivni hodnoceni kvality fungovani a s nim
spojena spokojenost a nebo distres.

Dal$im zajimavym pfistupem vztazenym k hodnoceni kvality Zivota je u Stranda, Russela
(1997), je zakladem definice objektivni i subjektivni hodnoceni vlivu nemoci.

Ptistupt a pohledu je celé tada, prehledové jej velmi kvalitn€ zpracovala skupina badatelti
v tymu E. Davisové (2006, s. 315) a pozoruhodné jej doplnili autofi Mare§ a kol. (2006,
s. 30).

Tym C. Lambové a A. Pedenové poukazuje ve své studii na to, Ze pro zucastnéné
participanty je velmi diilezité byt naprostou soucasti majoritni spole¢nosti, vystudovat béZznou
zakladni, stfedni a vysokou Skolu, mit praci, napf. na Castecny Uvazek a také Castené
z domaciho prostiedi, mit pfatele, navstévovat kulturni a sportovni akce, coz vyzaduje

dostatecné a duisledné odstranovani architektonickych bariér (Lamb a Peden, 2008).

1.2.1 Dokumenty o pravech ditéte a zdravotné postiZenych

Deklarace prav ditéte

Vyznamny dokument Deklarace prav ditéte z r. 1959 jiz v avodu uvadi, ze ,,dité pro
svou télesnou a duSevni nezralost potiebuje zvlastni zaruky, péci a zvlastni pravni ochranu
pied narozenim i po ném®. V Zasad¢ 5 pak piimo zdiraznuje, ze ,,Ditéti, které je fyzicky,
duSevné nebo socialné postiZzeno, se poskytuje zvlastni zachazeni, vychova a péce, jak to

vyZaduje jeho zvlastni postaveni.«’

® Po resersi dostupnych vyzkumii v oblasti kvality Zivota déti a mladistvych uvadime konkrétni pouziti dotaznik
kvality zivota déti u neuromuskularni onemocnéni PedsQL — Neuromuscular modul v kapitole 6.

* Deklarace prav ditste. 1959.
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Umluva o pravech ditéte

Umluva o pravech ditéte, podepsana v Ceské republice 30. 9. 1990, nabyla G&innosti
6. 2. 1991, uvadi vycet zakladnich prav ditéte. Ceské republika je pak vazana touto Umluvou
od 1.1.1993. V Umluvé ¢&l. 23 se uvadi: ,,Kazdé dité ma pravo na Zivot a déti s postizenim
pravo na zvlastni zachazeni, vzdélani a péci. ,,Télesné postizené dité ma pozivat plného
aradného Zivota v podminkach zabezpecujicich distojnost, podporujicich sebedtivéru
a umozitujicich aktivni icast ditéte ve spole¢nosti.*

Déle pak Umluva pfiznava pravo postizeného ditéte na zvlastni péci, v zavislosti na
rozsahu existujicich zdrojii. Podporu a zabezpe€eni opravnénému ditéti a osobam, které se
0 n¢ staraji, poZadovanou pomoc odpovidajici stavu ditéte a situaci rodi¢t nebo jinych osob,
které o dit¢ pecuji. Zdiraziuje uznavani zvlastnich potieb postizeného ditéte, tak aby
pomoc byla poskytovana podle moZznosti bezplatng, s ohledem na finan¢ni zdroje rodi¢ nebo
jinych osob, které se o dité staraji, a byla urCena k zabezpefeni ucinného pristupu
postiZeného ditéte ke vzdélani, profesionalni piipravé, zdravotni péci, rehabilitacni péci,
pripravé pro zaméstnani a odpocinku, a to zpiisobem vedoucim k dosaZeni co nejvétSiho
zapojeni ditéte do spolefnosti a co nejvétsSiho stupné rozvoje jeho osobnosti, véetné jeho
kulturniho a osobniho rozvoje (Umluva ¢&l. 23).

Staty uznavaji pravo kazdého ditéte na Zivotni Uroven odpovidajici fyzickému,
mentalnimu, duevnimu, moralnimu a socialnimu rozvoji ditéte (Umluva &l. 27).

Napliovani prav ditéte je pravnim zavazkem, ktery mizZe byt pro mnohé smluvni staty
dlouhodobym procesem. Je vSak také procesem, ktery vola po aktivnim zapojeni spolecenstvi,
rodin, nevladnich neziskovych organizaci a samotnych déti pii uvadéni obecnych pravnich
ustanoveni Umluvy do zivota vSech déti. Ve vyzvé se uvadi, ze ,, Vtomto procesu maji
primyslové zemé — v ramci mezinarodni spolupriace — odpovédnost nastavit podminky,
ve kterych se déti mohou plné téSit ze svych prav. Opravdovou vyzvou je zajistit, aby duch
Umluvy a jejich ustanoveni byl protkan politikou a Gstavami vsech narodd, zajistujicich
détem prvni vSeobecnou listinu prav ditéte v déjinach““(David, 1999).

Jifi Dunovsky uvadi, Ze ,,Umluva o pravech ditdte reaguje na poznani vyvoje ditéte, jeho
potieb a pozadavkul ve snaze byt vSem détem s ohledem na jejich geografickou polohu, situaci
jejich narodd, jejich ekonomické, kulturni, nabozenské, politické a vlastné obecné lidské

podminky jednotnou ¢i sjednocujici normou spolec¢enského a pravniho zajiSténi jejich

® Umluva o pravech ditéte. 1989.
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nejlepSiho zajmu a prospéchu. Svétova deklarace ditéte je tak vyzvou a ndvodem, jak dat

v v v s , s s v oveer . 6
vSem détem svéta tato stejnd prava a stejné Sance, at’ uz ziji kdekoliv.

1.2.2  Umluva na ochranu lidskych prdv a diistojnosti lidské bytosti v souvislosti s aplikaci

biologie a mediciny

V &lanku 16. této Umluvy se zdiraziiuje, Ze:,,Védecky vyzkum na ¢lovéku lze provadst

pouze tehdy, pokud jsou splnény vSechny nasledujici podminky:

I.  k vyzkumu na ¢lovéku neexistuje zadna alternativa srovnatelného Géinku,

ii. rizika vyzkumu, kterym by mohla byt vystavena doty¢na osoba, nejsou netimérné
vysoka vzhledem k moznému prospéchu z vyzkumu,

iii.  vyzkumny projekt byl schvalen pfislusnym organem po nezavislém posouzeni jeho
védeckého ptinosu véetné zhodnoceni vyznamu cile vyzkumu a multidisciplindrniho
posouzeni jeho etické piijatelnosti,

Iv.  osoby zapojené do vyzkumu byly informovany o svych pravech a zarukach, které

zékon stanovi na jejich ochranu,

Nezbytny souhlas podle ¢lanku 5 byl dan vyslovné, konkrétné, a je zdokumentovan.

Takovy souhlas lze kdykoliv svobodné odvolat.”

1.2.3  Umluva OSN 0 prdvech osob se zdravotnim postifenim

Velmi vyznamnym dalS§im krokem v integraénim procesu bylo 6. 12. 2006 podepsani
Umluvy OSN o privech osob se zdravotnim postizenim, kde je zdiraznéno: ,ze
problematika zdravotniho postiZeni je vyvijejici se proces a ze zdravotni postiZzeni vznika
interakci mezi osobami se zdravotnim postizenim a bariérami v pfistupu a zivotnim
prostedi, které brani jejich plné a efektivni ucasti ve spolecnosti rovnocenn¢ s ostatnimi.*®
12. 2. 2010 byla ve Sbirce mezinarodnich smluv pod ¢islem 10/2010 vyhlasena

Umluva o pravech osob se zdravotnim postiZenim. Umluva chrani osoby se zdravotnim

postizenim pied vSemi druhy diskriminace a pokryva obcanska, politicka, ekonomicka,

® DUNOVSKY, Jifi. Umluva o pravech ditéte a prava déti v Ceské republice in: Sbornik Détska préava v praxi.
Ceské Budgjovice: ZSF JCU, 2002.

" Umluva na ochranu lidskych prav a distojnosti lidské bytosti v souvislosti s aplikaci biologie a mediciny.
2001.

® Umluva OSN o pravech osob se zdravotnim postiZenim. 2006,
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socidlni a kulturni préava. Zavazuje smluvni strany nejenom k pfijeti zakoni a nafizeni
dodrzujici tento princip, ale také k zajisténi toho, aby v praktickém Zzivoté dochéazelo k lepsi
integraci-inkluzi zdravotné postizenych lidi do spole¢nosti.

Ustava Ceské republiky v ¢l. 10 stanovi, Ze vyhlagené mezinarodni smlouvy, k jejichz
ratifikaci dal Parlament souhlas a jimiZ je Ceska republika vazana, jsou souéasti pravniho
fadu; stanovi-li mezinarodni smlouva néco jiného nez zakon, pouzije se mezinarodni smlouva.

Utelem Umluvy je prosazovat, chranit a zajistit plné, efektivni a rovné uZivani viech
lidskych prav a zékladnich svobod osobami se zdravotnim postizenim a prosazovat jejich
prirozené dustojnosti. V ¢l. 7. Je uvedeno, ze: ,,déti se zdravotnim postiZenim maji pravo
svobodné vyjadrit své nazory na vSechny zalezitosti, které se jich tykaji a jejich ndzortim ma
byt dana odpovidajici vaha v souladu s jejich v€kem a dospélosti, rovnocenné s ostatnimi
détmi, a maji mit pravo na zajisténi asistence k realizaci tohoto prava, vhodného k jejich véku

a zdravotnimu postizeni.*

1.2.4 Zdkon ¢ 198/2009 Sb., o rovném zachdzeni a pravnich prostiedcich ochrany pied

diskriminaci /tzv. Antidiskriminacni zakon/

Rok 2009 pfinesl, pro lidi se zdravotnim postiZzenim dv¢ zcela mimotadné udélosti. Tou
prvni bylo schvéleni zdkona ¢. 198/2009 Sb., o rovném zachéazeni a pravnich prostfedcich
ochrany pted diskriminaci, druhou pak ratifikace Umluvy o pravech osob se zdravotnim
postizenim. Oba tyto dokumenty vytvafeji zaklad pro zrovnopravnéni postave osob se
zdravotnim postiZzenim ve spoleénosti.9 Je vyzvou na poli odborné prace s osobami

S postiZzenim zasadit se o akceptovani tohoto zakona a uvadéni v praxi.

1.3 Dité s télesnym postiZenim

1.3.1 Vymezeni télesného postizeni

Télesné postizeni je vymezeno jako pfetrvavajici nebo trvalé napadnosti v pohybovych
schopnostech se stdlym nebo znacnym vlivem na kognitivni, emocionalni a socidlni vykony
(Gruber, Lendl 1992).

Zakladnim symptomem télesného postizeni je poruseni motoriky, a to jak z hlediska

kvalitativniho, tak kvantitativniho. U télesné postizenych se jednd o viditelné postizeni

® ZAKON C. 198/2009 Sb. o rovném zachézeni a o pravnich prostiedcich ochrany pied diskriminaci a 0 zméng
nékterych zakonda. 2009.
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dolnich ¢i hornich koncetin. Télesna postizeni mohou byt vrozena — kongenitalni nebo
ziskana.

Vitkova (2004) chépe telesné postizeni jako vady pohybového a nosného ustroji,
tj. kosti, kloubd, svali i $lach a cévniho zasobeni, jakoz i poskozeni nebo poruchy nervového
ustroji, které se projevuji porusenou hybnosti. At uz tato postizeni vznikaji na zaklad¢
dédiénosti, nemoci nebo trazem.

Zdravotni postizeni miizeme chéapat jako naro¢nou Zzivotni situaci, protoze dlouhodobé
pusobi na jedince zatézujicim vlivem, zvySuje stres, zhorSuje jeho kazdodenni situaci,
zpusobuje fadu konfliktl, z nichz nékteré jsou pro postizeného nefeSitelné (napt. Zivotni

ambice proti redlnym moZzZnostem, limitovanym postizenim) a zpisobuje fadu frustraci.

1.3.2  Vliv postiZeni na vyvoj a formovdani osobnosti postiZeného jedince

Piedevsim je osobnost podminéna biologicky a to tim, Ze psychické jevy jsou zakotveny
V organismu a jsou projevem c¢innosti nervové soustavy. Odtud pak prameni jedine¢nost
psychiky urcitého jedince (napt. zakladni charakteristiky temperamentovych vlastnosti jsou
pfimo zavislé na typu ¢innosti vyssi nervové soustavy). Tim spise pak hraje biologicky faktor
roli u postizeného jedince. Dalsi vliv v této oblasti ma geneticka vybava jedince, ktera
ovliviiuje fadu podstatnych charakteristik psychiky. Svou tlohu ma rovnéz celkovy télesny
vzhled jedince, protoze hraje mimotadné dulezitou ulohu v socialnich vztazich, které mohou
byt osobni pfitazlivosti nebo odpudivosti ditéte silné poznamenany. Napt. snizeny svalovy
tonus, jiz progresivni ochablé svalstvo u pacientii se spinalni svalovou atrofii — reakce
a pohyby, padajici hlava nebo celkové fyziologicky narusené télesné proporce mohou
zpuisobovat negativni vnimani u okoli a byt zatézujicim faktorem v socialni komunikaci
postizeného.

Druhym podstatnym vlivem pro formovéni osobnosti je faktor socidlni. Clovék se jako
skutecné lidska osobnost vyviji az praveé v kontaktu s ostatnimi lidmi, pfedev§im v nejuzsi
roding, kde rodice podstatné ovliviiuji jeho budouci, formujici se osobnost. Rodice a ostatni
lidé kolem ditéte plisobi nejen tim, co ditéti védomé predavaji, (ptikazy, zékazy, informace),
ale 1 svym vztahem k ditéti. Mimotfadny vyznam ma také mnozZstvi a kvalita podnétt, které na
dité v socialnim prostiedi plisobi.

Velmi podstatnym faktorem, ktery ovliviiuje vyvoj osobnosti ¢lovéka je také jeho vlastni
aktivita, jeho reakce na okolni svét, na vztahy, jeho vlastni ¢innost, vyvolavajici odezvu
okoli, jeho prozivani vlastni Cinnosti i1 toho, jak na ni okoli reaguje. Tento faktor piispiva

podstatnou mérou k sebeuvédoméni, k formovani predstavy o sobé, sebehodnoceni apod.
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Hraje zde samoziejm¢é roli nejen to, co ¢lovek konkrétné de¢la, ale i to, jak své vlastni aktivity
a reakce na né z okoli interpretuje, jaky vyznam ptiklad4. Prozivani a interpretace vlastni
¢innosti mize mit za urcitych okolnosti i velmi negativni vliv na dalsi vyvoj osobnosti ditéte

(Kocova, 2010b; Vagnerova, 2003).
1.3.3 Psychologicka hlediska v péci o déti se zdravotnim postiZenim
Proces vyrovnani se Se zdravotnim postizenim ditéte

Jsou znamy techniky, kterymi se ¢lovék obecné vyrovnava s narocnou zivotni situaci.
Tyto techniky samoziejmé pouziva i postizeny, a i kdyz dusledky téchto technik na osobnost
mohou byt leckdy piekryty postizenim, jsou pficitany vlivu postizeni, ¢ili mohou byt
povazovany za vice ¢i mén¢ zakonity sekundarni disledek primarniho postizeni. Proto je
nutné rozlisit, co je v reakcich postizeného skute¢né dano postizenim a co je spise disledkem
ur¢itého zplsobu, jakym se postizeny vyrovnava se svym postizenim.

Kiibler-Rossové model, znamy téZ jako pét fazi smutku ¢i pét fazi umiréni, byl poprvé
zaveden v roce 1969 americkou psycholozkou Elisabeth Kiibler-Rossovou v jeji knize
On Death and Dying. V této praci navrhla pét stadii zarmutku, jsou to: popirani, hnév,
vyjednavani, deprese a piijeti. Obecné plati, Ze jednotlivci zaziji vétSinu z téchto fazi, poté, co
byl konfrontovan s realitou jejich bliZici se smrti 1 kdyZ nemusi byt v citovaném potadi. Totéz
prozivaji pozustali (Kiibler-Ross, 1969).

Vétsina technik, pouzivanych pro feSeni naro¢nych zivotnich situaci, je odvozena ze dvou
zakladnich reakci, které mizeme pozorovat nejen u €loveéka, ale i na nizsich vyvojovych
urovnich. Jednou reakci je pfima agrese, feSeni Gtokem cili reakce aktivni. Druha reakce je
spiSe pasivni, anik, znehybnéni. Je jisté, Ze tyto techniky ve své Cisté podobé jsou spiSe
vzéacné, protoze puisobeni spole¢nosti normami piijatelnosti ¢i nepiijatelnosti ur¢itého chovani
pusobi na modifikaci pivodniho impulsu do socialné pfijatelnych forem. Zvlaste je to patrné
Vv piipad¢ agrese, kterd je zpravidla ve své Cisté podobé ve spoleCnosti (alespoil nasi)

nepfijatelnd. Zaroven jsou odmitany 1 pfili§ ziejmé projevy zbabélosti.

1.3.4 Techniky aktivniho i'eSeni

Z technik, odvijejicich se z agrese, neboli technik aktivniho feSeni narocné Zivotni
situace, uved’'me nejprve piima agresivni feseni. Tato nemusi mit podobu ptimého fyzického

nasili, ale vlivem tlaku spole¢enskych norem se mohou ménit na ptijatelnéjsi formy agrese.
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Verbalni agrese — urdzky, nadavky ale také Skadleni, popichovani, jizlivost a ironie.
U postizenych jedinci se mizeme s podobnym chovanim setkat. Zvlasté u télesné
postizenych ziejmé podrazdéné verbalni reagovani pfispiva k obecné rozsifené predstave
0 jejich agresivité.

Agresivita se mize prenést na jiné objekty — na véci, které je mozno kazit, ztracet, nicit,
nebo na jiné lidi — agresivita, kterou nelze vyjadrit naptiklad proti uciteli nebo rodi¢im se
mize obratit vaci spoluzdkiim ¢i sourozenciim, nc¢kdy tieba i vici nezndmym lidem
(v tramvaji apod.). Nékdy se agresivita muze obratit i viéi sobé, zvlasté pokud jedinec sam
sebe vnima jako zdroj frustrace, nebo pokud agresivitu nelze obratit nikam jinam.

Mezi agresivni techniky patii také upoutdvani pozornosti, které¢ je doprovazeno
znaénym egocentrismem. Népadnosti V chovéani, zlobeni u déti, zlozvyky a SaSkovéni.
Néapadné vysouvani sebe sama do popfedi Casto zakryva hlubokou frustraci socidlnich
kontaktl, které jsou ovSem timto zpisobem chovani dale naruSovany. S upoutdvanim
pozornosti se mizeme setkat u deprivovanych déti, kde jde o jeden z charakteristickych znakt
deprivace.

Zvlasté u déti se Casto setkavame s negativismem, ktery souvisi s piedchozi technikou
zvlasté agresivnim sebeprosazovanim. Jedinec neni schopen fesit situaci pozitivné, ale velmi
siln€ potfebuje prosadit sebe sama, takze voli cestu negace. U déti je to v ur€itém vyvojovém
stadiu pfirozeny zpusob potvrzeni vlastniho ja, za nepfiznivych okolnosti vSak muze
ptetrvavat az do dospélosti.

Casto zvlasté u postizenych je hledani vinika vlastni situace (Gasto pod vlivem rodict
postizenych déti, které mohou tento zplisob reagovani détem ptedat). Technika feSeni naro¢né
zivotni situace pak pozlistava v prenaseni vlastnich problému na okoli, ¢imz se postizeny jaksi
vyvazuje zodpovédnosti za své jednani.

Jako vychodisko ze situace, zptisobené vlastni slabosti se nabizi téZ technika identifikace
se siln€jsi osobnosti, skupinou ¢i instituci. Identifikace je jednim z mechanismi socializace,
ktery pomaha ditéti od raného détstvi. V situaci, v niz jedinec citi vlastni slabost ¢i nejistotu,
pak mize identifikace pomahat i v dospélosti. Casto napiiklad pozorujeme piiklon
k nabozenskym spolecenstvim u télesné postizenych.

Mezi aktivni zpusoby feSeni naro¢né zivotni situace patfi také kompenzace jako
technika, ktera pomaha jedinci vyrovnat deficit v jedné oblasti zvySenou vykonnosti v oblasti
jiné. Zvlasté u postizenych jedinci mize presun z4jmi i zvySeni vykont v oblasti, ktera je
mu dostupnd, vyznamnym zpusobem pomoci piekonat omezeni, dand postizenim.

Kompenzacéni rozvoj v ur€ité oblasti je ¢asto povazovan za charakteristickou nebo dokonce
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vrozenou vlastnost lidi s postizenim. Je tu ovSem urcité nebezpeci hyperkompenzace, ktera
muize vést az k patologickému zafixovani na urcity cil a mize zplsobit postizenému dalsi

obtize (Vagnerova, 2003).

1.3.5  Unikové techniky

Unikové zptisoby feSeni naroénych Zivotnich situaci lze obecné charakterizovat jako
rezignaci na dosazeni cile ¢i feSeni situace. Jde tedy o techniky v zasadé pasivni. Nékdy se
muze jednat o pFimy unik z tizivé situace.

Unikovym feSenim je izolace, kdy se jedinec fakticky nebo alespoii vniting uzavira svétu,
ktery ho zranuje. U postizenych jedincl je tato technika casta, v nékterych piipadech vede
k sekundarni introverzi, ktera vznika z obavy ze socialnich kontakti. U télesné postizenych
jedincti, odkazanych na mechanicky nebo elektricky vozik, coz je ve vétsiné pripadl pacienti
se spinalni muskuldrni atrofii, je tato tendence =zesilena 1 wvn&jSimi prekazkami
(architektonické bariéry), které dokdzou velmi intenzivné pfispivat k socidlnimu vylouceni.

Unik mtiZze nabyt i formy uniku do nemoci. Jedinec v nékterych piipadech produkuje
psychosomatické symptomy, které mu poskytuji divod, pro¢ nemulze teSit své problémy,
ptipadné poskytuji nahradni feseni tizivé situace. U této techniky mohou byt pfitomny i prvky
agresivni. Zdiraziiovani obtiZzi mize mit za cil pfipoutdvani pozornosti okoli.

Racionalizace je dal$i unikovou technikou, kterd rezignaci na dosaZeni néjakého cile
»racionalné* vysvétluje, 1 kdyZ zdiivodnéni ¢asto mohou byt velmi iracionalni. Také v tomto
pfipad€ jsou to Casto rodice postizeného ditéte, ktefi mu uz od détstvi zdivodiuji, pro¢
nemuZze nekteré véci délat a Casto, zvlasté v pripade hyperprotektivnich rodict, omezuji dité
vice, nez je nutné.

Mezi unikové techniky fadime regresi — navrat na niz$i vyvojovou uroven chovani,
zpravidla takovou, kde byly potieby jedince uspokojovany zplsobem, ktery mu Iépe
vyhovoval a v soucasnosti se mu toho uz nedostava. Nékdy muize byt také reakci na obtize,
zpusobené ndhlou zménou (napt. onemocnéni, dusevni otfes nebo prudké zmény v puberté).

Do urcit¢ miry bychom mohli napf. objeveni negativismu na vysSich vyvojovych
urovnich rovnéz chépat jako regresivni reakci. U postizeného jedince miize vliv postizeni
vyvolavat v€koveé nepfimetené zpiisoby chovani, napt. zavislost na rodi¢ich i1 v dospé&losti.

Poprieni nebo potlaceni neprijatelné skutecnosti je technika, se kterou se setkavame
V souvislosti se vztahem postizeného k vlastnimu postizeni. Tato technika umoZni
postizenému nepiipustit sobé samému existenci obtizi, 1 kdyZ to samoziejm¢ jeho situaci

nefesi. PotlaCeny problém miZze ale vést k opaénému reagovani. To znamena, Ze potlaceny
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impuls vede k pfehnanému opa¢nému chovani. Vyskytuje se napi. u matek postizenych déti,
které své potlacené nepftijeti ditéte zakryvaji samy pred sebou tizkostlivou péci o n¢. Prave tak
popieni postizeni muze vést u jedince k precitlivélému a nepfiméfenému reagovani na
jakoukoli zminku, kterou si muze vysvétlit jako nardzku na svoje postizeni a vede ke
vztahovacnosti a obtizim v socidlnim kontaktu.

Je obtizné jednoznac¢né hodnotit tyto techniky jako dobré ¢i Spatné vychodisko ze situace
postizeného. Kazda z téchto technik mize za urCitych okolnosti pomoci ¢lovéku vyfesit
alespon docasn¢ jeho situaci, v jiném piipad¢ miize vést az k patologickym dusledkiim. Pro
poznani osobnosti postizeného je dilezité, Ze urCité zpiisoby chovani, piipadné rysy osobnosti
mohou byt pravé vysledkem vice ¢i méné priméfeného pouzivani nékterych technik feSeni

zivotnich situaci, souvisejicich s postizenim (Vagnerova, 2002).

1.3.6 Zdravi sourozenci — jejich vliv a postaveni v rodiné s postizenym ditétem

Stejné tak, jak muze piedstavovat nemoc ditéte zatéZz pro rodice, pusobi i na sourozence.
Sourozenci prozivaji situaci Casto velmi tézce. Je pfirozené, Ze se citi opomijeni nebo na né
7arli. Maji starosti a obavy. Casto trpi pocity méndcennosti, strachu, hanby, hnévu i viny.

Zaroven vSak citi lasku, hrdost, sounaleZitost a maji zna¢nou potiebu ho ochramnovat.
Jde o velmi silné a rozporuplné emoce, se kterymi si nemuseji vzdy védét rady. A navenek se
mohou projevit nevhodnymi zpusoby. Na rodi¢ich je dulezita a nelehka povinnost byt t€mi
vztyénymi prostiedniky mezi okolim a ditétem a také mezi v§emi sourozenci.

Bézné byvaji v rodin¢ sourozenci srovnavani, ale v ptipadé onemocnéni SMA v roding
to neni mozné. Nemocné dité¢ byva casto privilegovano. Zdravé dité si velmi rychle uvédomi
rozdil v piistupu rodict, ale déti umi chapat, Ze kdyz je nékdo nemocny, potiebuje vEétsi péci.
Tak se rozviji i ohleduplnost a ochota pomahat! Na druhé stran¢ ,,dvoji metr® muize byt
dost matouci, miZze se citit nespravedlivé znevyhodnéno. VétSinou dité postupné piijme
dominantné — ochranitelskou roli.

Je dulezité¢ dbat na prirozenost soupereni mezi sourozenci (v tomto piipad¢ za to byva

zdravé dité karano).
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2. NERVOSVALOVE ONEMOCNENI SPINALNI MUSKULARNI
ATROFIE

Spinélni svalové atrofie zahrnuji skupinu geneticky podminénych onemocnéni, jejichz
podkladem je degenerace motorickych bunék prednich rohti misnich, ptipadné¢ motorickych
bulbarnich jader. Postizeni periferniho motorického neuronu se projevuje areflexii, svalovymi
hypotrofiemi, hypotonii, fascikulacemi, fibrilacemi a u chronického postizeni i denerva¢nimi
projevy. Podle véku vzniku, rychlosti progrese, lokalizace maxima postizeni a zpisobu
dédicnosti se rozlisuji proximalni svalové atrofie a distalni spindlni atrofie (Jedlicka 2005).

Proximalni spinalni svalové atrofie S maximem postizeni kofenového svalstva se podle
rychlosti progrese déli na akutni, pfechodnou a chronickou formu.

Spinalni muskulérni atrofie se fadi mezi onemocnéni nervového systému, mezi
tzv. onemocnéni nervosvalova, nebo také nemoci periferniho nervového systému. Centralni
nervovy systém zahrnuje struktury mozku a v miSe nervové drahy. Nervové drihy, tvorené
vlakny, které fidi pohyb, se v mise pfepojuji na dalsi buiiky, motoneurony, ty jsou konkrétné
umistény v tzv. pfednich rozich misnich. Z motoneuront vybihaji vlastni nervova vldkna az
ke svalovym vlaknim, ktera inervuji. To samoziejmé nejsou jediné miSni struktury, ale
k objasnéni SMA jsou podstatné. Od motoneurontt v miSe se obecné hovoii o perifernim
nervovém systému. Krom¢ miSnich motoneuronti tam dale patii nervova vlakna, jez jsou
soucasti perifernich nervill, pak nervosvalova ploténka, kde se vzruchy piepojuji na vlastni
sval, ktery pohyb vykonava. Kterdkoliv z téchto trovni (motoneurony v mise, nervova vlakna,
nervosvalové ploténky a sval) miize byt postizena patologickym procesem, jako je Uraz,
porucha prokrveni, zanét infekéni €1 autoimunitni, nebo vrozena geneticka porucha.

Spinalni muskularni atrofie je onemocnéni geneticky podminéné, vrozené, hereditarni.
Tento nazev (misni svalova atrofie) v sobé zahrnuje dulezita fakta — ze piivod je v miSe
anasledkem je ubytek svalové hmoty — atrofie. Tuto neurologickou jednotku popsali
a publikovali nezavisle na sob¢ jiz na konci 19. stoleti dva neurologové a patologové — Guido
Werdnig (1894) jako: Svalova atrofie miSniho pivodu, a Johann Hoffmann, (1892, 1900):
Spinale muskelnatrophien. Odhalili i rodinny vyskyt této nemoci a dodnes jedna z forem
SMA, ta nejtézsi, nese jejich jména. Teprve o sto let pozdéji (1995) se daii presnéji
identifikovat geneticky podklad a na vyzkumu ptfesného mechanismu ptlisobeni genu a jeho
produktu, bilkoviny, se pracuje dosud. Jednoduse feceno, produkt SMN genu zajistuje

normaln¢ dlouhé ptfezivani motoneuroni prednich rohti miSnich. Pokud se normalné netvoii,
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tyto builky odumiraji pfedcasné¢, zanika i vldkno a sval, ktery nema inervaci, rovnéz strada
a neni schopen normalniho fungovani. SMA obecné nepostihuje intelekt.

Nejcastéjsi typ, tzv. proximalni typ SMA, ma genetickou vazbu na 5. chromozom, na
jeho dlouhé raménko (oblast 5q11.2-13.3). Je zde lokalizovan gen survival motor neuron
(SMN), jak znazvu vyplyva, zajiStuje normalni pfezivani motoneuronti pfednich rohi
miSnich. Ve skutecnosti je za onemocnéni zodpovédny SMN1 gen. Existuje jesté velmi
podobna kopie, SMN2 gen, umistény v tésném sousedstvi. Ten sice nezajisti produkci
normalniho mnozstvi pln¢ funk¢niho proteinu, ale pocet jeho kopii do urcité miry modifikuje
zavaznost ptiznakl — vice kopii znamend o néco leh¢i priibéh. Je snaha vysledky vyzkumu
V této problematice uplatnit v praxi lécebné.

Spolu s odkrytim genetického podkladu nemoci, vlastné jejiho nejcastéjsiho typu,
vyplynulo, Ze existuji 1 dal$i typy bez vazby na 5. chromozom a Ze se pfece jenom jedna
0 vétsi, nesourodou skupinu podtypt, které se od sebe i klinicky mirné 1isi (Sigkova, 2010).

Lékari, ktefi se setkdvaji s détmi trpicimi hypotonii a slabosti, by méli byt velmi
obezfetni, zda se nejednd o diagné6zu SMA. Nékteré fyzické projevy jsou snadno
identifikovatelné. Slabost je obvykle symetrickd a vice proximdlni nez distalni. Vnimani je
zachovano. Slachové reflexy chybi nebo jsou zmenseny. Pacienti pocituji vétsi slabost
v nohou nez v rukou. Mira slabosti obvykle koreluje s vékem nastupu nemoci (Consensus
Statement for Standard of Care in Spinal Muscular Atrophy, 2007).

Klasifikace a typické klinické projevy SMA jsou uvedeny v tabulce ¢islo 1.

Tabulka 1. Klasifikace a typické klinické projevy SMA.

TYP SMA VEK MAXIMALNI VEK PRI TYPICKE PRIZNAKY NEMOCI
NASTUPU  FUNKCE UMRTI
NEMOCI
Typ | (tézka) 0-6 mésicl  Nikdy Méné nez Svalova slabost a hypotonie, zhorsena
Werdnig- nesedi 2 roky kontrola hlavy, slaby plac a kasel, potize
Hoffmanova s polykanim a kontrolou Ustni sekrece,
choroba ¢asna nemocnost v dUsledku nedosta-
tecné respirace a aspiracni pneumonie
Typ Il (stredni) 7-18 Nikdy Vice nez  Opozdéni psychomotorického vyvoje,
mésicl nestoji 2 roky slabé pfrirlistky na vaze, slaby kasel,
slaby tfes rukou, kloubni kontraktury a
skoliéza
Typ lll (mirnd) Vice nez Schopny Dospélost Kolisava svalova slabost, v pribéhu
Kugelberg- 18 mésicl  stat a chodit Zivota ztraty schopnosti chlize
Welanderové
choroba
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Schéma 1. Diagnostické hodnoceni spinalni svalové atrofie




Schéma 2. Prirozena plicni anamnéza, hodnoceni a zakrok

k.

PRIROZENA ANAMNEZA HODNOQCEN

ZAKROK
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2.1 Stupné postiZeni I. — V.

e Typ | — akutni infantilni forma (Werdnigiv-Hoffmanntv syndrom);

e Typ Il — pfechodna pozdné infantilni forma (chronicky typ Werdnigovy-Hoffmannovy
choroby);

e Typ I — Juvenilni ¢i ¢asné adultni forma (Kugelbergiv-Welanderové syndrom);

e Typ IV —vlastni adultni forma (Arantiv-Duchennetiv syndrom).

Distalni spindlni svalové atrofie tvoii zvlastni skupinu onemocnéni s pievahou
klinického postizeni na akrdlnich svalovych skupinach koncetin. Maji vétSinou benigni
prabéh, nemocné vyraznéji nerestringuji ani nezkracuji jejich v€k. Ke klinické manifestaci
dochazi od raného détstvi az po dospélost. Popsany byly piipady jak s autozomalné

dominantni, tak i autozomalné recesivni dédi¢nosti.

2.1.1 Spindlni svalova atrofie Typ I — akutni infantilni forma (Werdnigiiv-Hoffmanniiv

syndrom)

Tvorii asi 1/4 vSech ptipadi. Dédi¢nost je autozomalné recesivni, vzacné i X-recesivni.
Prevalence v populaci se odhaduje na 1:25 000 Zivych porodl. Snizeni spontannich pohybti se
u nékterych déti objevuje jiz intrauterinné a u 2/3 je pfitomny hypotonicky syndrom hned po
narozeni. K progresi dochazi v prvnich mésicich Zivota. Spontanni hybnost se omezuje na
minimum, postiZzeny jsou 1 bulbarni funkce. Pfitomny mohou byt deformity skeletu a flekéni
kontraktury koncetin. Diagnosticky piinosné je EMG vySetieni, pfipad€ svalova biopsie.
K exitu dochdzi nej€astéji na interkurentni infekci zpravidla kolem 1 roku veéku. Genova
analyza umoZiluje v soucasné dobé€ jiz prenatalni diagnostiku a je jedinou ucinnou prevenci
onemocnéni. PfiCinou nejcastéji se vyskytujici formy delece 5. chromosomu (5911-13).

Obdobn¢ lokalizovana alelickd porucha je nejcastéjsSim podkladem 1 fenotypu II a III.

2.1.2 Spinalni svalova atrofie Typ II — piechodnd pozdné infantilni forma (chronicky typ
Werdnigovy-Hoffmannovy choroby)
Je ze spindlnich svalovych onemocnéni nejrozsifenéjsi. Tvoii téméf polovinu vSech
diagnostikovanych ptipadi. Nejcastéjsi je autozomdlné recesivni (frekvence heterozygot
v populaci se odhaduje na 1:90), vzacnéji X-recesivni a ojedin€le i dominantné pienosna

forma. Ke klinické manifestaci dochézi Casto jiz v kojeneckém véku, u vétSiny déti se prvni

ptiznaky objevi do véku 5 let. U batolat a déti predSkolniho véku periferni 1éze postihuje
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nejprve kotfenové svalstvo dolnich koncetin, manifestuje se poruchou chiize. Vznikaji vyrazné
svalové hypotrofie dolnich koncetin a ndpadna je i jejich ristova retardace. Paretické projevy
se postupné generalizuji, pfi chronickém pribéhu vznikaji deformity hrudniku s tézkou
skoli6zou a kontraktury koncetin. Chlapci jsou postizeni Castéji a jejich klinicky prub¢h je
te€z8i. Postizené déti zpravidla piezivaji do v€ku 10-20 let, dominantni formy az do pozdni
dospélosti. Diagnosticky je pfinosné EMG vysetfeni, eventudlné¢ svalové biopsie
a molekularné genetické vySetfeni. Lécba onemocnéni je pouze symptomatickd, nutnd je
soustavna rehabilitace, metodou volby je ortopedicka korekce deformit pateie, v pokrocilych

fazich nemoci podpurna ventilace (Jedlicka, Keller, 2005).

2.1.3 Spinalni svalova atrofie Typ III — Juvenilni ¢i ¢asné adultni forma (Kugelbergiiv-

Welanderové syndrom)

Tvoti pouze necelych 10 % spindlnich svalovych atrofii. Onemocnéni ma chronicky
prubéh, manifestuje se v détském ¢i adolescentnim véku, ptip. v Casné dospé€losti postizenim
kofenového svalstva dolnich koncetin, které mtze byt asymetrické. U vétSiny nemocnych se
v pribéhu let ptidruzuje postizeni proximalniho svalstva hornich koncetin, mimického
svalstva a jazyka. EMG vySetieni i vysledek svalové biopsie mize byt pii chronickém
prubéhu zkreslen sekundarni myogenni 1ézi. Lécba je opét pouze symptomaticka, dilezita je
genetickd dispenzarizace rodin s moZnosti genové analyzy a prenatdlni diagnostiky.
Onemocnéni ma vSak heterogenni geneticky podklad. Kromé autozomdalné recesivniho

pfenosu jsou popisovany i formy autozomalné dominantni i S X-vazanou dédi¢nosti.

2.1.4 Spinalni svalova atrofie Typ IV — vlastni adultni forma (Aranitv-Duchenneiiv

syndrom)

Byva n¢kdy povazovéna za variantu piedchozi formy. Na rozdil od ni ma vSak distalni
pfevahu s pocateCnim postizenim drobnych svali ruky, jindy naopak nohy. Ma benigni
prib&h, nemocné vyraznéji neinvalidizuje ani nezkracuje jejich vE€k. Charakteristickym
klinickym symptomem je minipolymyoklonus, ktery jednozna¢né vylou¢i myogenni piivod
nemoci. Jedna se o mirnou formu nemoci, kterd se objevuje v dospélosti. U nékterych
pacientil se manifestuji problémy, které¢ se objevuji u vice skupin.

Péce o pacienty s SMA by se méla pfizplsobit spiSe mife jejich aktualniho funkéniho
stavu nez puvodni klasifikaci typi SMA. Z tohoto diivodu je forma klasifikace soucasné
funk¢ni urovné rozliSena na déti a také dospélé nesedici, sedici a chodici. Do skupiny

nesedicich patfi déti a dospéli, ktefi v soucasné dobé nejsou schopni samostatné sedét.
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Do sedicich jsou zahrnuti ti, ktefi mohou sedét samostatné, ale nemohou samostatné chodit.
Chodici jsou schopni chodit samostatné bez jakékoliv opory (Consensus Statement for
Standard of Care in Spinal Muscular Atrophy, 2007).

2.2 Lécba SMA a uceleny systém rehabilitace u déti se SMA

2.2.1 Lécba SMA

V soucasné dobé také probihaji v zahrani¢i vyzkumy, které stale zvySuji nadé€ji na 1écbu
SMA a jinych dalSich onemocnéni. Velmi diskutovatelny je vyzkum kmenovych bungk.
Kmenové buriky jsou ziskavany nejcastéji napt. z lopat kosti kycelni a jsou v podstaté
schopny nahradit jakoukoliv buiiku v lidském téle. Vyzkumy se pravé snaZzi pfijit na to, jak
pfimét kmenovou buiku, aby se z ni stal motoricky neuron, ktery by ,,zakotvil“ v prednich
rozich misnich. Buiiky lze aplikovat kazdému, ale otdzkou zistava, jak to udélat, aby pisobily
pfesné tam, kde maji. Vyznamné klinické studie probihaji v USA. V posledni dobé se zde ale
ozyva velkd skupina obyvatel, kterd je proti tomuto vyzkumu, pievazné¢ z etickych
a nabozenskych divodu, takze je velmi tézké prosadit tam vyzkum i nadéle. Proto vétSina
velkych firem radéji nyni investuje do vyzkumt v Izraeli, pfedev§im na Jeruzalémské
univerzité, kde jsou pro to vhodné podminky a nejsou zde ani Zadné legislativni problémy
(Vondracek, 2009).

Dnes uz vSak existuje nékolik druhti velmi rozsitenych a dobte testovanych 1€k, které se
snaZi pomahat se zpomalenim regrese onemocnéni. Obecné plati, Ze ¢im dfive se s medikaci
zaéne, tim vétsi by mé&l byt efekt. Cim je dité mensi, tim vy3ii je Sance a nadé&je na zlepseni.
U starSiho jedince uZ jsou napiiklad pfidruzeny i1 rtizné deformity pohybového aparatu
a omezeni jsou tim padem vétsi.

Zatim nejznaméjSim dostupnym Ilékem je Valproat (VPA - valproat sodny)
a Ammonaps (PBA - fenylbutyrat sodny). Bylo zjisténo, ze kdyz byl détem s SMA
podavan tento 1€k, nartstala v jejich téle bilkovina SMN, kterd je nezbytnd pro tvorbu
svalstva a ktera se takto nemocnym détem tvoii jen zbytkové v nedostateCném mnozstvi.
Utinek 1éku se projevuje jiz za 5-6 tydntl 16¢by — nartist svalstva vede k vét3i sile a svalové
aktivité déti.

Ve vyzkumech, které dosud probéhly, byla potvrzena bezpecnost a nezavazné vedlejsi
ucinky medikace PBA a VPA. Zaroveii doSlo k ujisténi, Ze dlouhodobym uZzivanim nedochézi
k Zadnému zhorSeni a bylo prokdzdno zlepSeni klinického stavu a motorickych funkci asi

u 40 % pacientl. Nadéle vSak pfedmétem vyzkumu téchto 1éciv zlstava, pro¢ u nékoho Iépe
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zabira PBA a u n¢koho VPA. Hodnoceni nelze statisticky ptilis dobie dokéazat. Je mozno jej
provadét pouze na individualnich ptfipadech, protoze neni ,,dostate¢né mnozstvi pacienti.

Finan¢ni naro¢nost téchto medikamentt také neni opomenutelna. Avsak v tomto ohledu
je pro nas zna¢nou vyhodou ¢lenstvi v EU. Staci totiz, aby byl 1€k registrovan Vv jedné Clenské
zemi a tim padem je platnd registrace v celé EU a je tedy mozno zadat pojistovnu v CR
0 prispévek na uhradu l€ku. Po celém svéte se ale testuji 1 mozné dalsi nové 1é¢ivé latky
Vv souvislostech se stupném SMA a vékem pacienta. Cilem téchto vyzkumu je napf. zjistit,
jaké mnozstvi 1éku se mtize pacientovi podat, aby to nepusobilo nezadouci ucinky, nebo
napi. kdy je idedlni zacit s medikaci a jaké jsou stimulac¢ni GCinky. Testy probihaji také
U nesymptomatickych novorozenct a kojenct, u kterych jest¢ neni zatim problém, ale vi se,
ze u n¢j SMA propukne. Zde bylo zatim potvrzeno, Ze je mozno podavat 1€k asi od 3 dnti
véku ditéte.

Predmétem dal§iho zkouméni je také rlstovy hormon, protoze ten ovladad tvorbu
svaloviny, a mohlo by tak dojit k potlaceni ucinku genetické vady. Na vysledky tohoto
a mnoha dalsich vyzkumi se ale stale ¢eka, at’ uz je to z divodu, ze vyzkum stale probiha
nebo z divodu dlouhodobého vyhodnocovani vysledki. Oficidlné stanovenym cilem téchto
vyzkumd je: ,, vytvotit s pomoci modernich klinickych podminek racionalni design budoucich
terapeutickych strategii jako soucdst mezinarodnich aktivit na tomto poli* (Vondracek, 2009).

Dal$im problémem, se kterym je nutno se potykat, je vyroba takto otestovanych 1ékt
a postoj farmaceutickych firem. Pro tyto firmy je ,,business® vyrabét 1éky pro co nejvice lidi.
Probihajici vyzkum neni pro tyto spolecnosti az tak dilezity. Aby mohla firma zacit néjaky
novy lék vyrdbét, musi provést tzv. klinickou studii, kterd je velmi financn€ nékladna.
Znepokojujici skutecnosti ziistava to, ze i kdyZ ma firma na uréity 1ék odbératele, mize jej
vyrabét pouze v mnozstvi stanoveném pro urcitou diagnézu. Aby bylo mozno stejny 1ék
zaregistrovat do nové ,,skupiny onemocnéni* a vyrabét ho tedy pro vétsi spektrum odbérateli,
musela by byt zorganizovana nova klinicka studie pro jinou konkrétni diagnézu. Firmy by
musely vynalozit velké finan¢ni prostfedky a navratnost by pro n¢ nebyla az tak zajimava,
takZze mnohdy dochazi k ,,vyhasnuti téchto snah. Proto by mél byt vyvijen na tyto velké
farmaceutické firmy vétsi tlak, aby se zabyvaly 1 vzdcnymi chorobami, jako je pravé SMA.
V USA je naptiklad uz n€kolik let praktikovan lobbing na senatory, aby se snazili prosadit pro
farmaceutické firmy urcité vyhody, napt. v podob¢ danovych ulev.

Je nutné si predev§im uvédomit, ze u tak vzacného postizeni jako je SMA hraje Cas
vzhledem k progresivité onemocnéni velmi ditleZitou roli. Nutné je i rozSifovani v§eobecného

poveédomi, aby byla u nas stejnd moznost terapie a 1écby jako jinde ve svéte.
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K tomu miiZe piispét i vyvijeni vétsiho tlaku na oSetiujici l1ékaie v Ceské republice, aby si
tuto problematiku nastudovali a zacali se o ni vice zajimat (Vondracek, 2009).

Velkou vyhodou a zarovenl také nad¢ji na urychleni procesu hledani nejvhodnéjsi
medikace a terapie je tzv. TREAT — NMD (Translation Research in Europe — Assessment
and Treatment of Neuromuscular Diseases). V soucasné dobé se piipravuje Cesky registr
tohoto projektu, protoze je u této nemoci dilezit¢ mit podchyceno co nejvice pacientd.
V projektu TREAT — NMD jde pfedev§im o mezinarodni spolupraci odbornikli na
nervosvalové nemoci v ramci Evropy, s cilem najit u€innou lécbu a zkvalitnit tak péci
0 pacienty. V souCasné dob¢ spojuje sit’ 21 center a partnerskych organizaci, vice nez
300 1¢ékait a védct a dalSich odbornikt z 11 evropskych zemi. Nedocenitelnou vyhodou je
spoluprace vsech téchto odbornikli a vyména dulezitych informaci, coz povede ke zlepSeni
komplexnich standardi péce o pacienty. Od tohoto projektu si odbornici slibuji urychleni
pokroku ve vyzkumu novych terapii pro nervosvalové nemoci. Hlavni cile nové vznikajici sité
center je pfedevSim provadéni mezinarodnich klinickych pokust, zkompletovani databaze
pacientli a spojeni finan¢nich zdroji pro vyzkum (www.parentproject.cz). Registraci bude
pacient automaticky zatazen do projektu.

V Ceské republice bude 6 hlavnich center. Na zddrném fungovani projektu budou mit
svij podil i rizné rodinné organizace, technickou podporu bude zajistovat Masarykova
univerzita v Brn€. Finan¢ni podpora tohoto projektu bude ziskdna z evropského grantu.
Vyhody této registrace jsou znacné. Data budou ihned exportovana do centrdlni evropské
databaze a pro dil¢i vyzkumy budou tak moci byt vybirani ti nejvhodnéjsi pacienti. Z databaze
bude jasné, kdo je pro urcity druh 1écby vhodny a kdo ne. Nabizi se tak 1 vétSi moznosti, Ze se
pacient dostane k 1écbé vcéas. Tam, kde je velky pocet pacientll, uZ je mozno pracovat
s velkymi objemy dat (napf. s kritérii bezpecnosti urcité medikace u malych déti, starych lidi
apod.). Rodice ditéte vyplni online informacni protokol, ktery obsahuje data o zdravotnim
stavu, a tyto informace pak mohou byt lehce piedany spolupracujicim subjektim.
Zabezpeceni dat bude na vyborné trovni a spoluprace bude navazana s institutem biostatiky
a analyz. Nejdilezitéj§imi informacemi jsou genetickd zprava a klinicka data. Firmy pro
realizaci vyzkumu si tak budou moci vyhledat z databaze vhodné adepty, kteii budou spliiovat
podminky pro ur€ity konkrétni vyzkum. (Mohlo by se jednat napt. o parametry véku, vitalni
kapacity plic aj.). Casovy horizont pouZitelnosti a usp$nosti bude zaleZet na firmach

provadégjicich tyto vyzkumy a na vytvofenych podminkéach (Vondracek, 2009).
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2.2.2 Fyzikalni terapie a rehabilitace

Rehabilitace jako koordinovany celospolecensky systém, ktery podle WHO usiluje
0 obnovu nezavislého a plnohodnotného télesného i dusevniho Zivota osob po trazu nebo
nemoci ¢i o zmirnéni trvalych nésledkti uraz nebo nemoci pro zZivot a praci ¢lovéka, hraje
U pacientti s neuromuskularnim postizenim velmi vyznamnou roli. Proto je nutné vzdy na
obor rehabilitace pohlizet jako na obor multidisciplinarni.

Fyzioterapie, kterd je specidlnim oborem zdravotnické ¢innosti zabyvajicim se hlavné
diagnostikou, terapii 1 prevenci velké Casti poruch pohybového systému, mé na celkové
rehabilitaci jen Castecny podil. AvSak jsou to pravé neuromuskularni onemocnéni, kde mé
fyzioterapie svlij podil velice vyznamny, a 1ze dokonce fici, ze stézejni. Fyzioterapeutické
pfistupy se vyvijely v pribéhu let a v soucasné dobé na poli fyzioterapie existuje obrovské
mnozstvi konceptli, metod, metodik ¢i technik. Nelze jednoznaéné fici, které metody jsou
U neuromuskuldrnich onemocnéni nejvhodnéjsi. Zde rozhoduje o pouziti konkrétniho piistupu
formulace realistického terapeutického cile (Pavld, 2002).

Rehabilitace u této nemoci je stéZejni pomoci. Musi byt zaméfena komplexné na celé
télo, na prevenci vzniku kontraktur, jak na dolnich koncetinach, tak hornich koncetinach, proti
vzniku deformit na patefi (skolidzy) ¢i chodidlech (varozita). Je tfeba se snazit zachovat
funkci osového skeletu, tim je minéna patet a pfilehlé svaly, aby se ptedesSlo respiracnim
potizim nebo jejich nastup zpomalil. Ktomu je vhodné vyuziti rGznych druhd cviceni
a konceptt, které fyzioterapie poskytuje. Je dobré jednotlivé metodiky uvazené kombinovat.
Jak cvi€eni na neurofyziologickém podkladu, tak analytické ¢i kondi¢ni cvi€eni. Je vhodné
vyuzivat pomiicky na podkladani, aby se dosdhlo optimalniho vychoziho postaveni
Vv jednotlivych kloubech a tim co nejefektivnéjSiho cviceni. Kazdy pacient je zcela
individudlni a u kazdého se nemoc projevi jinak, a proto musi fyzioterapeut ke kazdému
pacientovi tak pfistupovat a ,,usit“ mu cvicebni jednotku na miru. Je nutné respektovat
unavitelnost, denni rezim, v€k, typ postizeni, a dalsi, aby nebyl pacient pfetézovan a naopak
nemoc se nezhorSila. Je lepsi cvicit Castéji a efektivng, relativné kratkou dobu a nékolikrat
denné, nez jedno dlouhé cviceni, které nakonec pacienta natolik unavi, Ze jiZ neni schopen
dalsi bézné cinnosti. Dopoledne je mozné zacvicit napi. néco z kondi¢niho cviceni,
s overballem nebo na mici. Odpoledne se zaméfit na cviceni napt. Vojtovou metodou, Bobath
konceptem, ¢i jinym cvi¢enim na neurofyziologickém podkladu.

Neékterym pacientim vyhovuje takto nastavena cvicebni jednotka, naopak jini to budou

vyzadovat opacné, napf. détSti pacienti se rano vice soustfedi, a proto je dobré zacit praveé
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cvicenim na neurofyziologickém podkladu a odpoledne jiz cviceni zvladnout formou hry.
Cim je v&k pacienta nizsi, tim kratsi cvi¢eni by mélo byt (Dovalilova, 2009).

Jednotlivé metodiky ve fyzioterapii a vhodnost pouZziti u pacientii se SMA

Mickovani

Mickovani je reflexni metoda, pii které dochazi k pozitivnimu ovliviiovani ¢innosti
vnitinich orgént, poklesu napéti pticné pruhovanych i hladkych svalii a k jinym zménam.
Technika mickovani vyuziva komprese akupunkturnich a akupresurnich bodt. Je zaloZena na
ptedpokladu, Ze komprese (stlaceni) tkdni je vystfidana jejich relaxaci (uvolnénim). To
napoméha k uzdraveni ¢i alespon ke zlepSeni stavu. Mickovani je U¢inné pii 1écbé
onemocnéni dychacich cest, jako jsou naptiklad astma bronchiale, pylové alergie, zanétliva
onemocnéni plic, pradusek, hrtanu, hlasivek ¢i obli¢ejovych dutin. Uziva se i pfi 1é¢bé akutni
¢i chronické rymy nebo cystické fibrozy a dalSich onemocnénich spojenych s dechovymi
potizemi. Pfi aplikaci této techniky u pacienti dochédzi zejména k usnadnéni nadechu
a zadrzeni vydechu. Metoda vede k protazeni a relaxaci bfiSnich, hrudnich a krénich svala,
svali panve, patefe a pletence ramenniho, k uvolnéni svaloviny pradusek ak uvolnéni
branice. Pfi dodrZeni spravné techniky dochazi k ptrevedeni hrudniho dychéni na dychani
btisni, a dale také k prohloubeni dechu a sniZeni dechové frekvence. Vyhodné je tuto techniku
propojit s dechovou gymnastikou.

Vysledkem je zvySeni vitalni kapacity plic, zvySeni proudové rychlosti vydechovaného
vzduchu a zvySeni vtefinového vdechu. Vsechny tyto faktory vedou ke snizeni dechovych
obtizi, coz je velmi zasadni pro pacienty se SMA.

Dtlezitym dopadem spravné provadéného mickovani je relaxace svald, kterd vede
Kk uvolnéni inspira¢niho (nadechového) postaveni hrudniku. Mimo to dochazi k pfimému
vlivu na kosterni svalstvo, a tim ke zlepSeni drZeni téla. Metoda je velmi piijemnd, G¢inna
a vhodna pro déti 1 dospélé. Velmi vyhodna je také jeji jednoduchost. Fyzioterapeut ji miize
snadno naucit kazdého rodice, a ten poté muze tuto metodu cvicit doma se svym ditétem

kazdy den n€kolik minut. U dé€ti je mickovani velmi oblibené a berou je spiSe jako hru.

Vojtova metoda

Vojtova metoda je terapeuticky a diagnosticky systém, ktery se stal nezbytnou soucésti

diagnostiky a terapie hybnych poruch hlavné u déti.
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CNS (centralni nervova soustava) produkuje pohybové vzory, které jsou vrozené. Dité,
u kterého zjistime, Ze jeho motorika je postizend, nemd problém ve svalech, ale ma problém
s fizenim motoriky. Rizeni motoriky je zaleZitosti CNS. Pouzitim Vojtovy metody je p¥imo
ovlivnéna fidici slozka motoriky v CNS. Vysokd ucinnost rehabilitace Vojtovou metodou
dokazuje, ze na vyslednou kvalitu pohybu ma mnohem vétsi vliv funkeni stav CNS a ne to, Ze
¢ast neuronové tkdné v mozku je poskozena. Predpoklad uspéchu terapie hybnosti je zvoleni
adekvatniho zplsobu rehabilitace, tzn. terapii, kterd zasdhne pfi¢inu stavu, tzn. fizeni
motoriky. Prostfednictvim terapeutickych modelt reflexniho plazeni, reflexniho otaceni
aprvni pozice a odpovidajicich aktiva¢nich zon jsme schopni vyvolat z CNS u pacienta
svalové souhry.

Tyto svalové souhry jsou identické se svalovymi souhrami, které pozorujeme u déti
beéhem jejich motorického vyvoje ve véku do jednoho roku.

Aby 1é¢ba byla tspésna, musi byt provadéna v domacim prostiedi 4x denné. Proto je
nutné, aby se rodice ditéte sami stali vykonavateli rehabilita¢ni 1écby. Dité¢ akceptuje
provadéni terapie matkou bez problémid. Podminkou takto provadéné terapie je vysoka
pfesnost, kterou musi zajistit fyzioterapeut, zodpovédny za vedeni doprovodu pacienta.
sloZzkou v terapii ditéte s hybnou poruchou.

Vojtova metoda ma vyznam pro rehabilitaci pacientii v neurologii, ortopedii a chirurgii,
a to nejen déti, ale 1 dospélych. U pacientli se SMA ma Vojtova metoda nezastupitelné misto.
Aktivuje branici a pomocné dychaci svaly, ¢imZ zkvalitiiuje dychani, k tomu vyuZivame
reflexniho otaceni 1, napfimuje patei a pusobi proti skolidéze. V dalSich polohach mtzeme
dobfe plsobit na prevenci vzniku kontraktur a deformit nohou. ZlepSuje také polykéni

a vyprazdnovani. Celkové piiznivé plisobi na posturu a vnitini organy (Orth, 2009).

Kabatova metoda

Kabatova metoda je zaloZena na vedeni pohybu v tzv. diagonalnim sméru se souc¢asnou
rotaci. Tyto pohyby jsou vedeny tak, aby dochazelo k co nejvétsi centraci kloubnich ploch,
atim pak davaji moZnost svalu maximalné se prodlouzit. Pohyby odpovidaji zékladnim
pohybovym synergiim pfi mimovolnich pohybech koncetin. Aktivni vedeni pohybu se
stimuluje protaZzenim svall, kladenim odporu, tlakem na sval a zvIasté iradiaci. Pfi usilovném
pohybu nastava v centralni nervové soustavé iradiace podrazdénim ze silngjSich synergistli na

slabsi, ¢imz se slabS§i maji posilovat. Autofi Kabatovy metody nerozliSuji mezi svalem
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oslabenym napf. z neCinnosti a mezi svalem s porusenou periferni inervaci a mezi parézou ¢i
centralni plegii a pokladaji metodu vhodnou pro vSechny klinické obory a diagnézy.

Tim tedy i1 pro pacienty se SMA, u kterych pravé lze touto metodou zapojit do ¢innosti
svaly celého téla. Pokud se tedy cvici s pravou horni koncetinou Kabatovu metodu, aktivuji se
vSechny svaly diagonalni smycky, od pravé poloviny hrudniku, pies Sikmé bfisni svaly az na
levou dolni kon¢etinu, a naopak. Touto metodou lze SMA udrzet napéti ve svalech, které jsou

vyfazeny z funkce, anebo utlumeny ve své ¢innosti (Dovalilova, 2009).

Koncept manZelit Bobathovych

Koncept vychdzi z pozorovani chovéani pacientli S centrdlné podminénymi poruchami
motoriky, které jsou charakteristické abnormalnim svalovym tonem, pfitomnosti vyvojove
nizSich tonickych reflexi a s tim spojenych patologickych pohybovych vzorcli, poruchami
recipro¢ni inervace vedoucimi ke kontrakcim. Koncept manzelti Bobathovych neni metodou,
ale predstavuje uceleny, komplexni pfistup k pacientovi, nékdy také oznacovany jako
24hodinovy koncept, do kterého jsou kromé fyzioterapeutli zaclenéni vsichni ¢lenové

rehabilitaéniho tymu v¢etné rodinnych piislusniki (Repko, 2008).

Terapie Bazdlnimi podprogramy - Fyzioterapeuticky koncept podle Capové

Jedna se o terapeuticky koncept, ktery se opird o vyvojové aspekty, coZ znamend, Ze
nabizi feSeni na zaklad¢ zjiSténych zékonitosti v posturdlni ontogenezi. Ty jsou zélezitosti
centralniho fizeni. Primdrné vertikalizani proces posturalni ontogeneze obsahuje drobné
koordina¢ni celky, tzv. bazalni podprogramy (dale jen BPP). Ukazuje se, ze tyto bazalni
podprogramy maji vyrazny facilitatni vliv pfi reedukaci motorickych funkci u pacient
S riznymi diagnozami a predevs§im také u pacient s misni 1ézi. Jejich nedilnou soucasti jsou
piedevsim: svalova normotonie a centrace klicovych kloubt. Pii plném vyuziti BPP dochazi
nasledné k velmi kvalitni dechové mechanice a k funkénimu propojeni horniho a dolniho
trupu, coZ s sebou nese také dobrou stabilizaci patete, tolik zddouci i u mnoha jinych diagnéz,
jako jsou funk¢ni poruchy, neurologické diagnozy a algické syndromy ramen a patete.
Bazalni podprogramy povazujeme za geneticky potencial, druhové podminény, ktery je
soucasti fyziologické hybnosti kazdého ¢loveka po cely zivot. Je-li hybnost jedince postavena
na zakladech, jez piedstavuji bazalni podprogramy, je mu umoZnéno uspéSné obstat
Vv gravitanim poli a pohybovat se relativné bezbolestné a dostatecné¢ vykonné. Bazalni
podprogramy se uplatiiuji v motorice ¢lovéka pouze pii splnéni uréitych podminek. Jsme-li

schopni tyto podminky zajistit, cesta k fyziologii hybnosti je z velké ¢asti zptistupnéna.
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Koncept se proto zaméiuje na podrobnou analyzu bazalnich programii a podprogrami
a predevsim na uplatnéni jejich parametrt pro terapeutickou praxi. Navrat k t€émto bazalnim
podprogramim nam tedy umoznuje pusobit 1é€ebné na hybny systém clovéka zplisobem,
ktery je mu piirozeny. Protoze se tykaji celého t¢la, zapoji se do hybnosti i ty Casti, které
pacient neumi vuali ovladat. Terapii provadime v urcitych pozicich, tzv. atitudach, které
odpovidaji poloham z vyvoje lidského vzptimovani a riznymi vlivy, jako naptiklad zesilenim
tlaku v misté¢ opérnych bodi, spoustime bazalni programy pfi soucasné motivaci pacienta
k pohybu.

Zakladni podminkou uspéchu je vsak piedevSim to, Ze pacient chce zlepSit sam svij
zdravotni stav. Hlavnim aktérem pfi terapii je pacient sdm, veden zkuSenym terapeutem.
Pomyslnym cilem spolecného snazeni pacienta a terapeuta je realizace terapie v domacim
prostfedi. Teprve potom je terapie dostate¢né intenzivni a efektivni. VSechny tyto vyse
zminéné¢ metodiky a koncepty vyzaduji zkuSeného fyzioterapeuta, ktery je ovladd a je
absolventem jednotlivych kurzii. Ten pak nauci rodiCe, jakym zpisobem mohou doma
s ditétem cvicit, a jak mizou jednotlivé metodiky kombinovat. Ne u vSech fyzioterapeutii se
setkate s ndzorem, ze je vhodné kombinovat vice technik. Z vlastni praxe se mi osvédcilo, ze
pokud dité nepietéZujeme a do programu mu zafadime jak cvieni na neurofyziologickém
podkladu tak cviceni vice aktivni, kde musi samy védomé provadet pohyb, tak déti cviceni
nejen vice bavi, ale také se mohou zlepSovat, pokud to jejich stav a diagndza umoznuje. Je
zde ale jesté dost dalSich metodik a dopliikkovych procedur, které bychom neméli opomenout

(Capova, 2008).

Dechova gymnastika

Dechovou gymnastiku by mél zvladnout kazdy s nemoci SMA. Naucit se jednotlivé typy
dychani — bfisni, dolni a horni hrudni dychani. K tomu miize pomoct i vyuziti jogy a jeji
dychani v mudrach. Dychéani proti odporu posiluje jak bréanici, tak pomocné dychaci svaly.
Provadi se to naptiklad foukdnim brckem do vody, vyuzitim fluteru (vypada to jako foukacka,
ktera ma na konci balének a ten musi pacient pomoci vydechovaného vzduchu udrzet ve
vzduchu). Vyslovovanim pismene .S, S, O, U a dalgich podle toho, které z ¢asti dychaciho
systétmu chceme ovlivnit. Provadi se tim maximalni vydech a tim se aktivuje branice,
m. transverzus abdominis, m. rectus abdominis, svaly autochtonni muskulatury a dalsi. Idealni
je k tomuto cviceni poloha na zadech s pokréenymi nebo podlozenymi dolnimi koncetinami,
¢i poloha v sedu s pokréenymi dolnimi konéetinami do tzv. ,tureck¢ho sedu® (Dovalilova,

2009).
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Vodolééba a aquaterapie

Vodolécba je vhodna pro pacienty se SMA, protoze Setrnym zplisobem uvoliiuje pomalu
vznikajici kontraktury, masiruje vSechny svaly a tim je facilituje. OvSem je i energeticky
naro¢na, a proto je vhodné ji zafadit az po cviceni. Bazén je také velice vhodny, ale musi mit
piiméfenou teplotu. Ve studené vode se spotiebuje hodné energie pro zahtati svali a celého
téla a uz nezbyvd moc energie na pohyb. Voda v bazénu, kterda ma 30-34°, je idedlni pro
pohyb s vyloucenim gravitace a tim témto lidem umozni nejen vétsi rozsahy pohybu, ale také
vyssi motorické dovednosti. Tedy lidé, ktefi se postavi a potiebuji oporu, mohou v bazénu stat
bez problémul a napt. ud€lat i par kroki. Ale 1 vodolécba a jakdkoli vodni procedura skytd
velké riziko a tim je aspirace vody. Jak jiz bylo vyS$e napsano, problémy s dychanim provazi

toto onemocnéni vzdy, a tudiz takovymto komplikacim musime zabranit.

Hipoterapie

Je to slozenina slov, kde hipo reprezentuje kon¢ a terapie ¢innost, kterou provozujeme za
ucelem zlepSeni zdravotniho stavu. Pro hipoterapii je podstatny prave ten vinici se hibet mezi
konskou ptidi a zadi. Neni to totiz lecjakd vlna, ale trojrozmérny, Cili prostorovy pohyb,
vznikly ze zadnich koncetin. Koiska panev, a nésledné i hibet, se pohybuji pfi chlizi stejné,
jako pénev a patet lidska. Ma-li nékdo s pohybem problém a my usadime jeho panev na
konisky hibet, navic pochodujici, zacne mu kan vrtét zadkem a tento pohyb se pii spradvném
tempu a rozsahu pifenese na jezdcovu patef a posléze celé télo. A protoze pohyb vznika
u zdravého koné, vrti se 1 pohybové postizeny ¢lovék na koni zdravé. Neovlivituje totiz pohyb

kong¢, ale necha se ovliviiovat jim (Dovalilova, 2009).

Ergoterapie a dalsi specifické terapie

Vyraz ergoterapie vznikl z feckych slov ergon = prace a therapia = 1é¢eni. Ergoterapie
tedy znamena 1écbu praci.

Ergoterapie je 1ékafem predepsand 1écebnd Cinnost pro télesn€, duSevné nebo smyslové
postizené osoby, kterou vede ergoterapeut. Jde o vyuziti prace nebo riiznych jinych napf.
vytvarnych Cinnosti pfiméfenym zplsobem, podle onemocnéni a stavu pacienta nebo
rehabilitanta. LéCebny program se vypracovava pro kazdého nemocného individualné dle
ur¢itych zasad. Ergoterapie pomahd nalézt zplsoby, jak trvalé poruchy zdravi obejit
aporusené¢ funkce nahradit (kompenzovat), a jak se co nejlépe znovu zapojit do

plnohodnotného Zivota.
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U ergoterapie cilené na postizenou oblast jde o motivaci pohybu, ktery ma byt presny,
cileny a davkovany. M4 spliiovat podobné pozadavky, jaké klademe na individualni 1é¢ebny
télocvik. Cviceni se vétSinou provadi s néjakym nastrojem, jednoduchym pfistrojem nebo
sportovnim naradim. Nékteré nastroje a pfistroje jsou specialné upravené.

Cilenou ergoterapii rozdélujeme podle pozadovaného pohybu na tii oblasti s cilem:

e zvétSeni svalové sily

e zlepSeni svalové koordinace

e zvétSeni rozsahu pohybu

Mezi dalsi zajimavé terapie patii napt. muzikoterapie, dramatoterapie, canisterapie
a dalsi.

Tak jak je velmi dulezitd ucelena rehabilitace u déti se spinalni muskularni atrofii, tak je
stejn¢ dulezité vénovat pozornost ortopedické péci a vcas piipadné zvolit operacni feseni

neuromuskularnich deformit pateie.

2.2.3 Ortopedicka péce a neuromuskularni deformity pdteie

Svalova slabost u pacientii sonemocnénim spindlni svalové atrofie zplsobuje

kontraktury, deformace pateie a zvysuje riziko vzniku bolesti, osteopenie a zlomenin.
Neuromuskularni deformity pdtere

Z funkéniho hlediska je dalezité si uvédomit, Ze prevazujici infantilni forma SMA, také
vSak juvenilni (tedy I-11l. typu SMA) prakticky vzdy vede k invalidizaci pacienta a jeho
odkazani na uziti voziku. Postupné se u pacientd vytvaieji koncetinové flekéni kontraktury

a schopnost jejich vertikalizace a sebeobsluhy se tim zhorSuje.
Konzervativni terapie

Zakladnim tukolem je zastavit progresi deformity, nastavit co moznd nejvyhodné;jsi
postaveni trupu a panve s umoznénim stoje ¢i alespon stabilniho sedu a zabranit dalsi progresi
snizené kapacity vnitinich organii. Konzervativni postup zahrnuje rehabilitacni péci, 1écbu
korzety a ortézami, ale predevSim oSetfovatelskou péci s prevenci dekubitl. Zikladem
rehabilitacni péce je ovlivnéni kontraktur dolnich koncetin a panve. Soucasti rehabilitacniho
programu jsou dechova cviCeni, ktera zachovavaji dobrou funkéni kapacitu

kardiopulmonarniho systému (Repko, 2008).
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Kontraktury

Péce o kontraktury ptedstavuje hlavni cil 1é¢by a pravidelny napinaci a zpeviovaci
program ma uchovat flexibilitu téla. Opakované modelovani kontraktur mize zlepsit funkci
stoje a toleranci ke zpeviovani. Velmi ucinné je zde v€asné pouzivani vertikaliza¢niho
zafizeni tzv. standeru, ktery pfispivani k oddalovani kontraktur.

AFO protetika mohou oddalit rozvoj kontraktur Achillovy Slachy. Naptiklad protetika
horni koncetiny s podporou mobilniho ramene nebo popruhy s rozsifenou Skalou aktivnich

pohybovych a funk¢nich schopnosti.
Proteticka péce

Protetika je soucasti oboru ortopedicka protetika a zabyva se aplikaci protetickych
nahrad amputovanych nebo nevyvinutych casti téla s ohledem na kosmeticky a funkéni efekt.

Protéza je externé aplikovana pomiicka, kterd nahrazuje ¢éast chybéjici koncetiny, popf.
celé koncetiny. V urcitych ptipadech se pouziva k ndhrad¢é nedostate¢né vyvinuté koncetiny.
Ortotika je soucasti ortopedické protetiky a zabyva se indikaci, konstrukci a aplikaci
ortéz. Ortéza je externé aplikovand pomitcka, kterd je vyuzivana k modifikaci strukturalnich
nebo funkénich charakteristik nervového, svalového a skeletdlniho systému (norma ISO
8549).

Zékladnim tkolem ortéz je zastaveni dal§i progrese deformity a udrZzeni rovnovazného
postaveni trupu Patefni ortézy mohou byt pouzity jako posturdlni podpora, ale zatim
neexistuji dostateCné dikazy, Ze pomahaji zpomalovat progresi zakfiveni. Pokud se pouZivaji,
mély by byt patefni ortézy vyrobeny s bfiSnimi vystiihy, aby umozZnily pifipadné branic¢ni
exkurze a piistup ke gastronomickym trubicim (Standard of care, 2009).

Role ortézy v 1éEbeé neuromuskularnich deformit patefe byva vétSinou diskutabilni

a problematicka.

Rozdéleni ortéz

Ortézy se rozd€luji podle raznych hledisek:

e Dle zpiisobu vyroby se rozd¢luji ortézy na sériové nebo individualné vyrobené

e Dle materialu jsou rozdéleny ortézy na textilni (me¢kké bandaze), kozené, plastové
a uhlikové (z kompozitnich materialt)

e Dle pozadované funkce jsou roz¢lenény ortézy na fixacni, stabilizacni, podpirné,

korek¢ni a odlehcujici.
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e Dle tcelu pouziti mame ortézy 1écebné, které pouzivame docasné nebo kompenzaéni,
které aplikujeme vétSinou trvale.
e Dle konstrukce se déli ortézy na statické (bez kloubt) a dynamické (s klouby).

e Dle lokalizace na téle pacienta se déli ortézy na trupové a koncetinové.

Pti specifikaci pomucky je potiebné vzdy pfesné stanovit pozadovany funkcni efekt

a presnou lokalizaci pomiticky na téle pacienta.
Sériove vyrabéné ortézy

Vyhodou sériovych ortéz je jejich okamzita dostupnost. Jsou vyrabény v typizovanych
velikostech v rizném konstrukénim provedeni. Lé¢ebny ucinek spociva v zajisténi spravného
postaveni daného segmentu téla pomoci rigidni nebo elastické fixace.
doplnény vyztuhami. Ortézy stabilizujici klouby jsou vybaveny plastovymi popiipadé
kovovymi dlahami. Sériové vyrabéné ortézy jsou sefazeny v ¢iselniku zdravotnich pojistoven

do tzv. kategorizac¢nich skupin dle pozadované funkce a lokalizace pomticky na téle pacienta.

vvvvvv

Individualne vyrabené ortézy

Individualni ortézy jsou vyrdbény na zakladé odbéru mérnych podkladii konkrétniho
pacienta. Podle typu pomicky se odebiraji u jednodussich ortéz miry, mezi které patii
nakresy, Sablony, stfihy, obvodové miry a rozteCe. U slozitéjSich pomicek se zhotovuji
sadrové odlitky, otisky, popiipadé pocitatové modely. Podle téchto podkladi se zhotovuji
a upravuji sddrové modely, slouzici jako formy pro vyrobu ortéz. Stavba pomicek a volba
konstrukce se fidi funkénim pozadavkem na ortézu, kterou urcuje oSetfujici 1€kat jeste pred
zahdjenim odbéru mérnych podkladi. Vyhodou aplikace je respektovani individuality
pacienta i moznost upravy pomiicky pfi zméné¢ zdravotniho stavu. Nevyhodou je cCasova

I finan¢ni naro¢nost vyroby pomicek.
Aplikace trupovych ortéz u pacientit se SMA

Pti deformitich patefe je 1éCebny efekt ortéz patrny predevSim u menSich déti

vvvvvv

vertikalizaci do sedu u mensich pacientl individualné zhotovenych trupovych ortéz pro sed
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(kokina). Pii stavb¢é této korekéni sedacky vychazime z posouzeni rozsahu deformity
a lokalizace vrcholu zakfiveni patete v zdvislosti na aktivni kontrole drzeni trupu a hlavy. Pfi
progredujicich kiivkach se doporucuje aplikace plastovych individudlnich trupovych ortéz pro
sed na zakladé odebrani sddrového odlitku. U jedincti bez vyraznéjsi deformity ve frontalni
roviné s pievazujici kyfotickou posturou se indikuje trupova ortéza pro sed z pénového
materidlu. Odbér mérnych podkladd se provadi za pomoci podtlakovych polstait s tvarovou
paméti. U jedinct s neurogenni luxaci ky¢le mize poloha v 90stupniové flexi v kyclich
v sedacce vyvolat bolesti, které vedou ke znemoznéni dalsi aplikace ortézy. Z tohoto pohledu
je potiebné zajistit u pacienta korigovany polosed ve vhodném mechanickém voziku
s aplikaci korek¢nich pelot.

Vyznamnou kontraindikaci pii aplikaci trupovych ortéz je snizena vitalni kapacita plic pti
paréze dychaciho meziZzeberniho svalstva. Stla¢eni hrudniku ortézou muiZze velmi Casto vést

k jesté vyrazn&jSimu omezeni dechovych funkci (Krawczyk, 2004).
Operacni terapie

Operaéni terapie téchto deformit patere je Casto diskuzi protichiidnych nazord. Mnozi
operacni feSeni neguji a upozorfiuji na vyraznou progresi zakladniho onemocnéni po
jakémkoliv chirurgickém vykonu. Jiné skupiny referuji o velmi dobrych vysledcich po
operaénim feSeni deformit patefe a zdlraznuji zlepSeni kvality Zivota. Rozhodnuti
0 ptipadném operacnim feseni je vzdy tieba peclivé zvazovat a promyslet veskeré divody pro
a proti ve vztahu k délce a kvalité zivota daného pacienta. Rozhodnuti operovat musi byt
podlozeno stanovenim prognézy zakladniho onemocnéni a dokonalym komplexnim
vySetfenim vSech vitalnich funkei postiZeného.

Pokud zvitézi rozhodnuti pro opera¢ni feSeni deformity patefe, je nutné pocitat s celou
fadou specifickych komplikaci spojenych se samotnou operaci a dal$im poopera¢nim
uvsSech operovanych pacientl se vrizné mife objevuje pooperacni plicni atelektdza
a mnohdy 1 infekce dychaciho systému. Po operaci je zpravidla nutno pacienta po urcitou
dobu udrzovat pti umélé ventilaci a endotracheélni intubaci. Nékdy se bohuzel nelze vyhnout
tracheostomii. VZdy je potfeba operacné zajistit pevnou stabilitu instrumentace, ktera vétSinou
zasahuje az do oblasti panve (Repko, 2008).

Mnohdy aktivni terapeuticky pFistup, piedev§sim operacni 1é¢ba, muze paradoxné vést
k docasnému zhorSeni celkového funkcéniho stavu pacienta a vyzaduje dal$i nasledné

terapeutické zasahy. Na druhou stranu Umyslné odkladani operacni terapie vede casto
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Kk bizarnim deformitam, které byvaji pfi¢inou vyrazného zkraceni délky zivota a sniZeni jeho
kvality. Pres vSechny uvedené tézkosti je 1éCba pacientli se zdvaznymi neuromuskularnimi

deformitami patefe nezbytna a umoziuje vyrazné prodlouzeni délky a kvality jejich zivota.

2.2.4 Kompenzacni pomiicky U SMA

Specialni rehabilitacni, resp. kompenzacni pomutcky umozinuji nebo usnadnuji provadéni
zékladnich vSednich ¢innosti pacienta v domdcnosti po propusténi z nemocnice. Jejich
preskripce vychazi z typu postizeni, individudlnich schopnosti klienta i znalosti usporadani
jeho domacnosti (Weinferterova, 2010).

Déleni kompenzacnich pomicek podle Schejbalové, je na pomulcky ur¢ené k lokomoci
(berle - kanadské, francouzské, podpatni, dale hole, choditka, mechanické voziky, apod.),
pomucky urcené pro sebeobsluhu (specialni zapinani na obleceni apod.), pomutcky uré¢ené pro
vzdélani a praci a pomicky urcené pro socidlni Cinnosti (zde patii rizné prostredky
umoziujici nebo usnadiiujici ¢teni, psani), usnadiiuji socidlni kontakt, vykonadvani domacich
praci, sportu, apod. (Kraus, 2005).

Pacienti, kteti pouzivaji kompenzacni pomticky, jsou na tom kromé emoc¢niho omezeni
roli a krom¢ fyzické funkce, kde je to vSak zanedbatelné, podstatné lépe, nezli ti, ktefi
pomicky nepouzivaji. Kompenzacni pomicky pfispivaji ve vétSiné aspekti ke zlepSeni
kvality zivota u chronicky nemocnych pacientl. Proto by bylo vhodné pii spolupraci
S chronicky nemocnymi pacienty vybirat a doporucovat vhodné a potfebné kompenzacéni
pomticky, které by umoznovaly zlepSeni kvality Zivota klienta.

Rozhovory s détskymi pacienty a jejich pecujicimi osobami s onemocnénim Spinalni
svalové atrofie/SMA/ ukazuji realitu a vysledky pouZivani vhodnych kompenzacénich
pomicek jiz od utlého véku. Drive détsti pacienti byli nuceni zistavat na specidlnich
kocarcich, dnes jiz mohou vyuzit od véku cca 2 let ultralevy mechanicky vozik Micro, diky
némuz se déti mohou Ucastnit socializacniho procesu. Jde o jejich plnohodnotnou integraci do
spolec¢nosti, napi. V prubéhu dochazky do bézné mateiské Skoly déti mohou vykonévat
cca 90 % cinnosti jako jejich zdravi vrstevnici.

Taktéz bych zde rada uvedla opomijeny vyznam pouzivani vertikalizacnich zafizeni, tzv.
standerti, které¢ velmi dobfe napomahaji udrzovat pohybovy aparat. Vertikaliza¢ni parapodium
slouZzi predevs§im k podpofe drzeni téla ditéte. Vzptimené drZeni posiluje kosti a klouby ditéte
a napomaha jejich spravnému utvaieni. Pomoci tohoto parapodia se mize panev, trup, nohy

a chodidla bezpecné polohovat.
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Rodice déti, které byly nuceny podstoupit zavaznou operaci patete, uvadéji, ze pti pouziti
této kompenzacni pomucky by doslo k oddaleni této nutné operace pii skolioze. Je dilezité
pouziti standeru jiz od véku, kdy dit¢ bézné chodi, v pozd¢jsich letech jsou jiz kontraktury
Vv dolnich koncetinach a vertikalizme je bolestiva, taktéz nékteti pacienti udavaji nevolnost pfi

vertikalizaci (Kocova, 2012).

Kompenzacni pomiicka stander — vertikalizacni zarizeni

Unikatni kompenzacni pomuckou, se kterou jsme se seznamili pfi studijnim a pracovnim
pobytu v USA — Professionals and Family Conference v r. 2009 a 2011 je Standing Dani —
elektricky stander.

Pojizdny stander Dani dava uzivateli stejnou pohyblivost jako vozicek, pficemz drzi télo
ve vzptimené poloze. Zvysuje tim samostatnost a zlepSuje aktivaci svalstva trupu a hornich
koncetin. Pozice trupu a stabilita, které 1ze ve standeru dosahnout, umoziuje plné vyuzit
volnost v pohybu hornich koncetin a zlepSuje drobnou motoriku. Stander je velmi stabilni, 1ze
s nim zaroven 1 dobfe manévrovat. Stander Dani je navrzen tak, aby pocital s riistem postavy.

Postranni opérky trupu podporuji pozicovani na stfed a umoziuji prizptisobeni na
trupovou ortézu. Popruh na zaddech s deskou (nebo i bez ni) brani hyperextenzi.

Zadni stabilizator panve (sedlo) pozicuje panev s neutrdlni rotaci a mirnym naklonem
vpred. Je navrZen tak, aby usnadiioval nasedéani do standeru a vysedani z n¢;.

Na pevném pultiku muize dité rozvijet drobnou motoriku a zlepSovat si drzeni hlavy,
protoze pii hie zaméfené na drobnou motoriku se potfebuje fidit pokyny a zaroven sledovat
své okoli.

Madlo standeru umoziuje dospélym i vrstevnikim pomoci ditéti pii zapojeni do ¢innosti,
které vyzaduji silu, rychlost nebo vytrvalost. Mezi takové ¢innosti miiZe patfit jizda na dlouhé

vzdalenosti, do kopce nebo po nerovném povrchu.
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Dr. E. Fritz, MD a Ann Ungs, MS, PT Z Klubu pro pediatrickou terapii p¥i Blank
University Hospital USA uvddi:

»lento systém si davd za cil poskytnout ditéti dalSi pfilezitosti pro stani, vytvofit
pohodIné podminky a zvySit samostatnost pohybu vestoje, zpomalit vyvoj deformit patefe a
koncetin, napomahat udrZeni integrity kosti, zlepSovat krevni obéh a zvySovat silu hornich
koncetin. Dité se mlze zapojit do rlznych aktivit — jezdit ve standeru, jist, nebo si hrou
rozvijet drobnou motoriku. Pojizdny stander dava ditéti moznost svobodné zkoumat své okoli

a zapojit se do aktivit svych vrstevnika* (Fritz, Ungs, 2010).

Dr. John R. Bach, MD, Profesor fyzioterapie a rehabilitace, Feditel Kliniky Asociace
Jerry Lewise pro svalové dystrofie pii UMDNJ-NJMS USA taktéi k pouZivani standeru
uvadi:

,»Pojizdny stander DavisMade umoznuje ditéti s SMA nést svou vlastni vahu v poloze,
kterd znaén¢ napomaha rehabilitaci. Oproti tomu stander Rifton m4a mnoho terapeutickych
omezeni:

e Pozice, ve které je hlava ditéte tlaCena dopiedu, zplisobuje nahrbeni ramen a pokles
hlavy. Tomu je tieba se vyhnout obzvlast u déti s diagné6zou SMA, jejichZ zhorSené
ovladani hlavy vyzaduje pozici, v niZ je hlava v co mozna nejvic vertikalni poloze nad
télem.

e Trtiselny popruh zveda vahu ditéte z nohou. Dité tak vlastné spiS sedi na popruhu,
misto aby stalo ve standeru.

e Stupatko je z jednoho kusu a neda se ptizplsobit, neporoste s ditétem tak dobie jako

oddélena stupatka pro kazdou nohu.*
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Obrazek ¢. 1 Elektricky stander DANI

Stander Dani navic pocita s rustem do 50 cm v ramci jednoho modelu. Nemusi se tedy
kupovat novy pokazdé, kdyz dité vyroste. Stander Dani je dostatecné robustni i pro venkovni
pouziti. Je vybaven zapeceténymi lozisky, odolnym vypletem kol a samostavnymi
vozikovymi koleCky. Nezapeceténa loziska jinych standerti nejsou chranéna pied pronikdnim
prachu, Spiny a vody, levny vyplet kol se snadno ohyba a venkovnim pouzitim se nadmérné

opotiebovava, nabytkova kolecka venkovni pouziti zcela znemoziuji.
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Stander Dani usnadiiuje samostatny pohyb tim, ze dité stoji pfed obloukem fidicich kol.
Pro déti s diagndzou SMA je tedy pohyb ve standeru jednodussi. U podobnych standerd musi
dit¢ nejdiiv vytdhnout zadni ¢tvrtinu kola nahoru a pak teprve tlacit kolo shora dolt. Ve
standeru Dani stoji dit¢ v poloze, ve které ma okraje kol pohodIné po bocich a sta¢i mu tlacit
piedni Ctvrtinu kola dolii. Namaha, kterou je tieba vyvinout pro pohyb se standerem, je tedy
poloviéni. I déti, které uz nemaji dost sil pro samostatny pohyb v mechanickém voziku,
mohou jesté manualné pohanét stander Dani.

Stander Dani se d4 snadno pfizptisobovat ménicim se potfebam ditéte a v piipadé potieby
jej lze vybavit elektrickym pohonnym systémem. To je jeden z vyznamnych divodi, pro¢ si
zvolit pravé stander Dani. Jiné podobné standery motorizaci zcela vylucuji a je potieba
zakoupit novy model standeru. Déti s diagndézou SMA postupné sldbnou a motorizovany
stander jim umoZzni zachovat si nezdvislost.

Z uvedeného textu vyplyva, ze kompenzaéni pomicky pomahaji zkvalitnit jejich zivot po
strance fyzické a psychické. Nedaii se viak v Ceské republice vzdy zajistit tyto kompenzaéni
pomucky, potiebné pro kvalitu zivota déti s SMA, vcas a bez thrad vysokych doplatkti u
zdravotnich pojiStoven. Je nutnd intervence u Nadacnich fondd, je to komplikovand a ¢asové
naro¢na a byrokraticka zélezitost jiz tak velmi zaneprazdnénych rodi¢l a pecujicich osob.
Neuromuskuldrni deformity patefe se objevuji diive nez by bylo za v€asného a vhodného uziti
kompenzacnich pomtcek. Pfichazeji tak diive komplikované dychaci obtize a progrese

onemocnéni, koncici smrti ditéte.
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2.3 Etické aspekty prace s rodinou s postizenim SMA

V oblasti etiky je mozné zabyvat se zakonitostmi zivota z mnoha pohledt. V této ¢asti
disertacni prace se zamétim na principy kifestanské etiky, ze kterych vyplyva prace s rodinou
s onemocnénim SMA. Piedmétem etiky je co nejlepsi zdar Zivota ve vSech jeho
perspektivach. Krestanskd etika jako védecka disciplina objasnuje na bazi teologickych
a filosofickych pramenii vyznam lidské svobody a dulstojnosti, Zzivotnich orientaci
a zodpovédnosti (Roeneckl, 2008).

Zeny a muzi v socialni praci vroding s postizenim jsou zpravidla konfrontovéani
S obzvlast’ obtiznymi situacemi. Musi se snazit navazat kontakt s rodinou, S postizenym
jedincem, brat je takové jaci jsou, aby mohli nabidnout u¢innou a smysluplnou pomoc.
Dulezitd je zde schopnost povzbudit je a pomoci rozvinou dobré moznosti, nerezignovat, ale
pomoci zZivot naplnit. Touto cestou mohou vznikat co nejlepsi sluzby pro stradajici a prave to
je ukol, ktery vyplyva z biblického poselstvi.

Nemoc muze byt vnimana také jako vyzva ke zméné zpiisobu naseho zivota, poptipadé
k rekonstrukci naSi hodnotové orientace. Pak ji ovSem muzeme chapat dokonce jako
ptilezitost, kterou jsme dostali na Zzivotni cesté. Umozni nam jiny (Casto naprosto
neocekavany) Uhel pohledu na mnohé ztoho, co nas obklopuje a co je soucésti naseho
kazdodenniho Zivota (Jankovsky, 2006).

Zustava vyzvou, jak tuto Sanci uchopit. Neni snadné se touto cestou vydat, vyzaduje

zivotni zkuSenost, moudrost i pokoru. Cely naboj etického zaméteni problematiky zdvazného
progresivniho onemocnéni Spinalni muskularni atrofie spatfuji v nabidce zvladat v rodiné tuto
zat¢Z moudie a s uctou K takto postizenym jedincim. S tim, Zze nakonec jsou to oni sami,
ktefi nas posouvaji dale, obohacuji a oteviraji nové obzory Zivota.
2 roky Zivota, zkuSenost za posledni 3 roky vyzkumu v CR, ukazuje daleko vyssi vék. Déti na
umélé plicni ventilaci se SMA v CR jsou i ve véku 6, 9 a vyjimeéné i 13 let Zivota. U druhého
typu pak k amrti mize a dochazi v 1.-2. dekadé Zivota. Opét dle zkuSenosti vyjimeéné i ve 3.
a 4. dekadé¢ zivota. Pacienti se tfetim typem SMA se dozivaji zpravidla jesté vyssiho veku.

Z této zakladni charakteristiky a taktéZ vyzkumi na poli kvality Zivota vyplyva, ze se
jednd o onemocnéni, které nema vliv na intelekt, naopak pfi redlné inkluzi a pfijeti ve

spolecnosti, mohou tito jedinci byt velkym piinosem v mnoha oblastech lidského zivota.
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,Moudrost je vnimana jako vyjimec¢na uroven lidského fungovani. Je davana do
souvislosti s idealem lidského vyvoje. Je chapana jako to, co je Vv pozadi cilevédomého
a cilesmérného jednani clovéka® (Vyrost, 2006).

Kiivohlavy se zminuje o tom co je zjeho pohledu MOUDROST. Vnima ji jako
schopnost odliSovat véci podstatné od nepodstatnych — nejen véci materialni, ale i vztahy,
véetné vztahli socialnich, ba dokonce i pfedstavy, myslenky a pojeti. Moudrost pak je také
divat se na vSe, co se déje, s nadhledem a nebat se piresahu toho, co se nam zda obvyklé.
V neposledni fad¢ je to pak schopnost rozliSovat nadéjné smérovani Zivota od toho, které
opravdu nadéji nema. Nejen to odliSovat, ale podle toho se i rozhodovat (Ktivohlavy, 2009).

Osobni zralost je pak chapana jako otevienost ke zkusenosti, jako vyssi stupenn vyvoje
vlastniho ,,ja“ a vyS$i stupeil osobnostniho rozvoje a ristu jak déti a adolescentil
s onemocnénim SMA, tak jejich pecujicich blizkych osob.

Nemoc Spinalni muskularni atrofie se fadi do kategorie tzv. nemoci s malou nadéji na
uzdraveni. Je to nemoc postihujici psychicky predevsim rodice ditéte, ma dramaticky prib¢h,
s vykyvy jednou k lepSimu, jindy k horSimu, s vétsi nebo mensi nad€ji na léceni, koncici
mnohdy nevyhnutelné umrtim ditéte ¢i adolescenta. Proto Iékafi a vSichni zdravotnicti
a socialni pracovnici (ale 1 vSichni, kdo se s rodinou stykaji) maji Zivotni situaci takto téZce
zkouSenych rodict respektovat a své chovani, jednani a zvlaste komunikaci s nimi velice
taktné ptizptsobit jejich dusevnimu stavu (Matéjéek, 2005).

Stres v ditéti 1 v dosp€lém vyvolava poznani, Ze néjaka sila mimo jeho kontrolu ovlada
jeho Zivot. Tim vice se toto zjiSténi tyka rodicl, nebot’ oni vice nez dité samo jsou si védomi
své bezmocnosti a kolisaji mezi nad€ji a zoufalstvim. Navic jsou pod velkym stresem, aby
pred ditétem pisobili vyrovnanym dojmem a nepienaseli na né své uzkosti. Zde je na misté
velmi citlivy pfistup v celém multidisciplinarnim tymu péce 0 pacienty se SMA (Kocova,
2010a).

Bohuzel zkuSenost rodi¢li je mnohdy jind, velmi oteviené nékteii odbornici nahlizi na
osud takového ditéte jako na téméf zpecCetény, s nemoznosti zit kvalitni zivot. Rozhovory
s adolescenty se SMA vSak vypovidaji o jiném pojeti, oni sami povazuji kvalitu Zivota za
velmi diileZitou a chtéji byt Gi€astni socializacniho procesu, véetné pravdivé a redlné inkluze.

Zdravotni a socialni pracovnici, konzultanti rané¢ péce maji nabizet podporu rodi¢iim
pfedevsim z pohledu ucty k Zivotu, s tim, Ze 1 toto dit¢ je velkym darem Zivota. PfinaSi nové
rozméry a moznosti sebereflexe, kdo jsem a jakou mam hodnotu. Pfinasi vyzvu k plodnosti

zivota v nad¢ji (Gruber, 1995).
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2.3.1 Etika a alternativni medicina

Alternativni medicinu chapeme jako medicinu, pouzivajici 1éCitelské metody nebo
medicinu zaloZenou na piirodnim zptsobu 1é¢by jako doplnék tradicni, védecké mediciny
(Goldmann, Cicha 2004).

Hlavnim a u vétSiny alternativnich metod jedinym 1é€ebnym ucinkem je
psychoterapeutické piisobeni, sugestivni plisobeni, zejména tzv. placebo efekt.

Zde se oteviraji mnohé zavazné etické problémy. Dochazi k situacim, kdy rodiny
v dobré vife, Ze jim to ,,pomuze®, délaji mnohé. A sice vstupuji ¢asto v zoufalstvi do pozice,
kdy pouzivaji a prezentuji své déti v bulvarnich médiich zpisobem, ze v ptipadég, Ze jejich
dité, paklize nedostane 1ék (30.000,- uzivani po dobu 2 mésict)) zemie. A to neodpovida
skute¢nosti. NejenZe v CR je srovnatelna 1é¢ba jinym 1é&ivem, ktera se uziva dle nejnovéjsich
zahrani¢nich studii a vyzkum taktéZ ve srovnani s ,,drahym* 1¢kem, ale zaroven dle vysledkil
specializovanych pracovist’ v zahranici jsou ucinky srovnatelné.

Rodice casto neslysi ¢i nechtéji slySet redlné moznosti a je velmi dilezité je o tom
informovat, dat ucelenou nabidku prozivani diagnoézy a doprovazeni jejich ditéte a zaroven
0 téchto tendencich informovat 1ékafe a odborniky v multidisciplinarnim tymu SMA (Kocova,
2013).

Problémem byva i nekritické pozitivni vnimani alternativni mediciny. Objevuji se
tendence bezmezné zkouset vSe, jen kdyz to pomlZze. Bohuzel toho zneuzivaji rizni lidé se
ziskuchtivymi tendencemi. Konkrétné se jednd o podvodné ,léCeni kmenovymi buiikami®
napi. v Kyjevé na Ukrajin€ a jinych mistech v Evrop€. Se seridznim vyzkumem to nema nic
spole¢ného, rodina se psychicky i finanéné vycerpa, nebereme-li v potaz, ze v disledku tyto
aktivity mohou ubliZit.

Zde bych rdda zminila podcenovani vyznamu psychoterapeutického piisobeni
u skupiny pacienti se SMA a jejich rodic¢t — pecujicich osob. Lékafi ji ¢asto neumi dobie
pouzivat a nevyuzivaji ji jako nedilnou souc¢ast kazdé 1écby. Vyhybaji se ji jednak proto, ze je
Casov€é naroCna, ataké proto, Zze jsou kucinkiim psychoterapie skepticti. Tim je ale
,»ochuzovana® klasickda, védecky podlozend 1é¢ba o urcité procento ucinku. Je znamo, ze
kladnym piisobenim na lidskou psychiku nemocného je mozné ptiznivé ovlivnit
neuroendokrinni regulace, a tak pozitivné ovliviiovat priibéh procesu doprovazeni pacienta
a jeho rodinu.

Mnozi 1éCitelé na rozdil od 1€kaiti dokonale ovladaji toto psychické piisobeni na své

vvvvvv
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Coz bohuzel neni dobfe, rodice casto podléhaji jejich vlivu vice, nez je zdravo (Kocova,

2013).
2.3.2 Etika a preimplantacéni a prenatdlni diagnostika u SMA
Preimplantacni diagnostika

Preimplantacni geneticka diagnostika je vySetfeni molekularné¢ genetickymi
a molekularné cytogenetickymi metodami, které umoznuji najit vady V genetické vybavée
embryi brzy po jejich vzniku, nez se pfed vznikem gravidity zanoii do d€lozni sliznice
(Knoepffer, 2004).

Preimplanta¢ni geneticka diagnostika muze zabranit vyvoji vrozenych vad nebo
umozni donosit plod matky, kdy rodice jsou nositeli genetickych vad.

Pro mnoho Zen, potazmo rodin, pro které je ukonceni gravidity nepiijatelné vibec nebo
psychicky enormné zatézujici, je Casto vyzadovana tzv. preimplantacni geneticka diagnostika
(PGD). PGD spociva ve fertilizaci in vitro (mimo t€lo Zeny) a naslednému transferu embryi
s pozadovanym vysledkem DNA diagnostiky, tedy nepostizenych spinalni muskularni
atrofii. V sou¢asné dob& se v Ceské republice jiz na vice pracovistich rutinné provadi
preimplantaéni genetickd diagnostika s vyuzitim vazebné analyzy — nepfimé DNA

diagnostiky (Matikova, 2010).
Prenatalni diagnostika

Téhotenstvi s vysokym rizikem. Ma-li par postizené dit€¢ se spinalni muskuldrni
atrofii, homozygota pro deleci exonu 7 (eventuelné¢ 7 a 8), jsou oba partnefi s nejveétsi
pravdépodobnosti heterozygoté (nosi¢i jedné mutace genu SMNI1). Dva heterozygotni
partnefi maji pro své potomstvo 25% riziko. V gravidit¢ je jim nabidnuta prenatalni
diagnostika, optimalni je provedeni choriové biopsie (CVS). CVS se provadi nejcastéji mezi
10.-13. tydnem gravidity. Z choriovych klkti se nejprve provede izolace DNA a nasledné
DNA analyza genu SMNI.

Ma-li pacient mutaci detekovanu pouze na jedné alele, je doporuceno provést sekvencni
analyzu SMN genu. Pti zachytu bodové mutace je slozité ur€it, zda detekovana mutace je na
genu SMNI1 ¢i SMN2 .

Prenatalni diagnostika SMA se miZe nabidnout rovnéz v pfipad€ zachytu artrogrypozy

u plodu, velmi nizké pohybové aktivity plodu, ¢i eventuelné v ramci Sirsi diferencidlni
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diagnostiky vyssi hodnoty nuchalni transluscence NT — §ijového projasnéni v kombinovaném
téhotenském screeningu (Matikova, 2010).

Usmrtit lidsky plod na zakladé prenatalni diagnostiky etikové nepokladaji za ptipustné.
Vysvétlujici zprava k ,,Umluvé na ochranu lidskych prav a distojnosti lidské bytosti
v souvislosti s aplikaci biologie a mediciny* v ¢l. 19 fika, Ze ,,identitu lidské bytosti je nutno
chranit, jakmile zapocal jeji zivot“. Genetické testy maji preventivni charakter. Pravo znat
zdravotni stav potomka je vydobytkem moderni védy, ale soucasné s sebou piinasi velké
dilema. Védciim nelze zakézat provadeéni diagnostickych zakrok v embryondlnim stadiu ke
zjisténi, zda embryo nevykazuje genetické postizeni, které pozdé&ji povede K zavaznym
onemocnénim ditéte. Nikdo z personalu nema nabizet kategoricka FeSeni pro rodice, oni
sami musi na zaklad¢ svého svédomi rozhodovat 0 budoucnosti nebo nebudoucnosti poc¢atého

zivota (Dolista, 2008).

2.3.3 Etické aspekty zdavaZného rozhodnuti Zivota s tracheostomii a paliativni péce

MIw e

Respiracni (dychaci) problémy jsou hlavni pfi¢inou onemocnéni déti se SMA. Jsou
nejcastejsi pri¢inou tmrti déti typu SMA I a SMA II. Intervence respiracni péce jsou nezbytné
pro pieZiti a pohodli déti se SMA.

Je velmi dilezité respektovat rozhodnuti pacienta, potazmo rodiny jak feSit tuto zavaznou
zivotni situaci. Vzhledem k tomu, Ze v nasi spole¢nosti nebyva zvykem zit dlouhodobé na
umeélé plicni ventilaci /UPV/, mize to byt pro rodinu a pacienta velmi traumatizujici.
ZkuSenosti ze Spojenych stati vSak ukazuji, Ze ¢im vice se problematika respiracni péce
a zivota s tracheostomii pfibliZi pacientovi a rodin€, opadd pocatecni strach z nezndmého
a jsou znamy piiklady dlouholetého Zivota na UPV (Kocova, 2013).

Invazivni respiracni péce usnadni ditéti dychani pomoci dychaci trubice napojené na
mechanicky ventilator (dychaci pfistroj). Trubice je do téla zavedena usty nebo malou dirkou
v krku pfimo do plic. Nejprve invazivni respiracni péce pouziva dychaci trubici zvanou
endotrachealni trubice, do ust. Endotrachealni trubice mize zpusobit poskozeni a podrazdéni
ust a hrdla, pokud je z dychacich cest vytahovana Castéji nez par dni az tydni. Zavedeni
trubice do téla se nazyva intubace. Pokud je nutna dlouhodoba podpora ventilatorem, 1ékaft
nejspiS zavede tracheostomalni trubici. Pfi tracheostomii 1€kat vytvoii v krku ditéte malou
operacni ranku. Dychaci trubice zvana ,,trach® je vlozena skrze tuto ranku, kde obejde usta
a hlasivky, ptimo do velké dychaci trubice zndmé jako pradusnice.

Nékteti rodice vehementné bojuji o to, aby 1ékaiska péce zajistila jejich ditéti co nejdelsi

zivot. Jini chtéji stfedni Uroven lékarské péce, kterd by minimalizovala riziko nemoci
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a zvySovala silu a pohodli. Jini jsou pro minimalni pouzivéni intervenci a pro piirozeny
prabéh. A nakonec néktefi rodi¢e vyuzivaji kombinace pristupii. Milujici a Starajici se rodice
si mohou vybrat z riznych moznosti, neexistuje jen jedna spravna nebo nejlepsi cesta.

Co je nejlepsi pro jedno dité, nemusi byt nejlepsi volba pro jiné. Urcité je dulezité
prodiskutovat s lékafem vSechny mozZnosti. Sestavit plan postupu pro jednotliva obdobi
a body pro budoucnost véetné¢ doby, kdy se stav dychéani ditéte zhorsi. Vzdy je lepsi mit
néjaky plan a myslet dopfedu, nez nemit plan a byt zaskocen krizi. Mozna bude nutné
V pfipad€ nouze reagovat rychle a je nutné mit na paméti, ze plany se mohou kdykoli zménit
nebo upravit podle potieb, a pokud rodic¢e zméni sviij nazor (Scroth, 2009).

Zde je na mist¢ velmi citlivy pfistup jak k détem, tak jejich rodi¢im. Je potieba
respektovat zivot a pfipadné nabidnout paliativni 1é¢bu s doprovazenim. Je dilezité zvazit
a pfijmout fakt blizici se okamziku smrti a pokud mozno pfipravit rodinu oteviené¢ k této
situaci. Je taktéz dilezité nabidnout duchovni doprovazeni a pomoc ¢lenim rodiny, aby byli
velkou oporou v téchto chvilich zivota. Zde je na misté velmi citlivy pfistup jak k détem, tak
jejich rodi¢im. Je potfeba respektovat zivot a pifipadné nabidnout paliativni [éCbu
s doprovazenim. Je dilezité zvazit a ptijmout fakt bliziciho se okamziku smrti a pokud mozno
pfipravit rodinu oteviené k této situaci. Je taktéz dilezité nabidnout duchovni doprovéazeni
a pomoc ¢lentim rodiny, aby byli velkou oporou v téchto chvilich Zivota. V zahranici se také
osveédCil priklad sepsané odborné 1ékaiské zpravy pro piipad nutnosti zadsahu zachranné
sluzby, kdy je jiz rodi¢i odsouhlasena pouze paliativni péce, i toto je pfedmétem dalSich
diskuzi a prace na poli této citlivé problematiky, tak aby pokud nastane tato situace
Vv domdacim prostiedi, byli na tuto situaci pfipraveni jak rodice, tak odbornici. Aby odchod ze
okamziku smrti jejich ditéte, musely celit velmi neprofesionalnimu chovani nékterych ¢lent
zachranné sluzby nebo kriminalistil, ktefi dle platnych zdkonti v Ceské republice musi byt pfi
umrti ditéte do 15 let v domacim prostiedi ptivolani 1ékatem (Kocova, 2013).

Zarmutek je Casto nejintenzivnéj$i ve chvili, kdy ¢lovék pochopi, Ze se situace uz
nezméni. Clovék by se ale nemél soustfedit jen na bolest: nemoc poskytuje i piileZitost zadit

vnimat jinak sebe i druhé (Firtova, Luffova, Oliviere 2005).
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3. ZDRAVOTNI POSTIZENI A MOZNOST INTEGRACE — INKLUZE

Zdravotni postizeni lze vymezit jako nepriznivy stav nebo situaci pro daného jedince,
vyplyvajici z poruchy nebo chronického onemocnéni, ktery omezuje nebo znemoziuje plnéni
uloh, ztézuje jeho uplatnéni v porovnani s majoritni populaci, zté¢zuje dosahovani béznych
spole¢enskych cilii.
handicapovany v disledku poruchy nebo postizeni.

V soucasnosti, v souvislosti s integracnimi tendencemi, se vychazi ze stupné a rozsahu
zdravotniho postizeni. Znevyhodnéni je chapano jako dimenze z hlediska seberealizace.
K souvisejicim specidlnim edukacnim potfebam a potfebam rozvoje je pfistupovano

podptrnymi opatfenimi (Vagnerova, 2008).

3.1 Impairment, disability, handicap — restringovana participace

WHO - svétova zdravotnicka organizace v r. 1980 zavedla vyse uvedené pojmy jako
soucast ,,Mezinarodni klasifikace poruch (impairment), disabilit a handicapu* (IC IDH).
Tato klasifikace poruch, resp. jeji ptirucka, bere zietel na nasledky nemoci. V tomto pojeti se
nemoc projevi morfologicky a funkéné na Urovni organu, popiipad€ télesného systému
poruchou (impairment), ktera podle rozsahu zac¢ne ¢lovéka omezovat v jeho ¢innostech, a to
do té miry, ze nemtze n¢kterou (nebo i vice) ze svych aktivit vykonavat, ¢imz se vlastné stava
disabilnim. Porucha a samoziejm& i disabilita se pfirozené¢ zacnou projevovat v procesu
socializace tohoto jedince (Jankovsky, 2006).

V posledni (definitivni) verzi této klasifikace zr. 2001 (piijaté i v CR) jsou patrné
vyznamné zmeény, a to dokonce jiz v samotném nazvu klasifikace, kde jiZ neni oznaceni
Mezinarodni Kklasifikace nemoci, resp. poruch (MKN) ale Mezinarodni klasifikace
funkénich schopnosti, disability a zdravi (International Classification of Functioning,
Disability and Health, ICF).

Toto nejnovéjsi (definitivni) pojeti opousti tiplné pojem handicap, ktery vnima spiSe jako
zavadejici a misto n&j pouziva vyrazu restringovana (omezena) participace, diky niz
jedinec vlastné nemuze vykonavat urcité aktivity. Participace je tak vnimana jako snizeni
aktivity, které je pro daného jedince omezujici (restringujici) prave v té aktivité, kterd je pro
néj dilezita ve vztahu k socidlnimu prostredi.

Mezinarodni klasifikace funk¢nich schopnosti (ICF) proto pracuje se zcela odlisSnymi

vzorci hodnoceni oproti Mezinarodni klasifikaci nemoci. Nejde tu jiz o pouhy vycet
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patologie — postiZeni jako kategorie, ale zejména o hodnoceni funkénich schopnosti a to
nejen téch, u kterych dochazi v disledku poruchy organii, funkei a struktur ke snizeni aktivity
urcitého cloveéka v konkrétnich ¢innostech. Ale jsou tu posuzovany téz jeho ostatni organy,
funkce a struktury, které jsou neporusené a predstavuji onu zdravou dimenzi organismu, tedy
to, co je projevem zdravi (health) dané¢ho ¢lovéka. ICF proto nehodnoti ¢lovéka jako
takového, ale situace, ve kterych se nachazi a které mohou byt omezujici, ve kterych je
¢lovek ,.disabled®, ale jinak zdrav. Na tom se samoziejmé vyrazné podili velmi dilezity faktor
prostiedi, které dokaze — muize danou situaci vyznamnym zpusobem ovlivnit, a to jak ve
smyslu vytvareni bariér, tak i ve smyslu facilitace.

Do kategorie zdravotni postiZzeni a poruchy tézkého stupné patii jedinci, jejichz handicap
lze charakterizovat jako potiebu celodenni specialni péce, tito jedinci jsou plné odkazani na
pomoc okoli a spole¢nosti. Zde spadaji charakterem chronického onemocnéni pacienti se
spinalni muskularni atrofii L., Il., I1l. nebo IV. typu. Péce je vysoce specializovana, postizeni
v oblasti fyzické jiz velmi omezuje moznost edukace i spoleCenské seberealizace. Diky
rychlému tempu vyvoje informacnich technologii, internetu a specidlnim vyukovym

programum se dafi efektivné naplinovat moznosti integrace — inkluze.

3.2 Integrace — inkluze

Integraci mizeme vymezit jako snahu o uplné zapojeni handicapovaného jedince,
splynuti, zaClenéni a zapojeni ve spolecnosti. Svétova zdravotnicka organizace (WHO)
definuje integraci jako socialni rehabilitaci, jako schopnost osoby podilet se na obvyklych
socialnich procesech. Nejcastéji slySime tento pojem v poslednich letech v souvislosti
S pfirozenym a nenasilnym zacleiovanim (integraci) lidi se zdravotnim postizenim do
spolecnosti v tom smyslu, aby tvofili integralni soucast této spolecnosti.

Souvisi to s vyrovnavanim prileZitosti, jde o vztah majority (zdravych jedinci)
a minority (lidi s postizenim), jehoZ kvalita se promitd do vSech oblasti vzajemného souziti
(napf. volny ¢as, zamé&stnani, politika, edukace aj.).

Integrace je tak jednak stavem daného jevu, ale pfedev§im procesem, a to nejenom
V tom slova smyslu, jak se dafi jedince s postizenim plné€ zaclenovat do dané spolecnosti, ale
také v tom vyznamu, jak my sami jsme schopni tento Zadouci proces piirozené akceptovat
a identifikovat se s nim. Tento proces uzce souvisi s vyvojem a zranim nasi vlastni osobnosti

a jeji integritou (Jankovsky, 2006).
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Pojem integrace je zde podle Z. Sykorové (in Vitkova a kol., 1998) postupné nahrazovan

vvvvv

uplné zaclenéni, aniz by ovSem existovaly bariéry v nas samotnych.

3.3 Integrované vzdélavani

S odvolanim na mezinarodni klasifikaci poskozeni, neschopnosti a handicapt WHO
(International Classification of Impairments, Disabilities and Handicaps, Genéve, WHO,
1980, in Vitkova, 1999) se da odvodit, ze ¢lovék muze byt z medicinského nebo pravniho
zietele postizeny, ale z pedagogického hlediska o postizeni jit nemusi.

Jestlize je Clovék ve velké mife omezen pisobenim télesného postizeni v oblasti
kognitivni, emocionalni a socialni a ve schopnosti ptevzit odpovidajici spolecenské role, pak
uz medicinsky a (nebo) psychologicky orientované terapeutické nabidky samy nestac¢i na
kompenzaci negativni bilance. V této situaci jsou potiebné edukacni koncepty. Zde nachdzi
svou svébytnou oblast pedagogika té€lesn¢ postizenych.

Integrované vzdélavani mizeme definovat jako uplné zapojeni jedince do bézného
edukaéniho procesu. Obvyklé edukacni procesy se pies znevyhodnéni odehravaji v ramci

béZzného Skolniho prosttedi.

3.4 Vychova a vzdélavani déti s postizenim SMA

3.4.1 Specifika posuzovani SVP u SMA

Lékarske déleni na typy SMA ma ve specialné pedagogické diagnostice vyznam pouze
orientacni, jak uvadi BartoSova a Kocova v Metodice posuzovani specialné vzdélavacich
potieb u Zakl se vzacnym onemocnénim, ktery vznikl spole¢nym Usilim na Olomoucké
Pedagogické fakulté — Ustavu specialné pedagogickych studii. Vzdy je potieba vychazet
Z aktudlni arovné€ zachovanych schopnosti konkrétniho ditéte. Totéz plati 1 u jinych typt
svalovych onemocnéni. Posuzovani vzdélavacich potieb déti se svalovymi atrofiemi
a dystrofiemi je specifické tim, Ze kognitivni funkce jsou primdrné nemoci nezasazeny,
ovlivnéno je pouze vnimani spojené s pohybem. Posuzuje se proto pfedev§im mira zachované
hybnosti, kvalita dychani, s tim souvisejici mira unavitelnosti, ktera miize mit sekundarni vliv

na vnimani i mysleni, a socialné emoc¢ni aspekty.
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3.4.2 Hybnost

Mira postizeni hybnosti zavisi na typu SMA a stupni progrese. V pocatcich se nemoc
projevuje piedevsim zakopavanim, CastéjSimi pady, nestabilitou pfi chlizi. V téchto piipadech
nainstalovat zabradli v adekvétni vysce. VMS je vhodné volit tiidu v ptizemi, na ZS
minimalizovat st¢hovani mezi patry.

Zpocatku je dit€ schopno se ze zem¢ zvednout samo Splhanim po svém téle, pozdéji se
zveda s oporou o nabytek a jesté pozdéji potiebuje dopomoc druhého Clovéka. Ve vsech
fazich je nutné dat ditéti cas na zafixovani vzpiimeného postoje. Znamenad to tedy, Ze
zvedneme-li dit¢ se SMA do stoje, nemizeme ho hned pustit, ale musime ho chvili podrzet
a ujistit se, zeptat se ho, zda se citi ve stoji stabiln¢.

V dobé¢, kdy dité jiz nemlze samostatné chodit, je potfeba potidit vozik. Dokud dité
zvlada pohyb na voziku vlastnimi silami, je moZzno doporucit odlehéeny mechanicky vozik
(viz kapitola pomicky). Pozdéji je vSak vzdy potieba potidit vozik elektricky. Vyhodou
elektrického voziku je vysoka variabilita nastaveni a snadnost ovladani, nevyhodou je
hmotnost ztéZujici manipulaci s vozikem druhou osobou pfi piepravé atp. Elektricky vozik
S hmotnosti okolo 120-150 kg miiZe znesnadnit i pohyb v bezbariérovych prostorech, napf.
bézné vytahy nebo ploSiny pouzivané na vetejnych mistech maji leckdy mensi nosnost.

Pro dité upoutané na vozik je nutné ve Skole vytvofit bezbariérové prostiedi. Je tfeba
odstranit prahy, minimalizovat st¢thovani mezi patry i tfidami na patfe, ve tfidé rozestavit
lavice tak, aby mezi nimi vSude mohl projet vozik. Ttidu je potieba usporadat tak, aby dité na
voziku dojelo i k tabuli, ke stolu uéitele, do prostor spole¢nych aktivit pii vyucovani i béhem
ptestavek. Daéle je potteba potidit lavici, u které se da s vozikem sedét. Zpocatku mize dité
vyuzivat specialni, nejlépe Calounénou Zidli s podruc¢kami, pozdéji doplnénou 0 mozZnost
fixace panve, hrudniku, n¢kdy 1 cela. Pozdé&ji je potfeba u vétSiny déti vyuzivat kvili
postupujici skolidze a borceni trupu individudln€ odlitou skofepinu, fixovanou zpravidla na
vozik.

V této fazi je jiz pro dit€¢ velmi nepohodIné a Casto i bolestivé sedét celé dopoledne bez
moznosti zmé&ny polohy. Je proto potieba zatidit ve Skole, nejlépe piimo ve tfidé, misto, kde si
mize v piipadé potieby na chvili lehnout a v této poloze bud poslouchat vyklad, nebo
odpocivat (na prvnim stupni to maze byt husty, mekky koberec, popf. matrace, na druhém

stupni je vhodné&jsi stabilni lehatko ¢i polohovaci elektricky vozik).

53



Bezbariérové se upravi toaleta, na které ma dité¢ zajiSténé soukromi a dostatek Casu.
Pozd¢ji je nutné ji vybavit lehatkem pro snazsi manipulaci pii svlékani, oblékani a hygiené.

Je potieba také vyfeSit zpusob spolecného stravovani. Zpocatku posta¢i pomoci jen
S piinesenim tacu s jidlem, do této pomoci je vhodné zapojit i spoluzéky. Postupné je tieba
zvySovat 1 pomoc se samotnym jidlem, nakonec je dité pln¢ odkazano na krmeni druhou
osobou, ve Skole nejlépe asistentem pedagoga. Pii piti je vhodné pridrzet nadobu, ze které dité
pije brékem.

Postupem ¢asu se u déti s SMA zhorSuje také hybnost rukou. Z toho vyplyvaji narastajici
problémy ve $kole pfi manipulaci s pomtckami a pfi psani. V zékladni i v mateiské $kole je
nutné pocitat se snizujicim se rozsahem pohybu rukou, proto bedlivé sledujeme schopnosti
ditéte a s postupujici pohybovou regresi ptiblizujeme pomucky tak, aby na n¢ snadno dosahlo.

V pokrocilém stddiu nemoci dité své télo jiz viibec neovlada, je plné odkazano na pomoc
druhého ¢&lovéka. Casto trpi bolestmi zptisobenymi borcenim trupu, kloubnimi zménami
a deformitami. Je proto potfeba je ob¢as poposadit, srovnat v sedu, srovnat koncetiny, polozit
je. V noci je vhodné je pravidelné polohovat kvtli prevenci proleZenin.

V pokrocilém stadiu SMA je tfeba zohlednit ubytek svalového korzetu a pfi manipulaci
s ditétem ho maximalné kompenzovat zpeviiujicim drzenim — je nutno vzdy podpirat zada
a hlavu. U déti se SMA je bézné, ze obcas tak zvané ,,spadnou,” tzn., ze jim Vv sedu povoli
svalstvo trupu a S$ije a hlava pfepadne na hrudnik. V této chvili je potieba jim hlavu
zdvihnout, nebot’ samy toho nejsou schopny.

Zacvik v manipulaci s ditétem je nutno provadét v izké spolupraci srodi¢i 1 s nim
samotnym. Dité Casto mliZze byt nejvétsim pomocnikem v kvalitnim zacviku, je tfeba se ho
ptat na pocit pohodli a bezpeCi a respektovat jeho odpovédi. Vhodné je, aby s ditétem

manipuloval jen omezeny okruh lidi, ke kterym ma davéru (BartoSova, 2012).

3.4.3 Dychdni

Dychani je bezprostfedné spojeno s funkénosti sval. S postupujici nemoci se proto
snizuje 1 kvalita dychani. Plice jsou utiskovany vlivem postupujici skolidzy a zaroven klesa
sila a funk¢nost svali potfebnych pro dychdni. ZhorSené dychani mé vliv na okysli¢ovani
organismu, zejména pak mozku. V disledku toho je dité vice unavené, méa obcasné vypadky
pozornosti, pomalejsi pracovni tempo, trpi bolestmi hlavy, je vice spavé.

Snizena funk¢nost plic a jejich nizsi kapacita se projevuje 1 ve sldbnoucim vydechovém
proudu potiebném pro tvorbu hlasu. Déti v pokrocilém stadiu SMA naméha delsi ¢i hlasity

mluvni projev. Je proto potieba klast jim otazky tak, aby stacila jen kratkd odpovéd’, volit
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tedy napf. uzaviené otazky, na které Ize odpoveédét pouze ano ¢i ne. Zaroven je nenutime
k hlasitému projevu, je vhodné spiSe ztisit okolni prostfedi. V pozdé€jsich fazich nemoci je
n¢kdy nutné pfistoupit k tracheostomii a ptistrojoveé podporovanému dychani. U téchto déti je
1 ve Skole potieba zajistit pomoc na pomezi zdravotnické péce, kdy je nutné nekolikrat denné
odsat z plic hlen. Dale musime pocitat s tim, ze vétSina déti pfi tracheostomii nemuze uZzivat
hlas, a proto komunikuje pouze Septem.

Kazda infekéni nemoc je pro dité se SMA velkou zatézi, protoze nema potiebnou silu pro
vykaslavani. Castéji se proto u n&j objevuji bronchitidy a zéapaly plic. Z toho diivodu je nutné
pocitat s ¢astéjsi absenci pti vyucovani a s ndslednou pomoci s doplnénim zameskaného uciva

a s opétovnym zapojenim do kolektivu tfidy (Bartosova, 2012).

3.4.4 Socidlné emocni aspekty

Zivot d&ti se SMA a jejich okoli vyrazné ovliviiuje fakt progrese a fatalnosti nemoci.
Rychlost progrese zavisi na typu SMA a na véku, ve kterém se nemoc projevila. Déti s SMA
si samy Casto nerady a obtizné pripousteji postupujici ubytek schopnosti a sil, navenek se
snazi zvladat véci bez dopomoci a velmi nelibé nesou asistenci druhych, odmitaji ji. Tim
mize snadno dojit k pfetiZzeni, které zhorSuje celkovy zdravotni stav. Pomoc je détem potieba
nabizet citlivé, nenasiln€é, zadavat zvladnutelné ukoly. Pouzivame-li odlehéené pomicky
(nadobi, pastelky apod.), idealni je opatfit stejné pro celou tfidu.

Vétsina déti s SMA je vzdélavana formou individualni integrace do b&znych MS a ZS.
Vzhledem k zachovanym kognitivnim a nékdy az nadprimérnym rozumovym schopnostem
neni pii integraci tolik potfeba vénovat pozornost zvladani uciva, ve vyuce je potiebna pouze
technickd kompenzace Ubytku hybnosti. O to vice je vSak diilezité se vénovat socialnimu
aspektu integrace.

NarGst bezmoci déti se SMA casto kompenzuji direktivnosti v komunikaci, nékdy
pfechazejici az do manipulativniho chovéani. To jim komplikuje navazovani ptatelskych
vztahl, ztézuje zaclenéni do vrstevnické skupiny. Je proto potieba je ucit projevovat prani
a zadosti pfijemnéj$im a socialné ptijatelnéjSim zptisobem.

Vzhledem Kk vysoké bezmoci se i samotné déti mohou snadno a nechténé stat objektem
manipulace. Pfi asistenci je proto potieba zvazovat, jaky typ pomoci nabidneme. Pfi
volnoGasovych aktivitach a b&zném socialnim kontaktu (volna hra v MS, piestavky v ZS), je
vhodné poskytnout ditéti plnou fyzickou dopomoc, byt jeho ,,rukama a nohama,* ale ponechat

mu jeho vuli pii vybéru ¢innosti i kamarada (a to i tehdy, kdy se s jeho volbou pomahajici
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neztotoziuje). Naopak v fizené ¢innosti je nutné po nich pozadovat poslusnost a podvoleni se
spole¢nym pravidlim.

Integrace do MS a na 1. stupni ZS byva détmi vniména jako naprosto pfirozeny proces,
tézka byva pro pedagogy jednak kviili nepoméru mezi vysokou mirou postizeni téla pii
naprosto nepostizeném intelektu, vnimani a prozivéani, tedy nepoméru mezi télem a dusi,
predevsim vsak kvili védomi hrozicitho brzkého konce zivota ditéte. To probouzi lidsky
naprosto opravnénou a pochopitelnou litost ucitele nad osudem ditéte. Nemél by ji vSak davat
najevo ani pied samotnym ditétem ani pied ostatnimi détmi ve tfidé. Soucasti profesiondlniho
pfistupu je, aby ucitel ditéti se SMA vytvarel stejné podminky, stanovoval stejna pravidla
a vyzadoval jejich dodrzovani jako u ostatnich déti.

Na druhém stupni, s nastupem prepuberty a puberty se vSechny déti zainaji vyvojove
konfrontovat s ostatnimi a tim vymezuji samy sebe, svou individualitu. Proces sebepfijeti na
zéklad€ srovnavani s vrstevniky byva Casto velmi dramaticky, pfijeti sebe sama neni lehké ani
u déti intaktnich. U déti s postizenim byva tento proces dvakrat narocny — je nutné piijmout
sam sebe i s deformovanym, nefunkénim télem, k tomu se casto ptidava silici nepfijeti
ostatnimi vrstevniky. Ti se v tomto véku Casto negativné vymezuji viaci odliSnosti (,,ja takovy
nejsem*), coz ve vysledku miize vést v krajnich pifipadech az k Sikané€, ostrakizaci ditéte
S postizenim. Také vzrustajici zdjem o druhé pohlavi vtomto véku détem s SMA ostie
ukazuje jejich odliSnost a poprvé jsou konfrontovany s obtizemi v navazovani partnerskych
vztah. U divek byva nepfiijeti vlastniho téla s postizenim silné€j$i nez u chlapct. Spolu
s nechutenstvim a problémy s travenim danymi stlacenim vnitinich organii miZze vyustit az
do odmitani potravy a tézkého hladovéni.

Na druhém stupni, kde se ¢asto v uvodu meéni slozeni tfidy odchodem zakt na viceleta
gymnazia, slu¢ovanim tfid a ptichodem déti z jednostupniovych Skol, je vhodné pracovat se
ttidou se zamérem vytvofit novy socidlni celek. Pravé v dob¢€ prepuberty a puberty je vhodné,
aby déti mely moznost své zkuSenosti s jinakosti sdilet, ventilovat, ptat se, mluvit o svych
pocitech, o situacich, které se vazou k socidlnimu klimatu tfidy, kde je dit¢ s SMA
integrovano. S tfidnim kolektivem by mél od pocatku cilené pracovat ttidni ucitel 1 vSichni
dalsi pedagogové, ktefi se tiidou pfichazeji do kontaktu. Pii objeveni se problému, ktery je
nad sily pedagogického sboru, je vhodné co nejdiive pfizvat erudovaného externiho
odbornika (BartoSova, 2012).

Ze socidlniho hlediska je velmi dilezité, aby se dit¢ s SMA mohlo ucastnit vSech
spole¢nych aktivit tfidy. Pfestavky jsou z tohoto hlediska stejn¢ dulezité jako vyucovaci

hodina. Obstaravani hygieny nebo piesuny mezi tiidami by proto nemély zabrat celou dobu
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piestavky, integrované dit¢ by mélo dostavat ptilezitost vstupovat do volnych, nefizenych
interakci se svymi spoluzaky. Stejné tak je dilezité zajistit moznost spolecného stravovani se
ve Skolni jideln€, na prvnim stupni i pobyt ve Skolni druzin€. Rozhodné by se dit¢ mélo
ucastnit vSech Skolnich vylet, zazitkovych programt apod. Samoziejmé to vyzaduje vétsi
piipravu ze strany ucitele i celé Skoly, je tfeba vybirat trasy vhodné pro elektricky vozik,
mista dostupna bezbariérovou dopravou, hledat bezbariérové upravené ubytovani apod. Krom
toho je tfeba se predevsim na druhém stupni pfipravit na to, ze ostatni déti budou mit pocit, ze
kvili spoluzakovi s postizenim musi snaSet rozmanitd omezeni, ze napi. jedou na mén¢
atraktivni vylet apod. Zde je tfeba si uvédomit, Ze ucitelé sami jsou détem vzorem v chovani,
ze by tedy predevsim oni méli byt s integraci ztotoznéni a déti by z nich nikdy nemély vycitit
nechut’ k této praci navic nebo od nich zaslechnout stiznosti na nepohodli, které jim integrace
pfindsi. Rozhodné stoji za to tuto namahu navic vynalozit a ditéti s postizenim ucast na
mimoskolnich aktivitich umoznit. Kdyby totiz muselo zlistat doma, tak nejenze ono samo by
se citilo vyfazené a nechténé, ale i pro ostatni by to byla informace o tom, ze kdyz n¢kdo
prestane stacit, je jiny anepohodlny, tak se jednoduse odsune. A to by byla jist¢ velmi
nezadouci a negativni zkuSenost z integrace.

V priibéhu integrace by se ostatni déti ve tiidé nemély dozvédet o fatdlnosti onemocnéni
spoluzaka. Hledély by na né&j s obavou, s rozpaky, s litosti, védomi této skute¢nosti by stalo
mezi nimi a ztéZovalo by pfirozenost a spontaneitu vzajemnych kontakti. Nicméné ucitel by
mél byt na moznost tmrti ditéte ve tfidé piipraven (nemusi se samoziejm¢ tykat jen ditéte
s SMA). Smrt ditéte nebo mladého Cloveka je vzdy Sokujici, traumatizuje celé jeho okoli. Je
vzdy velkym zdsahem do organismu tfidy. Je proto tfeba, aby se ucitel pii integraci ditéte
s fatdlnim onemocnénim pfipravil i na moznost jeho smrti a kdyZ pfijde, aby se tomuto tématu
nevyhybal, naopak pomohl pozlstalym spoluzédkim tuto tragickou udalost proZit a zpracovat

(Bartosova, 2012).

Pojem asistent pedagoga

Hlavnim smyslem institutu asistenta pedagoga je zajiSténi pomoci Zakovi se specialnimi
vzdélavacimi potiebami pii jeho zafazeni do vyuky i do Skolniho prostiedi jako takového.
Asistent pedagoga by mél zakovi se specidlnimi vzdélavacimi potfebami zejména poskytovat
pomoc pii vzdélavacim procesu. Asistent pedagoga by se mél snazit v ramci vzdélavaciho
procesu vytvofit podminky, které vedou k podpotfe zaka. Pomoc a podpora by také méla
odpovidat individudlnim potiebam zaka vyplyvajicim zejména z druhu a hloubky zdravotniho

postizeni nebo zdravotniho znevyhodnéni.
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Postaveni asistenta pedagoga

Postaveni asistenta pedagoga je upraveno mnohymi zdkonnymi i podzakonnymi pravnimi

predpisy, které jsou pravné zavazné, a také nékterymi koncepénimi dokumenty bez pravni

zavaznosti.

Co se tyce pravnich piedpisa, jsou to zejména:

zékon €. 561/2004 Sb., o predskolnim, zékladnim, stfednim, vy$§im odborném a jiném
vzdélavani (Skolsky zékon), ve znéni pozd¢jsich predpist,

zékon €. 563/2004 Sb., o pedagogickych pracovnicich a o0 zméné nekterych zakont, ve
znéni pozdéjsich predpist,

nafizeni vlady ¢. 75/2005 Sb., o stanoveni rozsahu pfimé vyucovaci, ptimé vychovné,
pfimé  specidln¢ pedagogické, piimé pedagogicko-psychologické cinnosti
pedagogickych pracovnikd,

vyhlaska €. 14/2005 Sb., o ptedskolnim vzdélavani, ve znéni vyhlasky ¢. 43/2006 Sb.,
vyhlaska ¢. 48/2005 Sb., o zakladnim vzdélavani a nékterych naleZitostech plnéni
povinné Skolni dochazky, ve znéni vyhlasky ¢. 454/2006 Sb.,

vyhlaska ¢. 13/2005 Sb., o sttednim vzdélavani a vzdélavani v konzervatofi, ve znéni
vyhlasky ¢. 374/2006 Sb.,

vyhlaSka ¢. 10/2005 Sb., o vyS§im odborném vzdé€lavani, ve znéni pozdé€jSich
piedpis,

vyhlaska €. 492/2005 Sb., o krajskych normativech,

vyhlaska ¢. 72/2005 Sb., o * poskytovani poradenskych sluzeb ve Skolach a Skolskych
poradenskych zatizenich,

vyhlaska ¢. 73/2005 Sb., o vzdelavani déti, zaka a studentli se specidlnimi
vzdélavacimi potiebami a vzdélavani déti, zaka a studentd mimoiadné nadanych, ve
znéni pozdéjsich predpist,

vyhléaska ¢. 317/2005 Sb., o dalsim vzd€lavani pedagogickych pracovnik, akredita¢ni
komisi a kariérnim systému pedagogickych pracovnikd, ve znéni vyhlasky
¢. 412/2006 Sb.

Z koncepcnich a metodickych dokumenti, které nejsou pravné zdvazné, to jsou zejmeéna:

Nérodni program rozvoje vzdélavani v Ceské republice. Bil4 kniha (Praha, 2001),

Dlouhodoby zamér vzdélavani a rozvoje vychovnd-vzdélavaci soustavy Ceské
republiky (Praha, 2007),

Stiednédoba koncepce statni politiky viici obCantim se zdravotnim postizenim,
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e Narodni plan podpory a integrace obCanll se zdravotnim postizenim vladni usneseni
¢. 1004 ze dne 17. 8. 2005 na obdobi 2006-2009, véetné dodatku ¢. 710/2007,

e Narodni plan vytvareni pfilezitosti pro osoby se zdravotnim postiZzenim na obdobi
2010-2014,

e Informace MSMT k zabezpeleni vzdélavani déti, 74kt a studentll se specialnimi

vzdé¢lavacimi potiebami s podporou asistence €. j. 14 453/2005-24.

V ustanoveni § 16 odst. 9 Skolského zdkona je potom vyslovné uvedeno, Ze ,,reditel
materské skoly, zdakladni Skoly, zdkladni Skoly specidlni, stiedni Skoly, konzervatore a vyssi
odborné skoly miize ve tiide nebo studijni skupiné, ve které se vzdeélava dité, zak nebo student
se specialnimi vzdélavacimi potrebami, zridit funkci asistenta pedagoga. V pripade déti, Zaku
a studentii se zdravotnim postizenim a zdravotnim znevyhodnénim je nezbytné vyjadieni
Skolského poradenského zarizeni*.

Ustanoveni § 7 vyhlasky MSMT ¢&. 73/2005 Sb. potom vyslovné uvadi, ze ,,hlavnimi
cinnostmi asistenta pedagoga jsou:

a) pomoc pedagogickym pracovnikim skoly pri vychovné a vzdélavaci ¢innosti, pomoc pri
komunikaci se Zaky a zakonnymi zastupci Zakii a komunitou, ze které Zak pochazi,

b) podpora Zakiim pri prizpiisobeni se Skolnimu prostredi,

C) pomoc zdkium pri vyuce a pri priprave na vyuku,

d) nezbytna pomoc zZdkim s tézkym zdravotnim postizenim pri sebeobsluze a pohybu
béhem vyucovani a pri akcich porddanych Skolou mimo misto, kde skola v souladu se
zapisem do Skolského rejstiiku uskutecnuje vzdélavani.

Zadost o souhlas se ziizenim funkce asistenta pedagoga obsahuje ndzev a sidlo pravnické
osoby, ktera vykonava cinnost Skoly, pocet Zakii a trid celkem, pocet zZaki se specialnimi
vzdelavacimi potiebami, dosazené vzdelani asistenta pedagoga, predpokladanou vysi platu
nebo mzdy, zdivodnéni potieby zrizeni funkce asistenta pedagoga, cile, kterych chce reditel
Skoly zrizenim této funkce ve Skole dosahnout, a ndpln prdce asistenta pedagoga“ (Valenta,
Petras, Michalik, Hanak, 2012).

Funkce asistenta pedagoga

Funkci asistenta pedagoga podle ustanoveni § 16 odst. 9 Skolského zdkona zfizuje feditel
Skoly se souhlasem krajského ufadu a na zdklad¢ vyjadieni Skolského poradenského zatizeni.
Podle ustanoveni § 2 asistent pedagoga vykonava piimou pedagogickou ¢innost spole¢né

s uciteli, vychovateli, specialnimi pedagogy, psychology, pedagogy volného casu, asistenty
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pedagoga, trenéry, vedoucimi pedagogickymi pracovniky. Asistent pedagoga muze ptsobit ve
tridé, ve které se vzdélava dité, zak nebo student se specidlnimi vzdélavacimi potfebami ve
formé zdravotniho postizeni, zdravotniho znevyhodnéni a socidlniho znevyhodnéni. V piipadé
deéti, zakh a studenti se zdravotnim postizenim a zdravotnim znevyhodnénim je ke ziizeni
funkce asistenta pedagoga vzdy nezbytné vyjadieni Skolského poradenského zatizeni (Tepla,
Smejkalova, 2010).

Naplii prace asistenta pedagoga

Asistent pedagoga se zabyva podplrnou personalni sluzbou détem, Zzakiim nebo
studentiim se specialnimi vzdélavacimi potfebami (se zdravotnim postizenim, zdravotnim
nebo socidlnim znevyhodnénim). Asistent pedagoga pracuje pod metodickym vedenim
tiidniho uditele nebo ucitele odbornych predmétl. Asistentovi pedagoga stanovi napli prace,
rozsah a rozpis jednotlivych ¢innosti feditel skoly, a to na zakladé skutecnych potieb zaka
ana zakladé doporu¢eni SPC nebo PPP. Reditel také urdi piisluiné pravomoci, tkoly
a odpovédnost vSem pedagogickym pracovnikiim, ktefi zabezpecuji vychovné-vzdélavaci
¢innost ve tfidé, oddéleni nebo vychovné skuping, ve které se nachazi zak se specialnimi
vzdélavacimi potifebami.

Do naplné prace asistenta pedagoga patii zejména dohled a pomoc zakiim se specifickymi
potiebami pii zvladani aktivit, které zadal ucitel. Asistent pedagoga také poskytuje
pedagogovi tzv. zpétnou vazbu, kterd ma ke zvySeni efektivity a hlub§imu rozvoji Zaka. Na
samotném pocatku plnéni svych funkci by si asistent pedagoga a pedagog méli urcit zasady
a postupy vzdjemné spoluprace, tzn. zejména vytycit cile, kterych by mél dany zak dosédhnout
béhem urcité doby. Asistent pedagoga je podle zdkona o pedagogickych pracovnicich
pedagogicky pracovnik, ktery vykonava ptimou pedagogickou ¢innost ve tfid€, odd€leni nebo
studijni skupiné zfizené pro déti a Zaky se specidlnimi vzdélavacimi potfebami nebo ve Skole
zajistujici vzdélavani déti a zaklt formou individudlni integrace, ptipadné vykonava ptimou
pedagogickou ¢innost spocivajici v pomocnych vychovnych pracich ve Skole, ve Skolském
vychovném a ubytovacim zafizeni, ve Skolském zafizeni pro vykon ustavni nebo ochranné
vychovy nebo ve Skolském zatizeni pro preventivné vychovnou péci.

Pri vyucovani musi asistent pedagoga pristoupit k Zakovi individualnim zpiisobem
a musi ho vést k samostatné ¢innosti. Asistent pedagoga se také nasledné podili na hodnoceni
prace zéka a jeho pokrocich v ramci vzdélavaciho procesu. Musi také informovat ucitele
0 potiebach zaka ¢i problémech, které mohou nastat pii vychovné-vzdélavacim procesu. Je

dilezité, aby i sam ucitel obohatil poznatky ostatnich zakt, naptiklad tim, Ze je seznamuje
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S osobami a pfistupem ke zdravotné postizenym lidem. Asistent pedagoga se aktivné podili na
vyuce vSech zadanych pfedmétii. Svoji ¢innosti by také mél zpiistupnit jejich obsahy zakim
se zdravotnim postizenim, tzn. prizptisobovat jejich obsah vzhledem k individudlnim
potfebam jednotlivych zakh. Pii vyuce je tedy nutnd vzéjemna spoluprace asistenta pedagoga
s pedagogem samotnym, ktery je za vyuku zodpovédny.

Do spoluprace s asistentem pedagoga se musi zapojit vSichni pracovnici skoly, aby byli
schopni pomoci jak ditéti samotnému, tak i jeho asistentovi pii vzniklych obtizich. Dllezitou
roli v dobré spolupraci zak — asistent — Skola hraje atmosféra na dané skole. Efektivni asistent
pedagoga musi nejen podporovat zaky se zdravotnim postizenim v dob¢ probihajici vyuky ve
Skole, ale musi také ptsobit jako soucast sité vztaht Skoly s dal$imi institucemi. Tyto vztahy
mohou mit formu piimé podpory zaka (spoluprace se Skolnim psychologem, specialnimi
pedagogy ad.) nebo formu podpory skoly, napi. pii komunikaci s rodi¢i, komunitou apod.
Asistentovi pedagoga je poskytovana metodicka podpora. Ta musi byt zaméfena a vedena tak,
aby asistent pedagoga uspésné zvladal povinnosti ve vtahu k ditéti, zakovi nebo studentovi se
specialnimi vzdélavacimi potiebami, k jeho zdkonnym zastupcim a tymu spolupracovniki.
Metodicka podpora je asistentovi pedagoga vétSinou poskytovana zkuSenymi pedagogickymi
pracovniky Skoly ¢i SPC. Metodickd podpora se vaze ke vSem hlavnim funkcim asistenta
pedagoga. Poskytovatelem metodické podpory mohou byt feditel, tfidni ucitel, ucitelé
odbornych predméti, vychovatel skolni druziny a skolniho klubu, vychovny poradce, skolni
specialni pedagog nebo psycholog dané Skoly anebo specialni pedagog ptislusSného skolniho

poradenského zatizeni.

Vychovné postoje rodici a jejich aktivni piistup k integraci/inkluzi

Také podle Vagnerové (1995; 2002; 2004) nejsou nékteii rodi¢e schopni realisticky
zpracovat danou situaci a dojde k zafixovani nékteré neadekvatni, maladaptacni varianty,
slouzici jako obranny mechanismus. Pfistup rodi€¢i muize byt napi. hyperprotektivni,
nekriticky, ochranitelsky, ktery zdroveint omezuje ptirozeny rozvoj ditéte i za okolnosti, kdyby
to nebylo nutné. Tento postoj obycejné vychdzi z intenzivniho pocitu viny a timto vychovnym
stylem se rodi¢e snazi své pocity subjektivné zmirnit. U nékterych rodi¢t dochézi
Kk pfetrvavani ambicidznich a nepfiméfené narocnych vychovnych postojl, nerespektujicich
omezeni ditéte, pretézuji je a v podstaté znamenaji nepfiijeti ditéte takového, jaké je. Muze
dojit 1 k Uplné rezignaci na vychovu ditéte s postizenim a ptesunuti péce o n¢j na jinou osobu

nebo instituci. Cast&ji tendence k nevhodnym vychovnym postojim zdiraziiuje také
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Matéjcek (2001). Nepovazuje je za postoje uplatiované vyluéné u rodici déti s postizenim,
ale uvadi, Ze jsou Cast&jsi a vychovné nebezpecnéjsi.

Ptijeti faktu trvalého postizeni ditéte je celozivotnim tkolem pro rodice déti s postizenim.
Ptestoze k tomuto tématu bylo jiz publikovano mnohé, nelze tuto problematiku obsédhnout
V celé své variabilité a Sif1, kterou piinasi sam zivot. Vychovné postoje rodi¢e zaujimaji na
zékladé své vlastni akceptace ¢i neakceptovani postizeni svého ditéte. A nasledné vychovné
postoje ovlivituji osobnost ditéte v mnoha smeérech. Pfedevsim jde o oblast sebeucty,
sebehodnoceni, ochotu k pfekondvani piekdzek a miru frustracni tolerance. Uvedli jsme
osobnostni rysy, které¢ jsou vyznamnym zplisobem ovliviiovany vychovnymi postoji rodicl
a zaroven jsou pro uspéSnou socializaci ditéte s télesnym postizenim velmi vyznamné.
V souhrnu 1ze uvést dle Vagnerové (1995) a Prevendarové (1998), Ze rodi¢e na své tézce
postizené dcti reaguji rliznymi zplsoby, jez je mozno rozdélit do nékolika kategorii:
akceptace ditéte a jeho postiZzeni; odmitavé reakce; nadmérné ochranéfstvi; skryté zavrhovani;

oteviené zavrhovani ¢i idealizace postizeného ditéte.
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4. TEORETICKA VYCHODISKA SOCIALNI PRACE S RODINOU SE
SMA

Princip socialni prace srodinou Sonemocnénim SMA je zakotven jak v pFistupu
orientace na klienta Carla R. Rogerse, tak v tzv. socialné ekologickém modelu socialni
prace (Bronfebrenner, 1979). Pojem ekologicky zde nema sviij environmentalni rozmér, spise
je chapan jako popis interakce mezi jedincem a jeho okolim. Socidlni pracovnik se podle
tohoto modelu zaméfuje nejen na problémy a potfeby spojené s vyvojovymi etapami
zivotniho cyklu klienta, ale i na problémy vazané na prvek interpersonalnich vztahti a faktora

prostiedi (Matousek, 2001).

Piistup orientovany na klienta

Carl R. Rogers (1951, 1970, 1977, 1998) pusobi jako nejvyznamngéjsi humanisticky autor,
ktery svym piistupem ovlivnil socidlni praci.

Jeho vliv je ovSem nepfimy a plisobni zejména tam, kde se sou€asti socialni prace stala
poradenska (terapeuticka) ¢innost. K jeho prikopnickym poznatklim patii zjisténi tykajici se
podminek Gspésné prace s klientem. KliCové podminky souviseji s tim, jakym zptusobem
pfistupuje socialni pracovnik ke klientovi a jak tento vztah vnima klient. Podle Rogerse je
podstatné, aby pomahajici pracovnik v terapeutickém vztahu usiloval o kongruenci
a opravdovost, bezpodminecnou pozitivni zpétnou vazbu a empatii. Kongruence
a opravdovost znamend, ze pomahajici pracovnik ma jednat v souladu se svym prozivanim.
Ve vztahu ke klientovi vystupuje jako skute¢na osoba, nejde o pouziti urCité techniky, ale
0 sdileni vztahu.

Bezpodmineéna pozitivni zpétna vazba (bezvyhradné prijeti) vyjadiuje usili
pomahajiciho pracovnika o pfijimani klientovy osobnosti bez hodnoceni jeho postojl
a chovani. Empatie je snaha prozivat a chapat klientovu situaci ,,jeho o¢ima®“. Déale ma byt
pfistup socidlni pracovnika podle Rogerse také nedirektivni a nehodnotici, jeho soucast ma
byt aktivni naslouchani a autentické pfatelstvi. Rogersovo pojeti pomahajiciho vztahu a jeho
dimenzi dnes patfi k zdkladnim poznatkiim, které se v socidlni praci Siroce uplatiiuji

(Matousek, 2001).
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Socidlné ekologicky model

Determinace tii irovni socialni prace s rodinou socialn¢ ekologického modelu nabizi
propojenost biopsychosocidlni sloZky osobnosti jak ditéte, tak vSech zainteresovanych ¢lenti
rodiny a jejich okoli a ptispiva ke zkvalitiovani zivota déti s postizenim SMA.

Na mikrourovni pracuje profesiondlni tym pracovnikli formou ptipadové prace, resp.
vedeni piripadu. Obéma terminy mize byt popisovana tatdz cinnost, tj. individudlni
podporovani klientovy schopnosti vyrovnat se s problémy. Na stiedni tirovni pak socialni
prace zahrnuje praci se skupinou — rodinami s ditétem, kterému bylo diagnostikovano zavazné
progresivni onemocnéni Spinalni svalové atrofie. Zamétuje se vSak na tzv. holisticky pFistup
k roding, tzn. Ze si pln¢ uvédomuje zasah do celé rodiny, v¢etné vlivu na zdravé sourozence,
kteti jsou denné konfrontovani s disledky tohoto onemocnéni a vlivu na kazdodenni Zzivot
rodiny s handicapem. Prace s rodinou na stfedni Grovni socialni prace zahrnuje taktéz ucast
rodiny na organizovanych psycho-rehabilitacnich pobytech, tak aby bylo umoznéno cilené
poskytnout profesionalni i¢innou pomoc.

Makrouroven socidlni prace o. s. KR Smecno se odrdzi v aktivitdch piisobeni na sféru
vefejného minéni a taktéz odstranovani diskrimina¢nich tendenci ve vztahu ke zdravotnimu
postiZeni takto handicapovanych jedinct, at’ uz v oblasti pfipominkovani zdkona o socialnich
sluzbach, ¢i jednotlivych intervenci smérem k efektivnimu posouzeni naroku na ptispévek na
péci nebo intervenci v posouzeni dulezitosti pouziti a schvaleni specidlnich kompenzac¢nich
pomucek z vefejného zdravotniho pojiSténi, jejichz efektivni pouzZivani pfispiva ke
zkvalithovani Zivota détskych pacientf.’l.10

Je velmi pifinosné v ramci ucelené rehabilitace stanovit program a vést pacienta spolu
s jeho rodinou odborné a profesionalné¢ s cilem minimalizovat negativni dopady, vyplyvajici
Z nedostatecné komplexni péfe a propojenosti biopsychosocidlni slozky osobnosti
(Jankovsky, 2006). Alespoil Caste¢né se sdruzeni podili na vytvafeni tohoto tymu
prostfednictvim poskytovanych socidlnich sluzeb.

KR Smecno spoluvytvaii multidisciplinarni tym odbornikii za ucelem terapeutické
intervence, ktefi jsou schopni dité a jeho rodinu provazet ve slozeni:

Détsky pediatr, neurolog, ortoped, nutri¢ni terapeut, pneumolog, anesteziolog,
technicky protetik, fyzioterapeut, ergoterapeut a konzultant rané péce nebo socialni

pracovnik, specialni pedagog, psycholog.

19 projekt Podpora rodin s onemocnénim SMA KR Smeéno. 2011. www.dumrodin.cz
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4.1 Projekt Podpora rodin s onemocnénim SMA v CR

Projekt Podpora rodin s onemocnénim SMA vznikl v Ceské republice na zékladé
dlouhodobé poptavky lékaiti a rodi¢lh nemocnych déti, pravé z diivoda systematické kvalitni
péce a odborného socidlniho poradenstvi pod obcanskym sdruzenim KOLPINGOVA
RODINA SMECNO v ¢ervnu 2007. Dle Zakona o socialnich sluzbach &.108/2006 probéhla
registrace socialnich sluzeb odborné socialni poradenstvi, zahrnujici také ptj¢ovnu
kompenzacnich pomicek, a rana péce. Obcanské sdruzeni je ¢lenem Narodni rady osob se
zdravotnim postiZzenim, Ceské rady humanitarnich organizaci, americké Family of SMA,
kterd jiz 29 let intenzivné pracuje na poli socidlni prace s rodinou a ucinné 1é¢by onemocnéni.
Ze spoluprace vyplynuly aktivity vydani brozur k problematice SMA v ¢eském jazyce a dale
pak spoluprace v oblasti vyzkumu kvality zivota déti. Families of SMA (dale jen FSMA) je
neziskova organizace, kterd sdruzuje pacienty s SMA, jejich rodiny a také odborniky,
zabyvajici se vyzkumem a vyvojem 1ékli na tuto nemoc. FSMA zaloZila skupinka rodicu
v roce 1984. Do t¢ doby bylo o spinalni svalové atrofii (SMA) velmi malo informaci. Nikdo
neznal pfi¢inu SMA, natoz pak zptlisob, jak tuto chorobu 1é¢it. Pacienti s SMA a jejich rodice
byli na vSechno sami a méli velmi malou nadéji. Dnes miiZe naStésti tato organizace
konstatovat jiZ zcela jinou skutec¢nost. Byla to pfedevsim praveé nadéje, kterou sdruzeni témto
lidem pftineslo. Snahou FSMA je zvysit finan¢ni podporu pro SMA vyzkum, aby tak mohla
byt nemoc lécena a také aby mohly byt podporovany vSechny zasazené rodiny. Dnes tato
organizace financuje, zajiStuje a fidi hlavni vyzkumné programy, tykajici se spinalni svalové
atrofie. Podafilo se jim zajistit 50 miliont dolari. Podpora pfichazi diky této organizaci od
Stédrych soukromych déarcti a také z mnoha dobroCinnych akci, které potéadaji rodiny
a odborné pobocky FSMA.*

Families of SMA ma dnes jiz pires 65 000 ¢lenu a podporovateli. Rodiny, pratelé
a védci pracuji v této organizaci na jednom spole¢ném cili — podporovat kazdého, kdo je
spinalni svalovou atrofii zasaZen. Vize této organizace, je svét, ve kterém je spinalni
svalova atrofie 1éCitelna a vylécitelna.

FSMA se vénuje onemocnéni a zptsobu 1écby SMA témito prostiedky:

e financovanim a rozSifovanim komplexniho vyzkumného programu

e podporou rodin se SMA po siti, informacemi a sluzbou

e zdokonalovanim péce o v§echny SMA pacienty

1 Family of SMA 2011 www.fsma.org
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e vzdélavanim zdravotniki a vetejnosti o SMA

e ziskdvanim podpory vlady pro SMA

e sdruzovanim® vSech zasazenych v tomto spolecenstvi

Sdruzeni Kolpingova rodina Smecno je taktéz je ¢lenem evropské organizace TREAT —
NMD (Translational Research in Europe — Assessment and Treatment of Neuromuscular
Diseases)'? a partnery némecké organizace INITIATIVE — SMA in DEUTSCHLAND.*

Cile projektu jsou v souladu s NARODNIM PLANEM VYTVARENI ROVNYCH
PRILEZITOSTI PRO OSOBY SE ZDRAVOTNIM POSTIZENIM NA OBDOBI 2010 —
2014, tak, aby skute¢né ptispély k plnohodnotné integraci-inkluzi zdravotné znevyhodnénych
do spolecnosti.

V soucasné dobé¢ Kolpingova rodina Smecno, o. s., sdruzuje 70 rodin s timto
onemocnénim, pievazné détskych pacientti od 0,3 roku do 18 let z celé CR s onemocnénim
SMA L-III. typu. Nezamétuje se pouze vSak na détské pacienty, ale také je sdruzeni otevieno
starSim jedincim s timto onemocnénim, ktefi jsou velkym povzbuzenim pro noveé
diagnostikované rodiny.

Odbornym garantem projektu je As. MUDr. Dana Si§kova, z FTN Praha Kr¢ — détska
neurologie, kterd zajiStuje konzultace po strdnce odborné — 1é¢ebnych postupi,
medikament6zni 1écby. V internetové poradné infowebu odpovida na odborné dotazy. Dava

pisemnou podporu k predkladanym projektim jednotlivych aktivit.

4.2 Poskytované socialni sluzby dle Zakona o socialnich sluzbach ¢. 108/2006 Sb.

4.2.1 Zakladni a odborné socidlni poradenstvi

Socialni poradenstvi, tak, jak vymezuje zédkon, se déli na dva typy: zakladni a odborné.
Oba typy pomoci poskytuji statni i nestatni subjekty socialni pomoci. VySe uvedené socialni
sluzby, vcetné rané péce poskytuje neziskova organizace Kolpingova rodina Smecno, 0. S.,

ktera sdruzuje rodiny S onemocnéni spinalni svalové atrofie.

12 Translational Research in Europe — Assessment and Treatment of Neuromuscular Diseases- Treat NMD. www.treat-
nmd.eu/

B INITIATIVE - SMA Forschung und Therapie SMA, Spinale Muskelatrophien www.initiative-sma.de
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Odborné socialni poradenstvi (véetné pujcovny kompenzacnich pomiicek)

Sociélni sluzba odborné socidlni poradenstvi je poskytovana v souladu s § 37 Zakona
0 socialnich sluzbach ¢. 108/2006 a zahrnuje poskytovani informaci, rad a podpory
v oblasti socialni problematiky zdravotniho postizeni v CR — piispévki na pé¢i, vyhod
a pomucek pro zdravotné¢ postizené.

Pijcovna kompenzaénich pomicek nabizi adekvatni a vhodné pomicky, které by si
rodiny nemohly dovolit a nejsou ani hrazeny z vetejného zdravotniho pojisténi, pfipadné maji
vysoké doplatky. Jsou dany v uzivani bezplatné na omezenou dobu, tak, jak postupné déti

odristaji, mohou tyto pomucky slouzit ostatnim rodinam.
4.2.2 Rana péce (Early intervention)
Teoreticka vychodiska rané péce

Sougasny systém rané péée v zahraniéi i v Ceské republice, jak shodné uvadi Dunovsky
(1999); Jankovsky (2001); Langmeier a kol. (1998); Matgjcek (2005); Vagnerova (1995,

2004) je koncepcné vystavén na nasledujicich teoretickych vychodiscich:

a) Teorie plasticity mozku v raném détstvi. Mezi hlavni zavéry této teorie patii tvrzeni,
ze mozek v raném détstvi je schopen regenerace a kompenzace vzniklych poSkozeni.

b) Teorie o p¥icinach a disledcich deprivace na vyvoj osobnosti ditéte.

C) Teorie imprintingu (vpeceténi) zduraznuje duleZitost prvnich tii let Zivota pro
nervove fyzicky vyvoj ditéte.

d) Teorie intuitivniho rodic¢ovstvi. Na zakladé téchto poznatkl je rodi¢ v systému rané

péce chapan jako partner, nikoli jako klient.
O tyto teoretické zaklady se opira i specifikum rané péce o déti se spinalni svalovou
atrofii.
Vyznam véasné intervence — rané péce

Terminem vcasna intervence (rana podpora, rana pécfe) se rozumi systém sluzeb
a programtl poskytovanych détem ohroZenym v socidlnim, biologickém a psychickém vyvoji,
détem se zdravotnim postizenim a jejich rodindm s cilem ptfedchazet postizeni, eliminovat

nebo zmirnit jeho nasledky a poskytnout roding i ditéti moznosti socialni integrace (Narodni
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pléan vyrovnavani piilezitosti pro obCany se zdravotnim postizenim, 2010). Cilovou skupinou
jsou rodiny s ditétem do 7 let, kde dit¢ ma zdravotni postiZeni nebo je ohrozeno v dusledku
neptiznivé socialni situace.

Jestlize promeskame obdobi v prvnich letech zivota ditéte a neposkytneme mu
odpovidajici podporu v jeho vyvoji, je obtizné a Casto nemozné, tuto situaci pozdéji napravit.
Tyto Sance spocivaji ve zmirnéni nebo eliminovani vznikajiciho postizeni, jsou dany zvlastni
ucinnosti rané stimulace, véasnych zkusenosti ziskanych z co nejranéjsich edukacnich procesti
pusobicich na vyvijejici se détsky mozek.

Sluzby rané péce maji byt poskytovany od zjisténi rizika nebo postizeni tak, aby
zvysSovaly vyvojovou troven ditéte v oblastech, které jsou postizenim ohrozeny, do doby nez
je dit¢ zatazeno do nékterého typu Skolského zatizeni. Ranou podporou ditéte se rozumi
vSechna odborné pouzita opatfeni (intervence, aktivity, specidlni edukace), ktera slouzi ke
zlepSeni organickych funkci, vybudovani pfimétenych zptisobti chovani a kK vyvoji osobnosti.
Jsou rizné oznacovana podle toho, s kterym oborem jsou spojena a kde maji zpravidla svoje
tézisté. Tak se v medicinské terminologii hovoii o véasné terapii (fyzioterapii,
medikamentozni terapii, terapii zaméstnavanim), v pedagogickém ohledu se zde uplatiuji
terminy jako rana vychova, rana podpora, rana péce (Kvétonova, Svecova, 2004).

Socialni sluzba Rana péce je klasifikovana v Zakoné o socidalnich sluzbdach ¢. 108/2006

zahrnuje aktivity a cile v téchto oblastech:
Vychovné, vzdélavaci a aktivizacni cinnosti

Vychovné, vzdélavaci a aktivizaéni ¢innosti maji za cil sniZit negativni vliv postizeni
nebo ohroZeni na rodinu ditéte a jeho vyvoj, zvysit vyvojovou troven ditéte v oblastech, které
jsou postizeny nebo ohrozeny, posilit kompetence rodiny a snizit jeji zavislost na socidlnich
systémech, vytvofit pro dité, rodinu i spole¢nost podminky socialni integrace a inkluze, taktéz
se podilet na tom, aby cely rodinny systém i jednotlivci fungovali spokojené ve vztahu
k ostatnim ¢lentim rodiny a spole¢nosti.

Dale pak zjiStovat potieby a zhodnoceni schopnosti a moZnosti rodiny a ditéte
S postizenim nebo znevyhodnénim, poskytovat specializované poradenstvi rodicim a dalSim
blizkym osobam, zprostfedkovavat bézné dostupné sluzby a informacni zdroje, podporovat
a posilovat rodiCovské kompetence, pomdhat pfi upeviiovani a nacviku dovednosti rodici
nebo jinych pecujicich osob, které napomahaji pfiméfenému vyvoji ditéte a soudrznosti
rodiny, poskytovat instrukce pfi nacviku a upeviovani dovednosti ditéte s cilem maximalniho

mozného vyuziti a rozvoje jeho schopnosti v oblasti kognitivni, senzorické, motorické
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a socialni, vzdélavat rodiCe, napiiklad formou individualniho a skupinového poskytovani
informaci a zdroju informaci, potfadanim seminaid, ptjcovanim literatury a zprosttedkovavat
navazujici sluzby (Standardy rané péce, 2008).

Zprostfedkovani kontaktu se spolecenskym prostfedim, socidlné¢ terapeutické cinnosti
a pomoc pfi uplatiiovani prav, opravnénych zajmu a pii obstaravani osobnich zélezitosti maji
za cil pomahat pii obnovovani a upeviovani kontaktu s rodinou a podporovat je pii dalSich
aktivitach vedoucich k socidlnimu zacleniovani osob do spolecnosti.

Rana péce v projektu Podpory rodin s onemocnénim SMA Kolpingovy rodiny Smecno je
stéZejnim a vychozim bodem u nové diagnostikovanych déti se SMA v Ceské republice. Cely
tym Kolpingovy rodiny Smecno respektuje osobni, subjektivni nazor uzivateli sluzeb na to,

jak chtéji zit a vyuzivat nabizené socialni sluzby.
Principy socialni sluzby Rané péce

Princip distojnosti zarucuje respektovani individuality ditéte a kulturni, socidlni
a vychovné zvlastnosti kazdé rodiny. Jednani probihd s klientem v kazdé¢ situaci dle zasad
partnerstvi. Prostor pro ambulantni programy je zafizen a vyzdoben tak, aby klienta neurazel

a nesnizoval jeho diistojnost. Dokumentace je vedena s ohledem na distojnost klienta.
Princip ochrany soukromi klienta

Béhem konzultace v domdacim prostiedi klienta vstupuje pracovnik sluzeb rané intervence
pouze na ta mista, kam je zvan. Veskeré informace o klientovi jsou poskytovany pouze s jeho

souhlasem a s dokumentaci o klientovi se naklad4 jako s dlivérnym materidlem.
Princip zplnomocneni

Pracovnik respektuje pravo klienta na kvalifikované a objektivni informace v mnozstvi,
jaké si vyzada pravo a zodpovednost klienta rozhodovat o sob&. Pti planovani a hodnoceni
programu sluZzeb rané intervence jsou rodi¢e ¢leny multidisciplindrniho tymu a sluzby rané

intervence podporuji pravni védomi rodin a soundleZitost klientskych skupin.
Princip nezavislosti

Sluzby rané intervence podporuji u rodi¢i a ditéte nachazet a vyuzivat vlastni zdroje
a schopnosti ke zvladnuti situace, v niZ se nachdzeji. Sluzby jsou klientovi poskytovany

takovym zplisobem, aby necinily rodinu zavislou na zadné vychovné-vzdélavaci instituci ani
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pobytové (Ustavni) instituci, od nichz musi byt sluzby rané intervence obsahové, financné

I personaln¢ oddé€leny.
Princip tymového pristupu a komplexnosti sluzeb

Spoluprace externich i internich clent v multidisciplinarnim tymu a jejich vzajemna
informovanost pfindsi ve svych dusledcich kvalitativni, ¢asové a ekonomické vyhody pro

klienta a spolecnost. Klient je zvan k rozhodujicim jedndnim
Princip prirozenosti prostiedi

Prevéazna Cast sluzeb je klientiim poskytovana v ptfirozeném prostiedi ditéte, tj. v rodin¢.
Sluzby rané intervence voli takové metody, které podporuji pfirozené prostiedi v rodiné
I komunité ditéte, kde je specialniho pouze tolik, kolik je nezbytné tieba. Pracovnik si

domlouva domaci konzultace tak, aby respektoval bézny chod a rytmus rodiny.
Princip prava volby

Klient se mize rozhodnout pro pfijeti ¢i nepfijeti nabizenych sluZeb. SluZzby rané
intervence jsou koncipovany na zaklad€é spolurozhodovani o vybéru sluzeb a tvorbé

individualniho planu.
Princip kontinuity péce

V ramci ukoncovani péce je klient informovan o navaznych sluzbach a je mu nabidnuto
jejich zprostfedkovani v regionu - sluzby rané intervence podporuji socialni integraci/ inkluzi

ditéte a jeho rodiny v ramci komunity a regionu.
Prijeti faktu trvalého postiZeni ditéte je celoZivotnim ukolem pro rodice déti

S postizenim. Spolecné doprovazeni na Zivotni cesté miize mit mnoho podob. Je

obdivuhodné, kdyz se podaii prozit Zivot v radosti a jeho smysl tak naplnit.
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5. CILE PRACE A HYPOTEZY

5.1 Cil prace

Cilem prace bylo zpracovat zdravotné socidlni problematiku onemocnéni po strance
teoretické. Prubézn¢ monitorovat kvalitu zivota déti S onemocnénim spinalni svalové atrofie
v Ceské republice a zjistit, jak vnimaji kvalitu Zivota rodie a déti, a nasledné porovnat
S vnimanim kvality zivota déti a rodict v USA.

Déle pak sledovat uspéSnost integrace v piedSkolnim a Skolnim véku vzhledem
k omezenim, vyplyvajicim z progresivniho nervosvalového onemocnéni spinalni svalové
atrofie.

Za pouziti modulu o pediatrické kvalité zivota PedsQL 3.0 — Neuromuskuldarni modul
sledovat rozdily ve vniméni kvality Zivota samotnych nemocnych déti a jejich rodica —
pecujicich osob.

Doplnit celou studii rozhovory s pacienty se SMA a jejich pecujicimi osobami. Jak uvadi
Disman, 2007 ,Cilem kvalitativniho vyzkumu je porozuméni...porozuméni lidem
Vv socialnich situacich®. Cile prace jsou orientované k aplikaci do praxe a jsou napliiovany
v roving intelektudlni, tedy obohaceni odborného poznani, praktické, aplikace a vyuziti
praktickych vysledkii vyzkumu a personalni, které konfrontuji obohaceni vyzkumnika

samotného.

5.2 Vyzkumné otazky
1. Zjistit uspé&snost integrace a inkluze déti s uvedenym onemocnénim

2. Zjistit jakym zpasobem pfispivaji k inkluzi a integraci socialni sluzby a osobni

asistence
3. Jakou hraje ulohu osobnost ditéte pfi integraci a inkluzi
4. Jakou ulohu pfi integraci hraje vlastni onemocnéni
5. Jakou ulohu hraji pfi integraci kompenzaéni pomicky
6. Jakou ulohu pfi integraci hraje bezbariérovy piistup
7. Vliv integrace na kvalitu Zivota rodiny
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5.3 Hypotézy

V ramci zvoleni kombinace kvantitativniho a kvalitativniho vyzkumu byly zvoleny pro

kvantitativni vyzkum nésledujici hypotézy.

Hypotézy u PedsQl dotazniku pediatrické kvality Zzivota s neuromuskularnimi

onemocnénimi:

Hypotéza 1: Rodice v porovnani s détmi budou vykazovat nizsi kvalitu zivota na Skale

obecné kvalité Zivota i na Skale kvality Zivota podminéné spinalni muskularni atrofii.

Hypotéza 2: Mira shody mezi odpovéd'mi déti a rodicti bude nizka.
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6. METODIKA

METODIKA I. ¢asti (PedsQl Neuromuskularni modul)

Objektem vyzkumu bylo zjistit miru shody vniméni kvality zivota u déti postizenych
spinalni svalovou atrofii (SMA) a jejich rodi¢t — pecujicich osob. Predmétem vyzkumu byli
déti a mladistvi s onemocnénim SMA 1., II. A III. Typu ve véku od 2 do 18 let. Vyzkum byl
proveden u déti a mladistvych, ktefi spolupracuji v ramci rané péce a projektu Podpora rodin
s onemocnénim SMA V CR pii obéanském sdruzeni Kolpingova rodina Smeéno a déle pak
vedenych u détskych neurologli specializovanych pracovist tzv. neuromuskularnich center
Vv Praze, Brn¢ a Ostravé. Pro sbér dat byl pouzit jak dotaznik, tak rozhovory s détmi
a rodinami pro druhou ¢ast DP.

Na zminénych neurologickych pracovistich byli osloveni lékafi, souhlasili s provedenim
vyzkumu. Nekteré dotazniky s proskolenim predali sami Iékafi, vétSina byla rozdana a po
cileném vysvétleni celého vyzkumného zaméru vyplnéna rodi¢i a détmi. Vypliovali je
Vv pfitomnosti konzultanta rané péce, aby se predeslo neporozuméni pii kladenych otazkach.
Rodice a déti dostali k vyplnéni jeden dotaznik PedsQl — neuromuskuldrni model, dale pak
informace k tomuto vyzkumnému zaméru. Vzorek se skladal z 35 déti ve veéku 2-18 let
a jejich jednoho z rodicd, v druhé ¢asti DP ke sledovani uspésnosti integrace déti se SMA pak
3 déti a jejich rodi¢h v predskolnim a Skolnim véku. Z toho §lo o 21 chlapct a 14 divek.

S onemocnénim SMA L. typu 4 déti, II. typu 23 déti a II1. typu 8 déti a mladistvych.

6.1 PedsQIl 3.0 Dotaznik o pediatrické kvalité Zivota

Po uvodni resersi riznych dostupnych dotaznikii kvality zivota déti pro danou vékovou
kategorii, jsme dosli k zavéru, ze jediny pouzitelny dotaznik pro navrhované téma Kvalita
zivota déti s onemocnénim SMA je dotaznik PedsQl — Pediatric Quality of Life Inventory
(\Varni, 2010).

Mezi existujicimi nastroji v tomto oboru je PedsQl 3.0 neuromuskularni modul jediné
empiricky validni métitko a je dostupné v nékolika verzich — dotaznik k sebehodnoceni ditéte,
verze pro rodice a je navic dostupny v nékolika vékovych skupinach (2-4 let, 5-7 let, 8-12 let,
13-18 let) a v n€kolika svétovych jazycich.

Dané dotazniky nebyly bohuzZel v Ceském jazyce, nicméné Dr. Varni, autor dotaznik,
vlastnici veskera autorské prava na PedsQIl dotazniky, umoziuje, aby si pro potieby vyzkumu,

vyzkumnici dotazniky pielozili. Proto byly dotazniky ptelozeny zjazyka anglického
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do &eského. Ceska verze dotazniku vznikla na Zdravotné socialni fakulté Jihodeské univerzity
v Ceskych Budgjovicich a poté prosla lingvistickou verifikaci, kterou autor pozaduje pro
uznani a nasledné vyuziti dotaznikd v praxi. V roce 2009 jsme obdrzeli oficialni rozhodnuti
od autora, ze nami pielozené dotazniky lze pouzivat v praxi. Diky tomuto postupu je nyni
i Ceska verze PedsQl 3.0 Neuromuskularni modul na seznamu dostupnych jazykovych verzi
dotaznikd, které jsou dostupné na www.pedsql.org (Varni, 2010).

U verze pro déti ve veéku 2-4 let vypliuji dotazniky déti pouze v prvni ¢asti ohledné svého
somatického fungovéni, dal$i ¢asti o rodiné a komunikaci vzhledem k nizkému véku
nehodnoti. Ve verzi pro vékovou skupinu 2-4 a 5-7 let hodnoti respondenti kvalitu zivota na
tiistupnové Skale 0 — nikdy, 1 — nékdy 2 — Casto s ptislusnymi ,,smajliky*.

U verze pro vékovou skupinu 8-12 let a 13-18 let maji respondenti na vybér
z pétistupnoveé skaly — ,jak velky problém pro tebe kazdd véc piredstavovala v pribchu
posledniho JEDNOHO m¢ésice” 0 — nikdy, 1 — témé&f nikdy, 2 — nékdy, 3 — Casto, 4 — téméft
vzdy. Vysledky jsou na konci pfevedeny na skalu 0-100, kde plati, ¢im vyssi skore, tim lepsi
kvalita zivota podminéna zdravim (Varni, 2010). Vysledky zahrani¢nich studii ukazuji na
rozdil mezi témito dvéma skupinami (Davis a kol. 2010, lannaccone a kol., 2009).

V ptilohach 1 a 2 uvadime pro ukazku dotaznik v ¢eském jazyce pro skupinu rodici déti
ve véku 13-18 let a dotaznik pro skupinu déti ve véku 5-7 let (s pouzitim ,,smajlikt‘).

PedsQI 3.0 Neuromuskularni modul ma 25 otazek rozdélenych do nasledujicich kategorii:

somatické fungovani, psychologické fungovani, komunikaéni a rodinné fungovani.
6.1.1 Somatické fungovini — ,,télesné zdravi a Cinnosti“ — 0 mém neuromuskuldarnim
onemocnéni

Skala somatického fungovani hodnoti v 17 otazkach somatické aspekty kvality Zivota,
jako jsou ptitomnost bolesti, nedostatku schopnosti dychani, celkové slabosti, neschopnosti

polykani ¢i délky vykonavani jednotlivych ¢innosti.

6.1.2 Socidlni fungovadni — ,,moje pocity*

Tt1 otazky zaméfené na Skalu socidlniho fungovani hodnoti, jak respondenti vychazeji
s okolim, zda je pro né obtizné hovofit a vysvétlit ostatnim svou nemoc. Jak jsou déti schopny

komunikovat s okolim, napt. dotazovat se sester a 1ékaiu.
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6.1.3 Rodinné fungovdni — ,,jak onemocnéni ovliviiuje chod rodiny“

Skala péti otazek zkoumajicich rodinné fungovéni je zaméfena napiiklad na to, jaky vliv
ma onemocnéni pfi planovani aktivit jako je dovolend, odpoc€inek atd., dale pak zda ma rodina
hodné problémi, zda je ve financ¢ni tisni ¢i zda ma dit¢ kompenzacni pomicky, které by

skute¢né pottebovalo.

6.2 Analyza dat

Analyzu dat jsme provadé€li pomoci statistického programu SPSS (Statistical Package for
the Social Science). Analyza hlavniho cile vyzkumu — sledovani miry shody vysledka
vnimani kvality Zivota déti s onemocnénim SMA a jejich rodi¢l — byla provedena pomoci
statistického programu SPSS pomoci vypoéteni aritmetického priméru a smérodatnych
odchylek. Podle autora dotazniku Varniho nam takto hodnota ur¢i miru shody kvality Zivota.
Dle navodu autora dotaznikii se kvalita Zivota podminénd progresivnim onemocnénim
spinalni svalové atrofie hodnoti na skale od 0 — 100 s tim, Ze neni uvedena horni ¢i spodni
hranice hodnoty, ktera urcuje jak dobra ¢i Spatna je kvalita Zivota, ale obecné plati, ¢im vyssi
celkova prumérna hodnota (hodnota aritmetického praiméru), tim vyssi kvalita zivota (Varni,

2010).

METODIKA II. ¢asti

Co se tyka kvalitativni studie sledovani integrace déti v pfedskolnim véku, byl vyzkum
disertaéni prace realizovan v piirozenych podminkdch ditéte a ve znamém socidlnim
prostiedi, a proto umoznuje ziskani hloubkového popisu piipadii. Disertani prace vyuziva
principli a strategie kvalitativniho vyzkumu. Sté€Zejni metodou vyzkumu jsou ptipadové
studie. Kvalitativnim postupem vyzkumu je ziskavan u jednotlivych zkoumanych ptipada
hloubkovy popis téchto piipadu, pficemz autorka provadi komparaci ptipada, sleduje jejich
vyvoj a zkouma ptislusné procesy a souvislosti jednotlivych ptipada.

Validita kvalitativniho vyzkumu je dosti stabilni, jelikoZ ziskand data nepodléhaji témét
zadné redukci (Disman, Hendl). Data vyzkumu prochazeji mnohem mensim poctem
transformaci. Nizka reliabilita kvalitativniho vyzkumu je v disertacni praci vyvazena Sirokym
Casovym rozpétim vyzkumu, intenzivnim a pravidelnym kontaktem s danym prostfedim,
teoretickymi a praktickymi zkuSenostmi autorky disertacni prace v oblasti rané péce,

pedagogické intervence, inkluze a socialni prace s rodinou s ditétem s postizenim SMA.
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6.3 Kazuistiky déti v predSkolnim véku s SMA

6.3.1 Pripadova studie

Ptipadova studie je vyzmamnou ¢&asti disertacni prace. Techniky sbéru dat pouzité
v prib¢hu vyzkumu mély predevsim za cil shromazdéni velkého mnozstvi dat od
3 jedinct/ptipadt a tim umoznéni vzniku kvalitni p¥ipadové studie. Autorka na zakladé sbéru
dat vytvorila 3 ptipadové studie, které prezentuji aplikaci, postupy a zisky uspésné ci
neuspésné integrace-inkluze u déti se spinalni svalovou atrofii. V piipadovych studiich je
pfedevsim zachycen cely pribch ptipadu a popis jednotlivych vztahi a podobnosti mezi
ptipady navzajem. Autorka v pribéhu sestavovani piipadovych studii vychazi z Hendla
(2005), ktery piedpoklada, ze dukladnym prozkoumanim jednoho piipadu lépe porozumime
pfipadu podobnému. Autorka byla konfrontovdna se zékladnimi etickymi doporucenimi
V praci s ditétem s progresivnim nevylécitelnym postizenim. Zakladnim aspektem je dodrZeni
divérnosti, to znamend, Ze ve vyzkumu nejsou zvefejniovana data, kterd by umoZznila
identifikovat ucastniky vyzkumu (Charta evropskych vyzkumniki 2005).** Kromé& principu
divérnosti je dalSim dulezitym principem ziskdni souhlasu od ucastnikd vyzkumu.
V literatufe se hovofi o pouceném-informovaném souhlasu. Nezbytné je, aby ucastnici
vyzkumu (potazmo jejich rodi¢e ¢i zdkonni zastupci — pecujici osoby) byli seznameni
S povahou vyzkumu.

Protoze bylo pouzito v ramci vyzkumu zahrnujiciho lidské subjekty osobnich udajt, bylo
k tomu zapotiebi informovaného souhlasu zucastnénych osob (viz pfiloha 3). Konkrétni
podminky pro pouziti téchto tdaji pfi vyzkumnych nebo s vyzkumem souvisejicich aktivitach
vyplyvaji ze zékona.™® V ramci vyzkumu disertacni prace autorka vyuzila pisemné podoby

souhlasu.

6.3.2 Pozorovdni zucastnéné, piimé

Zicastnéné (participantni) pozorovani bylo realizovano v prabéhu celého vyzkumu piimo

v piirozeném prostfedi déti vrodinach a také pii pofadani psychorehabilitacnich

14 Charta evropskych vyzkumnych pracovnikl a Zasady chovani pro nabor vyzkumnych pracovnik —
doporuceni Evropské komise ze dne 11. 3. 2005, C (2005) 576 uvadi tyto oblasti: uznavani odbornosti, absence
diskriminace, rozvoj kariéry, ocenéni mobility vyzkumného pracovnika, rozvoj tviir¢iho prostiedi, stability

a trvalého zaméstnavani, poskytovani podpory a finan¢niho ohodnoceni, ptistup ke vzdélavani ve vyzkumu

a odborny riist, ptistup ke kariérnimu poradenstvi, prava dusevniho vlastnictvi a spoluautorstvi, rovnost muz
a zen, fidici dohled, vyzkum a vyuka, syst¢ém hodnoceni a vyrozumivani podtizenych pracovniku, stiznosti

a odvolani, pravo tcasti v rozhodovacich organech, pracovni podminky a strategie naboru vyzkumnych
pracovniku.

15 Zakon &. 101/2000 Sb., o ochrané osobnich udaji a o zmén& nékterych zakontl, ve znéni pozd&jsich predpisi.
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a odleh¢ovacich pobyti a tabora pro tyto déti. P¥imé pozorovani bylo realizovano osobou
provadéjici poradenskou sluzbu rané péce, tedy autorkou prace. Dale byl pozorovatelem
odborny personal, Snimz byl prubéh kazdého sezeni konzultovan. Pribéh pozorovani byl
autorkou pisemné zaznamenavan a dokumentovan. Ve 2 piipadech déti se SMA 1. a Ill. typu
bylo piimé pozorovani rozsSifeno také na letni tabor, jehoz se zminéné déti Ucastnily.
Zaznamovy arch pfimého pozorovani a rozhovoru je ptfilohou disertacni prace. Bylo pouzito
spontanni kladeni otdzek predevs§im v prubéhu zOcastnéného pozorovani v terénu,
individualni pfistup k respondentovi, poznani do hloubky, casto dlouhodoba prace
srespondentem (opakovani rozhovorit), bylo dulezité navazat komunikaci/vztah

s respondentem.

6.3.3 Sekundarni analyza dat

V ramci vyzkumu disertaéni prace byla vyuzita sekundarni analyza dat. Se souhlasem
pecujicich osob uvedenych déti s SMA byla prozkouméana data a dokumenty tykajici se prace
s klientem v domaci péc¢i, zaznamovy arch rané péce, rehabilitacni a individudlni plany
klientt, posudky z pedagogicko-psychologickych poraden, fotodokumentace, kreshy,

zaznamy a deniky, videodokumentace.

6.3.4 Neformalni rozhovor

Neformalni rozhovor byl veden vzdy s odbornikem a dobrovolniky, ktefi byli ucastni
psychorehabilitacnich pobytd. Rozhovory probihaly v pribéhu celého vyzkumu, jsou
doplnujici technikou zucastnéného pozorovani. Rozhovor byl veden s konzultantem rané
péce, specidlnim pedagogem, fyzioterapeutem, dobrovolniky (ktefi dopliovali na zminénych
akcich osobni asistenty) a v nékterych piipadech s rodi¢i nebo rodinnymi zastupci klientd.
Rozhovory byly autorkou prace pisemné a elektronicky zaznamenavany. Struktura rozhovora

je uvedena v priloze ¢. 4.
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7. VYSLEDKY

7.1 Identifikaéni idaje vyzkumného souboru

Tabulky ¢. 2-4 uvadi popisnou statistiku vyzkumného souboru. Zde jsou uvedeny

identifika¢ni udaje. Vyzkumny soubor tvofilo 35 déti s onemocnénim SMA L, II. a Ill. typu

a jednoho z jejich rodic¢i. Nejmladsimu byly 3 roky a nejstarSimu 18 let. Nejvetsi zastoupeni

méla vékova kategorie nejstarSich déti v poc¢tu 14 (40 %). Co se tyCe pohlavi, prevladali

chlapci v poctu 21 (60 %) divek bylo 14 (40 %). Vzdy kjednomu dotazovanému ditéti

odpovidal i jeden zjeho rodi¢l. Nejvice zastoupeny typ onemocnéni SMA byl II. typ

s poctem 23 déti, necelych 66 % vzorku dotazovanych.

Tabulka ¢. 2

Vékova kategorie | Cetnosti | Procenta
2-4 roky 6 17,1%
5-7 let 7 20,0%
8-12 let 8 22,9%
13-18 let 14 40,0%
Celkem 35 100,0%
Tabulka ¢. 3

Pohlavi Cetnosti | Procenta

divka 14 40,0%

chlapec 21 60,0%

Celkem 35 100,0%
Tabulka ¢. 4

Typ SMA | Cetnosti | Procenta

. typ 4 11,4%

1. typ 23 65,7%

. typ 8 22,9%

Celkem 35 100,0%
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7.2 Vysledky dotaznikového Setieni

Nasledujici ¢ast obsahuje kontingen¢ni tabulky, ve kterych jsme srovnavali odpovédi na
otazky, uvedené v dotazniku kvality Zivota s nervosvalovym onemocnénim PedsQl —
neuromuskularni modul Verze 3.0, mezi détmi Se spinalni muskularni atrofii a jejich rodi¢i —
pecujicimi osobami.

Odpovédi byly prepocitany jako fadkova procenta, tj. soucet odpovedi vsech rodict (35)
kategorie déti (2-4 roky a 5-7 let) z davodu pfilisné naro¢nosti, celkovy soucet odpovédi je
tedy zde 22.

Rozdilné zastoupeni odpovédi rodici a déti bylo v kontingen¢ni tabulce otestovano
Pearsonovym chi kvadrat testem. VVzhledem k malému poctu respondentti bylo zastoupeni
jednotlivych odpovédi velmi nizké (vice nez pétina bunék v tabulce méla o¢ekavané Cetnosti
mensi nez 5), vysledky proto pro jejich nizkou spolehlivost neuvadime.

U kazdé tabulky je uvedena dosazena hladina vyznamnosti dle Mannova — Whitneyova
testu medianu. Pokud vysledna hodnota je vétsi nez 0,05 (5 %), odpovédi porovnavanych

skupin rodict a déti se nelisi. Pfesné vysledky se nachazi v tabulce ¢. 6.

79



Kontingen¢ni tabulka 1

Ma problémy dychat?

nikdy témeér nikdy nékdy témeér vzdy | Celkem
Podet rodié 18 10 4 3 35
dité 16 3 16 0 35
Celkem 34 13 20 3 70
Procenta rodié 51,4% 28,6% 11,4% 8,6% 100,0%
dité 45,7% 8,6% 45,7% 0,0% 100,0%
Celkem 48,6% 18,6% 28,6% 4,3% 100,0%
Graf 1
Ma problémy dychat?
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Je zajimavé rozdilné vnimani u této otdzky, zda maji problémy dychat, kdy témet 46 % déti

(16) vnima, ze tento problém maji nékdy, zatimco tuto odpovéd’ uvadi pouze 11 % (4) rodicu.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové-Whitneyové testu je 0,309 (30,9 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku €. 1 nelisi.
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Kontingenéni tabulka 2

Je éasto nemocny?
nikdy témeér nikdy nékdy Casto Celkem
Pocet rodic¢ 5 9 15 6 35
dité 6 6 20 3 35
Celkem 11 15 35 9 70
Procenta rodi¢ 14,3% 25,7% 42,9% 17,1% 100,0%
dité 17,1% 17,1% 57,1% 8,6% 100,0%
Celkem 15,7% 21,4% 50,0% 12,9% 100,0%

Graf 2

Je Casto nemocny?

cetnosti

nikdy

temer nikdy nékdy

casto

Zajimava situace pii hodnoceni nastdvd v otdzce frekvence nemocnosti — zatimco rodice
v 17 % (6) vnimaji nemocnost ¢astou, déti jen v 8 % (3), zatimco odpoveéd’ né€kdy uvedlo
opét rozdilné 57 % déti (20) a 43 % (15) rodi¢t. Zatimco rodiCe se piiklangji k vyjadieni

casto a n€¢kdy, deti spiSe vnimaji svou nemocnost pouze nékdy.

DosaZzena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,859 (85,9 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku €. 2 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 3

Ma vyrazky nebo bolaky?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 20 8 4 2 1 35
dité 16 5 11 2 1 35
Celkem 36 13 15 4 2 70
Procenta rodi¢ 57,1% 22,9% 11,4% 5,7% 2,9% 100,0%
dité 45,7% 14,3% 31,4% 5,7% 2,9% 100,0%
Celkem 51,4% 18,6% 21,4% 5,7% 2,9% 100,0%
Graf 3
Ma vyrazky nebo bolaky?
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Co se tyka otazky, zda dit€¢ mé vyrazky a bolaky rodice v témér 58 % (20) uvadeji, Ze se tyto
pfiznaky neobjevuji nikdy, déti uz v mensi mite 46 % (16), spiSe vSak uvadéji odpovéd’ nékdy
v 31 % (11), zatimco rodi¢e pouze 11 % (4). Je zde mozZné, Ze déti neuméji rozlisit, co je
vlastné tzv. vyrazka a boldk vzhledem k nemoci a co napriklad miiZe byt pouze

pokousani hmyzem. U SMA byva Casty vyskyt oparti — sem mohou tyto ptipady spadat.

DosaZzena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,213 (21,3 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 3 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 4

Boli holji nohy?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodi¢ 8 3 13 9 2 35
dité 12 6 12 4 1 35
Celkem 20 9 25 13 3 70
Procenta rodic¢ 22,9% 8,6% 37,1% 25,7% 5,7% 100,0%
dité 34,3% 17,1% 34,3% 11,4% 2,9% 100,0%
Celkem 28,6% 12,9% 35,7% 18,6% 4,3% 100,0%
Graf 4
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Zajimavé je hodnoceni nasledujici otazky zda dit€ boli nohy. Zde se velmi shoduji odpovédi
obou sledovanych skupin. Jak rodict, tak déti v odpovédi nékdy — rodice 37 % (13) a déti
34 % (12). Odpoved nikdy vsak zvolilo vice déti 34 % (12) oproti vnimani rodi¢t 23 % (8).

Také rodice Casteji volili odpoveéd’, ze déti boli nohy Casto, coz déti neuvadely.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,068 (6,8 %0), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku ¢. 4 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 5

Citi se unaveny/a
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 4 2 20 7 2 35
dité 4 4 19 4 4 35
Celkem 8 6 39 11 6 70
Procenta rodi¢ 11,4% 5,7% 57,1% 20,0% 5,7% 100,0%
dité 11,4% 11,4% 54,3% 11,4% 11,4% 100,0%
Celkem 11,4% 8,6% 55,7% 15,7% 8,6% 100,0%

Graf 5

Citi se unaveny/a

cetnosti

Citi§ se unaveny? Na tuto otazku téméf shodné odpovidali jak rodi¢e v 57 % (20), tak déti
v 54 9% (19). O néco vice uvadeli rodice, ze se jejich déti citi unaveni v pripadé odpovedi

Casto, a sice ve 20 % (7) oproti détem, které se takto vyjadiily v 11 % (4).

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,736 (73,6 %0), coz

znamena, Ze odpovédi rodica a déti se na otazku ¢&. 5 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 6

Boli holji zada?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 7 7 13 6 0 33
dité 9 8 11 3 3 34
Celkem 16 15 24 9 3 67
Procenta rodic¢ 21,2% 21,2% 39,4% 18,2% 0,0% 100,0%
dité 26,5% 23,5% 32,4% 8,8% 8,8% 100,0%
Celkem 23,9% 22,4% 35,8% 13,4% 4,5% 100,0%
Graf 6
Boli ho/ji zada?

cetnosti

Vice kladnych odpovédi u otazky, zda dité boli zada, vyjadiovali déti — témét vzdy v 9 % (3),
kdy rodice u zadného z déti tuto odpovéd neuvedli. Témér shodné vyjadieni je pak
u odpovédi nékdy, a sice u rodict 39 % (13 z 32 platnych odpovédi) a 32 % (11 z 33 platnych
odpovédi) u déti. Vice déti neZ rodic¢t pak uvadélo odpovéd NIKDY & TEMER NIKDY.

DosaZzena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,691 (69,1 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku €. 6 nelisi.

85



Kontingen¢ni tabulka 7

Budi se unaveny/a?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 10 11 12 2 0 35
dité 11 4 14 3 3 35
Celkem 21 15 26 5 3 70
Procenta rodi¢ 28,6% 31,4% 34,3% 5,7% 0,0% 100,0%
dité 31,4% 11,4% 40,0% 8,6% 8,6% 100,0%
Celkem 30,0% 21,4% 37,1% 7,1% 4,3% 100,0%

Graf 7

Budi se unaveny/a?
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Déti tuto otazku vnimaly tak, Ze uvadély castéjsi frekvenci u odpovedi Casto a témét vzdy.

Shoduji se u odpovédi nékdy, a sice rodice v 34 % (12) a déti v 40 % (14).

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,273 (27,3 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku €. 7 nelisi.
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Kontingenéni tabulka 8

Jsou jeholjeji ruce slabé?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 4 1 10 9 11 35
dité 5 3 13 5 9 35
Celkem 9 4 23 14 20 70
Procenta rodi¢ 11,4% 2,9% 28,6% 25,7% 31,4% 100,0%
dité 14,3% 8,6% 37,1% 14,3% 25,7% 100,0%
Celkem 12,9% 5,7% 32,9% 20,0% 28,6% 100,0%

Graf 8

Jsou jeho/jeji ruce slabé?
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Na tuto otazku, ohledné slabosti rukou odpovédélo témét vzdy 31 % (11) rodict a 26 % (9).
Vnimaji tudiz situaci podobné. Pouze ojedin€lé procento nema tento problém nikdy, a sice
11% (4) rodict a 14 % déti (5). Veétsi cast détské skupiny v 37 % (13) pak uvadi tyto
problémy nékdy. Tedy ¢astéji nez jejich pecujici osoby v 29 % (10).

DosaZzena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,245 (24,5 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku ¢. 8 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 9

Ma problémy si dojit na zachod?
nikdy témeér nikdy nékdy téméf vzdy | Celkem
Pocet rodic¢ 7 1 5 22 35
dité 10 2 3 20 35
Celkem 17 3 8 42 70
Procenta rodi¢ 20,0% 2,9% 14,3% 62,9% 100,0%
dité 28,6% 5,7% 8,6% 57,1% 100,0%
Celkem 24,3% 4,3% 11,4% 60,0% 100,0%
Graf 9

Ma problémy si dojit na zachod?
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Zde se ukazala shoda odpovédi predevsim v odpovédi téméF vidy, a sice v 63 % (22)
U rodici a 57 % (20) u déti. Situaci takto hodnoti pfedevsim proto, Ze se pohybuji na voziku

a vzdy potiebuji pomoc druhé osoby.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,498 (49,8 %0), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku €. 9 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 10

Ma problémy s udrzenim vahy?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 15 3 5 3 9 35
dité 16 4 5 5 5 35
Celkem 31 7 10 8 14 70
Procenta rodic¢ 42,9% 8,6% 14,3% 8,6% 25,7% 100,0%
dité 45,7% 11,4% 14,3% 14,3% 14,3% 100,0%
Celkem 44,3% 10,0% 14,3% 11,4% 20,0% 100,0%

Graf 10

Ma problémy s udrzenim vahy?
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Témér stejné procento dotdzanych rodicii 43 % (15) a déti 46 % (16) odpovédélo na tuto
otdzku, ze nemaji tento problém nikdy. Ve vétsi mife jsme zaznamenali vy$$i procento
u odpovédi téméf vzdy, a sice u skupiny rodic¢t v 26 % (9) nez u déti 14 % (5). Je to ziejmé

tim, Ze obezitu a jeji rizika si spiSe uvédomuyji rodice nez samotné déti.

DosaZzena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,548 (54,8 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 10 neliSi.
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Kontingen¢ni tabulka 11

Ma problémy pouzivat ruce?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 7 4 13 6 5 35
dité 9 4 17 0 5 35
Celkem 16 8 30 6 10 70
Procenta rodi¢ 20,0% 11,4% 37,1% 17,1% 14,3% 100,0%
dité 25,7% 11,4% 48,6% 0,0% 14,3% 100,0%
Celkem 22,9% 11,4% 42,9% 8,6% 14,3% 100,0%

Graf 11

Ma problémy pouzivat ruce?

cetnosti

Vyssi procento déti 49 % (17) - tedy témér polovina dotazovanych ma problém pouzivat
ruce nékdy. Shoda odpovédi pak byla u formulace témér vidy presn¢ 14 % (5) a 14 % (5)

u obou skupin.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,296 (29,6 %0), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku €. 11 nelisi.
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Kontingenéni tabulka 12

Ma problémy polykat jidlo?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodi¢ 23 6 2 1 3 35
dité 22 2 6 3 1 34
Celkem 45 8 8 4 4 69
Procenta rodic¢ 65,7% 17,1% 57% 2,9% 8,6% 100,0%
dité 64,7% 5,9% 17,6% 8,8% 2,9% 100,0%
Celkem 65,2% 11,6% 11,6% 5,8% 5,8% 100,0%

Graf 12

Ma problémy polykat jidlo?
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Témét stejné mnoZstvi odpovédi bylo na otazku ma problém polykat jidlo, a sice déti 64,7 %
(22) a 65,7 % (23) rodica. Je to také vzhledem k tomu, ze tyto problémy se vyskytuji bud’

u nejtézsiho typu SMA 1. nebo v pozdé€j$im stadiu nemoci.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,804 (80,4 %0), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku €. 12 nelisi.

91



Kontingen¢ni tabulka 13

Trva mulji dlouho se vykoupat?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 7 0 8 3 17 35
dité 7 5 12 2 9 35
Celkem 14 5 20 5 26 70
Procenta rodi¢ 20,0% 0,0% 22,9% 8,6% 48,6% 100,0%
dité 20,0% 14,3% 34,3% 5,7% 25,7% 100,0%
Celkem 20,0% 7,1% 28,6% 7,1% 37,1% 100,0%

Graf 13

Trva mu/ji dlouho se vykoupat?

cetnosti

dite

rodic

Rodice ve 48,6 % (17) hodnoti tuto otazku s odpovédi témét vzdy, coz se dle poctu lisi od
vnimani déti, predpokladame také zalibu u déti v koupéani a hodnoceni ¢asu tak subjektivné ne

ve vztahu k nemoci. 34,3 % (12) pak tika, ze ano, nékdy.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,067 (6,7 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 13 neliSi.
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Kontingen¢ni tabulka 14

Porani se neumysiné?
nikdy témeér nikdy nékdy Casto Celkem
Pocet rodic¢ 14 11 8 2 35
dité 14 4 16 1 35
Celkem 28 15 24 3 70
Procenta rodic¢ 40,0% 31,4% 22,9% 5,7% 100,0%
dité 40,0% 11,4% 45,7% 2,9% 100,0%
Celkem 40,0% 21,4% 34,3% 4,3% 100,0%

Graf 14

Porani se neumysiné?
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Stejny pocet odpovédi jak déti, tak rodicu byl v odpovédi nikdy u této otazky, tedy 40 %
déti (14) a taktéz 40 % (14) rodicl. Vice odpovédi u déti je pak u terminu n€kdy. Tam se
détem jevi v 45,7 % (16), kdezto rodictim jen v 23 % (8).

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,446 (44,6 %0), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 14 neliSi.
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Kontingen¢ni tabulka 15

Trva dlouho, nez se naji?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 2 5 11 7 10 35
dité 9 3 7 5 11 35
Celkem 11 8 18 12 21 70
Procenta rodic¢ 5,7% 14,3% 31,4% 20,0% 28,6% 100,0%
dité 257% 8,6% 20,0% 14,3% 31,4% 100,0%
Celkem 15,7% 11,4% 25,7% 17,1% 30,0% 100,0%

Graf 15

Trva dlouho nez se naji?
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Vnimani otazky zda trva dlouho, neZ se naji, déti maji viceCetné odpovédi u nikdy a témet
vzdy. Jedna se o témét 32 % vypovedi u déti. Kdezto rodice spiSe voli odpovéd’ nékdy

a témér vzdy, témér v 30 % pripadu.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,435 (43,5 %), coz

znamena, Ze odpoveédi rodici a déti se na otazku ¢. 15 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 16

Ma béhem noci problém pretocit se na stranu?

nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodi¢ 3 0 2 3 27 35
dité 4 1 7 3 20 35
Celkem 7 1 9 6 47 70
Procenta rodic¢ 8,6% 0,0% 57% 8,6% 77,1% 100,0%
dité 11,4% 2,9% 20,0% 8,6% 57,1% 100,0%
Celkem 10,0% 1,4% 12,9% 8,6% 67,1% 100,0%
Graf 16
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rodic

Vice rodict, 77 % (27), ale i 57 % (20) déti hodnoti tuto otazku jasnou odpovédi, ze téméf

vzdy maji problém se pfetocit na stranu.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,076 (7,6 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku €. 16 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 17

Ma problémy se nékam dostat s pomlickami?

nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 4 1 11 11 8 35
dité 4 2 16 9 4 35
Celkem 8 3 27 20 12 70
Procenta rodi¢ 11,4% 2,9% 31,4% 31,4% 22,9% 100,0%
dité 11,4% 5,7% 45,7% 25,7% 11,4% 100,0%
Celkem 11,4% 4,3% 38,6% 28,6% 17,1% 100,0%
Graf 17

cetnosti

Ma problémy se nékam dostat s
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VéEtsi zastoupeni shodnych odpoveédi u déti bylo nékdy 45,7 % (16), kdezto u rodicl jen

31,4 % (11). Dalsi ¢asté odpovédi na tuto otazku byly Casto a témét vzdy.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,178 (17,8 %0), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 17 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 18

Je pro ni/ného tézké rict Iékarim jak se citi?

nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodi¢ 12 10 8 2 3 35
dité 10 5 7 0 0 22
Celkem 22 15 15 2 3 57
Procenta rodic¢ 34,3% 28,6% 22,9% 5,7% 8,6% 100,0%
dité 45,5% 22,7% 31,8% 0,0% 0,0% 100,0%
Celkem 38,6% 26,3% 26,3% 3,5% 5,3% 100,0%
Graf 18

cetnosti

Je pro ni/ného tézké rict Iékarim
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Rodice 1 déti témét shodné uvadeji, Ze nemaji nikdy problém mluvit o tom, jak se citi. Rodice

34,3 % (12) Odpoveédi jsou rozdéleny podobné v odpovédi nikdy, témét nikdy a neékdy.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,322 (32,2 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodici a déti se na otazku ¢. 18 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 19

Je pro ni/ného tézké klast otazky Iékariim?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 11 7 7 3 7 35
dité 9 6 4 2 1 22
Celkem 20 13 11 5 8 57
Procenta rodi¢ 31,4% 20,0% 20,0% 8,6% 20,0% 100,0%
dité 40,9% 27,3% 18,2% 9,1% 4,5% 100,0%
Celkem 35,1% 22,8% 19,3% 8,8% 14,0% 100,0%

Graf 19

Je pro ni/ného tézké klast otazky
Iékariim?

cetnosti

temer vzdy

TaktéZ rodice hodnoti tuto otazku jako déti, ze nemaji problém klast svému okoli otazky

v 31 % (poctu 11 odpoveédi). U déti byl tento nazor zaznamenan u 41 % (9 z celkového poctu

22 odpoveédi.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,188 (18,8 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 19 neliSi.
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Kontingen¢ni tabulka 20

Je pro ni/ného tézké vysvétlit ostatnim svoji nemoc?
nikdy |téméf nikdy| nékdy Casto témér vzdy | Celkem
Pocet rodic¢ 10 8 8 4 5 35
dité 3 9 9 0 1 22
Celkem 13 17 17 4 6 57
Procenta rodi¢ 28,6% 22,9% 22,9% 11,4% 14,3% 100,0%
dité 13,6% 40,9% 40,9% 0,0% 4,5% 100,0%
Celkem 22,8% 29,8% 29,8% 7,0% 10,5% 100,0%

Graf 20

Je pro ni/ného tézké vysvétlit
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Velké mnozstvi rodi¢t — nejveétsi procentové zastoupeni v odpovédich na tuto otazku, a sice
27 % (10) uvadi, Ze nikdy nemaji jejich nemocné déti problém vysvétlit jejich nemoc. Déti jiz

jsou vice zdrzenlivé v odpovédi a uvadeji spise odpoved’ témer nikdy a neékdy.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,825 (82,5 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 20 neliSi.
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Kontingen¢ni tabulka 21

Je pro nasi rodinu tézké planovat aktivity jako napr. dovolenou?
nikdy témeér nikdy| nékdy Casto témeér vzdy | Celkem
Pocet rodi¢ 2 2 10 8 13 35
dité 4 2 12 3 1 22
Celkem 6 4 21 11 14 57
Procenta rodi¢ 5,7% 5,7% 28,6% 22,9% 37,1% 100,0%
dité 18,2% 9,1% 54,5% 13,6% 4,5% 100,0%
Celkem 10,5% 7,0% 36,8% 19,3% 24,6% 100,0%

Graf 21
Je pro nasi rodinu tézké planovat
aktivity jako napr. dovolenou?
15
% 10
s
3 s
0 dité
rodic
temer vzdy

Opét zde vyssi procento rodi¢t ukazuje na problém, jak je t€Zké si naplanovat aktivity jako
napf. dovolenou, pies 37 % (13) oproti 1 ditéti v odpovédi témér vzdy, déti vyssi kvantitu
odpovédi vykazovaly spiSe u ,,nékdy*. Je tedy znat ze ze svého détského pohledu to pro
vétSinu déti neni problém. Dozvi se vétSinou az vysledny termin dovolené, kdezto rodi¢e musi

vynalozit velké Gsili najit pro tuto aktivitu pfithodny ¢as.

DosazZzena hladina vvznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0.00095 (0,095 90). coz

znamena, Ze odpoveédi rodic¢u a déti se na otazku ¢. 21 liSi.
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Kontingen¢ni tabulka 22

Je pro nasi rodinu tézké, aby si dostate¢né odpocinula?
nikdy témer nikdy nékdy Casto témeér vzdy Celkem
Pocet rodic¢ 2 2 8 8 15 35
dité 2 5 7 7 1 22
Celkem 4 7 15 15 16 57
Procenta rodi¢ 5,7% 5,7% 22,9% 22,9% 42,9% 100,0%
dité 9,1% 22,7% 31,8% 31,8% 4,5% 100,0%
Celkem 7,0% 12,3% 26,3% 26,3% 28,1% 100,0%

Graf 22

Je pro nasi rodinu tézké, aby si
dostatecné odpocinula?

cetnosti

dite

rodic

temer vzdy

Opét zde vysoké procento rodic¢i 43 % (15) ukazuje, ze najit situaci, aby si rodina
odpocinula, je problémem témét vzdy, zatimco opét pouze 1 dit€¢ vnima tuto situaci tak, ze
spiSe je to pro rodinu nekdy, nebo Casto. Je zde vidét, ze rodice — pecujici osoby jsou pod

permanentnim tlakem a je té¢zké si odpocinout.

Dosazena hladina vvznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0.0036 (0.36 %), coz

znamena, ze odpoveédi rodic¢u a déti se na otazku €. 22 lisi.
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Kontingenéni tabulka 23

MysliS si, ze penize jsou problém v nasi rodiné?
nikdy |téméf nikdy| nékdy Casto témér vzdy | Celkem
Pocet rodi¢ 3 2 16 12 2 35
dité 6 0 9 6 1 22
Celkem 9 2 25 18 3 57
Procenta rodic¢ 8,6% 5,7% 45,7% 34,3% 5,7% 100,0%
dité 27,3% 0,0% 40,9% 27,3% 4,5% 100,0%
Celkem 15,8% 3,5% 43,9% 31,6% 5,3% 100,0%

Graf 23

Myslis jsi, Ze penize jsou problém v
nasirodiné?

cetnosti

temer vzdy

Pies 45 % (16) rodici a 41 % (9) déti zastava nazor, ze penize jsou problém v roding.
Rodice také voli variantu ¢asto jako dalsi frekventovanou odpoveéd’. Pomérné vysoké procento

27 % (6) déti ma pocit, Ze finan¢ni problém v rodiné neni nikdy.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,275 (27,5 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 23 neliSi.
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Kontingen¢ni tabulka 24

Myslis si, Ze nase rodina ma hodné problémua?
nikdy |téméf nikdy| nékdy Casto témér vzdy | Celkem
Pocet rodic¢ 5 3 14 11 2 35
dité 5 3 8 4 2 22
Celkem 10 6 22 15 4 57
Procenta rodi¢ 14,3% 8,6% 40,0% 31,4% 5,7% 100,0%
dité 22, 7% 13,6% 36,4% 18,2% 9,1% 100,0%
Celkem 17,5% 10,5% 38,6% 26,3% 7,0% 100,0%

Graf 24

Myslis si, Ze nase rodina ma hodné
problému?

cetnosti

temer vzdy

Pfi hodnoceni této otdzky opé&t prevladaji vyssi odpovédi rodi¢i na otazku, zda mé rodina

hodn¢ problémd, a sice 40 % (14). U déti prevladaji odpovédi spise jen jako nekdy.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu je 0,351 (35,1 %), coz

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢. 24 nelisi.
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Kontingen¢ni tabulka 25

Nema dité pomiicky, které by potfebovalo?
nikdy |téméf nikdy| nékdy Casto témér vzdy | Celkem
Pocet rodic¢ 7 6 15 4 3 35
dité 7 4 9 2 0 22
Celkem 14 10 24 6 3 57
Procenta rodi¢ 20,0% 17,1% 42,9% 11,4% 8,6% 100,0%
dité 31,8% 18,2% 40,9% 9,1% 0,0% 100,0%
Celkem 24,6% 17,5% 42,1% 10,5% 5,3% 100,0%

Graf 25

Nema dité pomticky, které by
potrebovalo?

cetnosti

temer vzdy

Opét zde vysoké procento rodici 43 % (15), ale také déti 41 % (9) hodnoti, Ze nékdy nemaji
pomucky, které by potiebovaly. Zajimavy pocet hodnoceni obou skupin — 7 odpovédi

vykazuje, Ze tento problém neni v rodiné nikdy.

Dosazena hladina vyznamnosti v Mannové-Whitneyové testu je 0,193 (19,3 %), coZ

znamena, Ze odpovédi rodicu a déti se na otazku ¢&. 25 neliSi.
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7.3 Skala kvality Zivota PedsQL 3.0 Neuromuskularni modul

Tabulka ¢. 5 Aritmetické priméry a smérodatné odchylky vypovédi déti a rodica

v PedsQL 3.0 Neuromuskularni modul

Rodi¢ Dité
Otazka v dotazniku Pocet sm. Pocet sm.
odpovédi | Primér | odchylka | odpovédi | Pramér | odchylka

1. Ma problémy dychat? 35 78,6 29,8 35 75,0 24,3
2. Je ¢asto nemocny? 35 81,4 26,7 35 73,6 28,4
3. Ma vyrazky nebo bolaky? 35 59,3 23,6 35 60,7 22,1
4. Boli holji nohy? 35 54,3 30,6 35 67,2 28,9
5. Citi se unaveny/a 35 49,3 24,6 35 50,0 27,1
6. Boli holji zada? 33 61,4 25,8 34 62,5 30,9
7. Budi se unaveny? 35 70,7 23,1 35 62,2 31,7
8. Jeholjeji ruce jsou slabé? 35 34,3 32,2 35 42,9 33,5
9. Ma problém si dojit na zachod? 35 29,3 41,3 35 37,2 455
10. Ma problémy s udrzenim vahy? 35 58,6 42,4 35 65,0 38,4
11. Ma problémy pouzivat ruce? 35 51,4 32,6 35 58,6 32,1
12. Ma problémy polykat jidlo? 35 82,2 31,3 34 80,2 30,0
13. Trva mu/j dlouho se vykoupat? 35 33,6 39,3 35 49,3 36,1
14. Porani se neumysIné? 35 76,4 23,4 35 72,2 24,8
15. Trva dlouho, nez se naji? 35 37,2 30,5 35 45,7 39,9
16. Ma béhem noci problém pretocit se na stranu? 35 13,6 29,9 35 25,7 351
17. Ma problémy se nékam dostat s pomuckami? 35 37,2 30,5 35 450 27,6
18. Je pro ni/ného tézkeé fict Iékafum jak se citi? 35 68,6 31,1 22 78,4 22,2
19. Je pro ni/ného tézké klast otazky Iékarim? 35 58,6 37,8 22 72,7 29,8
20. Je pro ni/ného tézké vysvétlit ostatnim svoiji 35 60.0 34.9 29 64.8 227
nemoc?

ﬁ;.r);ed%r\/oo{;éoigdinu tézké planovat aktivity jako 34 294 29.8 29 557 26.7
ggbiziglrj?ar;aéi rodinu tézké, aby si dostatecné 35 272 29.9 22 50,0 267
fj&i'r\g’?”é si, Ze penize jsou problém v nasi 35 443 24.3 22 54.6 315
24. Myslis si, Ze nase rodina ma hodné problém(? 35 48,6 27,8 22 55,7 31,8
25. Ma dité pomacky, které by potfebovalo? 35 57,2 29,4 22 68,2 25,8
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Tabulka ¢. 5 srovnava primérné hodnoty a smérodatné odchylky skére PedsQL dotazniku

rodict a déti podle jednotlivych otazek.
Nejvyssiho skore (82,2) u rodicu bylo dosaZeno u otazky ¢. 12, ktera se ptala, zda ma dité
problémy polykat jidlo.

ewwr

Nejnizsiho skore (13,6) u rodi¢u bylo dosaZeno u otazky ¢. 16, ktera se ptala na to, zda

ma dité béhem noci problém pretocit se na stranu.

A4

Nejvyssiho skore (80,2) u déti bylo dosaZeno také u otazky ¢. 12, ktera se ptala, zda ma

dité problémy polykat jidlo?

ma dité béhem noci problém pretoclit se na stranu.
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7.4 Porovnani odpovédi rodi¢ia a déti — Manniv-Whitneyav test

V tabulce ¢. 6 se nachazi vysledky asymptotického a ptesného testu Mann-Whitney.

Statisticky vyznamny rozdil byl zaznamenan pouze u dvou otazek (¢. 21 a 22).

Tabulka ¢. 6
Asymp. Pfesna
Otazka v dotazniku Mann- dgls:;ﬁga dk? Isa ?jiiﬁgé
Whitney U z vyznamnosti vyznamnosti

1. Ma problémy dychat? 532,000 |-1,022 0,307 0,309
2. Je Casto nemocny? 598,000 |(-0,184 0,854 0,866
3. Ma vyrazky nebo bolaky? 514,500 |[-1,250 0,211 0,208
4. Boli holji nohy? 463,000 |-1,828 0,068 0,069
5. Citi se unaveny/a 586,000 |(-0,344 0,731 0,736
6. Boli holji zada? 530,000 |-0,404 0,686 0,692
7. Budi se unaveny? 523,000 |-1,101 0,271 0,262
8. Jeholjeji ruce jsou slabé? 516,500 |-1,169 0,243 0,250
9. Ma problém si dojit na zachod? 561,500 |[-0,683 0,494 0,506
10. Ma problémy s udrzenim vahy? 563,500 |[-0,607 0,544 0,540
11. Ma problémy pouzivat ruce? 527,500 [-1,050 0,294 0,298
12. Ma problémy polykat jidlo? 577,000 |-0,255 0,799 0,808
13. Trva mul/ji dlouho se vykoupat? 463,000 |-1,834 0,067 0,069
14. Porani se neumysIné? 551,000 [-0,767 0,443 0,442
15. Trva dlouho, nez se naji? 547,500 [-0,785 0,432 0,434
16. Ma béhem noci problém pretodit se na stranu? 486,500 |-1,777 0,076 0,080
17. Ma problémy se nékam dostat s pomuickami? 502,500 [-1,352 0,176 0,181
18. Je pro ni/ného tézké Fict Iékafim jak se citi? 327,000 |-0,999 0,318 0,326
19. Je pro ni/ného tézké klast otazky Iékarim? 307,000 [-1,323 0,186 0,189
20. Je pro ni/ného tézké vysvétlit ostatnim svoji nemoc?| 371,500 |-0,229 0,819 0,824
géilgleegcr)%gaéi rodinu tézké planovat aktivity jako napf. 190,500 |-3.312 0,001 0,001
gébgzigtrj?ar;aéi rodinu téZké, aby si dostatecné 212,500 |-2,917 0,004 0,003
23. Myslis si, Zze penize jsou problém v nasi roding? 322,000 [-1,101 0,271 0,276
24. Myslis si, ze naSe rodina ma hodné problém? 330,000 |-0,941 0,347 0,354
25. Ma dité pomucky, které by potfebovalo? 309,000 |(-1,310 0,190 0,195
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Z rozhovoru s rodi¢i — pecujicimi osobami vyplyva, ze kompenzacni pomtcky kvalitni
a odlehéené jsou znatelnd draz§i neZ standardni, napf. vyrabéné v Ceské republice. Radoveé se
pohybuji v desetitisicich a modelové dité s typem SMA 1. a I11. typu potiebuje zhruba 500 tis.
K¢ do véku 10 let, aby mélo kvalitni kompenzacni pomiticky. Ze zdravotniho pojisténi je
proplacena fadove polovina, coz je pro rodinu velmi naro¢né a mnohdy nedosahuje kvality
zivota pravé proto, ze ziskani takto finan¢né narocnych pomucek neni pro ni dostupné.
Pouzivéani elektrického voziku v USA je bézné od 2 let véku, v Ceské republice ¢asto neni
mozné ditéti poridit vozik pied uplynutim véku 10 let z vefejného zdravotniho pojisténi a za
velmi vysoké finan¢ni spolutcasti.

Je potieba slozitého byrokratického postupu a nasledného opakovani pii opétovné zadosti
o novy elektricky vozik. Zdravotni pojistovny také nechtéji schvalovat napt. elektrické
polohovani zad a nohou, s oznac¢enim tohoto pfislusenstvi jako nadstandard. V rdmci socialni
sluzby odborné socialni poradenstvi a rana péée v projektu Podpory rodin s onemocnénim
SMA pfti Kolpingové rodiné Smecno existuje pij¢ovna kompenzacnich pomicek a usnadiuje
tak pfistup k pomticce v€as a dité, které rychle roste mize pomicky ménit a udrzovat tak co

nejlepsi kondici, napt. jiZ zminény stander, parapodium, odlehéeny mechanicky vozik.

Tabulka €. 7 Porovnani skére rodici a déti v jednotlivych doménach a s vysledky

americké studie (Iannaccone a kol., 2009)

Poget Poget Smérodatna _Rozdil

otazek odpovédi Primér odchylka CR-USA
Rodice Celkové skore PedsQL3 25 35 52,08 16,37 7,7
‘NMO 17 35 53,40 16,95 -54
‘Komunikace 3 35 62,38 29,94 -4,6
Rodina 5 35 41,39 21,64 -18,2
Déti Celkové skoére PedsQL3 17/25 35 58,34 14,62 -9,2
‘NMO 17 35 57,19 14,50 -8,8
‘Komunikace 3 22 71,97 20,34 1,1
‘Rodina 5 22 56,82 22,65 17,8

Pozn. Déti ve vékové skupiné 2-7 let odpovidaly pouze na 17 otazek v ¢asti NMO.
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Graf 26

Srovnani skére rodi¢t €R vs. USA
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Graf 27

Srovnani skore déti CR vs. USA
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PedsQL3

109



Tabulka ¢. 8 Manniiv-Whitneyuv test porovnavajici priimérné vnimani kvality Zivota

Mann- Asymp. dosaZzena Ph_asné glosaiené _
Whitney U Z hladina vyznamnosti | hladina vyznamnosti
Celkové skére PedsQL3 4515 -1,892 0,059 0,059

Hodnota dosazené hladiny vyznamnosti v Mannové Whitneyové testu p=0,059 (5,9 %) svédci
o statisticky nevyznamném rozdilu ve vnimani kvality Zivota déti a rodi¢t. Z mého pohledu
hodnota 5,9 % je dostate¢né nizka, tudiz povazuji rozdil mezi vnimani kvality zivota rodict
a déti za prokazany.
Hypotéza 1: ,,Rodice v porovnani s détmi budou vykazovat nizsi kvalitu Zivota na
skale kvality Zivota podminéné spinalni muskularni atrofii“ se potvrdila. Rodice
skute¢né¢ vykazuji nizsi primérnou hodnotu PedsQL Skoére kvality zivota. (52,1) oproti

détem (58,3).

Hypotézu 2: ,,Mira shody mezi odpovéd’'mi déti a rodi¢a bude nizka* jsme zamitli.
Podle vysledki Mannova Whitneyova testu se zastoupeni odpovédi rodi¢t a déti

(viz. Tabulka ¢. 6) lisi pouze u dvou otazek (¢. 21 a 22).
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7.5 Pripadové studie

Piipadova studie je dulezitd soucast disertatni prace. Techniky sbéru dat pouzité
v prib¢hu vyzkumu mély predevsim za cil shromazdéni velkého mmnozstvi dat od
3 jedinci/ptipadt a tim umoznéni vzniku kvalitni pfipadové studie. Autorka na zakladé sbéru
dat vytvotila 3 ptipadové studie, z cehoz vSechny prezentuji aplikaci, postupy a zisky uspésné
¢i netspésné integrace-inkluze u déti se spinalni svalovou atrofii. V pfipadovych studiich je
piedevsim zachycen cely prib¢h piipadu a popis jednotlivych vztahi a podobnosti mezi
ptipady navzédjem V jedné pak prechod do zakladni Skoly, byt’ vyukou ¢aste¢né v domaci péci
(Skopalova, 2010).

Vzhledem k tomu, Ze se v textu zaméfim na kazuistiku integrace/inkluze déti s télesnym
postizenim, neuromuskularnim onemocnénim, které nema vliv na intelekt ditéte, ptizptisobeni

jeho pottebam bude odpovidat télesnému postiZeni.

7.5.1 Kazuistika Simona se SMA 1. typu na UPV

Uvadime ptipadovou studii 9letého chlapce, kterému byla v 8. tydnu véku

v Vv

k dychacimu pfistroji, krmen je pies gastrostomii. Jeho pohybové moznosti jsou znacéné
omezeny, je zcela zavisly na péci okoli. Spolu se studentkou Skopalovou z OSU oboru
Specialni pedagogika jsme intenzivné spolupracovaly v roding. Pro $kolni rok 2009/2010 byl
zafazen do 1. ro¢niku zékladniho vzdélavani se specifikaci v individudlnim vzdélavacim
planu a vzhledem k specidlnim vzdélavacim potfebam se vzdélani uskuteciiuje v domacim

prostredi.

Osobni anamnéza

- 1. tehotenstvi ve 28 letech matky
- ve 3. mésici gravidity vysloveno podezieni na toxoplasmoézu, ale nepotvrdilo se

- porod ve 38. tydnu, hlavickou spontanné, porodni hmotnost 3480 g, vyska 50 cm, pobyt

V inkubatoru nebyl potieba
- Vv 8. tydnu diagnostikovéana spinalni muskularni atrofie, pobyval na JIP

- do 6. mé&sice veéku byl kojen, poté dostal virozu, ptestal polykat; na Détském oddéleni FN

Vv Brné byl po pneumonii pfipojen k plicnimu ventilatoru
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- do domaci péce Sel chlapec az v tinoru roku 2004 poté, co se rodiné podafiilo zajistit

ventilator

- od roku 2007 bydli chlapec s rodi¢i v rodinném domé, ktery je bezbariérové upraven

Rodinna anamnéza

Rodina je uplna, ma 4 ¢leny — matku, otce a 2 déti. Matka zajistuje 24 hod. péci o syna.
Otec chodi denné do prace. Rodina bydli v bezbariérové upraveném rodinném domé s velkou

zahradou a vlastni psa.

Soucasny stav ditéte

- diagnoza: spindlni muskularni atrofie 1. typu, tracheostomie, gastrostomie, sliny nepolyka

- chlapec lezi na vhodném polohovacim lazku, popf. se pohybuje na specialné upraveném

voziku, v§e pouze s asistenci

- protoze zije chlapec od 6 mésict na ventilatoru, mluvena fe¢ se nerozvinula, s okolim ale

komunikuje nonverbalné

- chlapec ma k dispozici notebook s didaktickymi programy a détskymi knizkami, obsluhu

PC zvlada pomoci tlacitka pfipevnéného na pravé ruce

- Vsoucasnosti se chlapec uc¢i ovlddat PC oc€ima, pomoci specidlné upravenych bryli

s kamerou snimajici pohyby oka
- chlapec je témét denné v péci zdravotnich sester, 1x za 14 dni rehabilitacni sestry
- 1x za mésic dochdzi k vyméné kanyly a 1x rocné je ménéna také gastrostomie

- predskolni dochdzka nebyla mozna vzhledem k zdvaznosti zdravotni stavu a Cetnosti

respira¢nich onemocnéni.

- chlapec byl pro §kolni rok 2009/2010 zatazen do 1. roéniku zékladniho vzdélavani dle SVP
zakladni Skoly vychézejiciho z RVP pro zékladni vzdélavani se specifikaci v individudlnim
vzdélavacim planu (dle Vyhlasky MSMT CR &. 73/2005 Sb. a dle zakona &. 561/2004 Sb.
§ 18, § 40, § 41); vzdélavani zajistuje matka, 1x tydné na 2 hodiny dochazi do rodiny také
ucitelka 2. t¥idy ze ZS, ve které je chlapec veden (Skopalova 2010, Kogova 2012).

Problémy ditéte

Orofacialni oblast:

- dychani — tracheostomie, podpora plicniho ventilatoru
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- Celist — nepohybliva, rty — nedostateény retni uzaveér

- nepolyka, zfetelna salivace, nutnost pravidelného odsavani

Krmeni:
- pfijimani potravy pies gastrostomickou trubici
- maminka denn¢ vafi, potieba stravy s hojnosti bilkovin (hovézi maso, ocka)

- chlapec je schopen fict si, Ze ma hlad

Poloha hlavy a trupu:

- trup je nestabilni, nutno vzdy jej zajistit, i hlavu je nutno polohovat s dopomoci

- chlapec lezi na vhodném polohovacim lizku, rodice ovladaji spravné polohovani
a pouzivani rehabilitacnich a kompenza¢nich pomticek

- pfi uceni (popt. jindy dle zajmu chlapce) se pohybuje také na specidlné upraveném voziku,
s ortézou pro télo na miru, kde je mozna naprosto vyhovujici fixace trupu

- venku se chlapec pohybuje ve specidlné¢ upraveném kocafe rovnéz s ortézou pro fixaci

trupu

Aktivni verbalni a neverbalni projev, zptisob komunikace:

- protoZe zije chlapec od Sesti mé&sicli na ventilatoru, mluvena fe¢ se nerozvinula
- S okolim komunikuje nonverbalné

- rozumi mluvené feci, pfiméfene reaguje na slovni, zrakové i sluchové podnéty, je schopen

napodobit do urc¢ité miry intonaci a snazi se také napodobovat slova bez artikulace

- rodi¢e tvar¢im zplisobem obohacuji veskerou komunikaci s chlapcem podporou nazoru

a moznosti vybéru ze dvou i vice obrazk, véci, ¢innosti

- chlapec si ,,vybira*“ o€ima (o¢ni kontakt) — napf. si zvoli, Ze se chce divat na pohadku

a dale si vybira, kterou pohadku chce vidét
- stejnym zplsobem se uci pfifazovat pismena ke sloviim, ¢islice k po¢tu a mnozstvi
- chlapec se v soucasné dobé uc¢i komunikovat s okolim pies PC, ktery je ovladan pohyby
oka pomoci bryli s kamerou a specialné upravenym pocitaovym softwarem
Psychomotoricky vyvoj:

- krmen matkou, nebo osetiovatelkou, potravu ptijima do gastrostomie
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-V posteli i na voziku je polohovan matkou
- sleduje v celém rozsahu zorného pole, lehky konvergentni strabismus na levém oku
- HKK - nastavovani poloh pomoci polohovacich pomicek, sila stisku velice nepatrna

- DKK - v nastavené poloze je rovnéz nutné pouziti polohovacich pomticek

Hygiena:

- hygienu vykonava matka nebo otec

- pouzivani plen

- chlapec se denné koupe, v lazni se uvolni

Sebeobsluha:

- chlapec je pln¢ zavisly na péci okoli, potfebuje dopomoc
- pfi péci dobie spolupracuje

Rozumové schopnosti:

-V pasmu priméru, zcela odpovidajici veéku

chape rozdil mezi pohlavimi

komunikace je nonverbalni, ptevazné pomoci o¢i

pasivni fe¢ je vytvoiena, rozumi plné€ vSem instrukcim

sluchova diferenciace je na dobré tirovni

je schopen prace s abstraktnimi pojmy

vnima pojmy ,,v¢era — dnes — zitra“, chape ¢asové souvislosti

Grafomotorika:

- jemna motorika a grafomotorika jsou vzhledem k typu postiZzeni velmi omezené

- uchop je velmi jemny, sila stisku nepatrné

- predmét je tfeba chlapci do ruky vlozit a poté je schopen jej po kratkou dobu udrzet

- graficky projev je vzhledem k postiZeni omezen

- kratkodobé ¢ard s dopomoci po podlozce, svalova hypotonie nedovoluje delsi cileny pohyb

- chlapec zvlada vedeni jednoduchych nepravidelnych linii, nékdy také kruhovity pohyb
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Prace ve Skole:

- barvy a tvary ovlada chlapec dostatecné

- je schopen vybrat spravnou odpovéd’ z n€kolika predlozenych — spravnou odpovéd’ sdéli
tak, ze se na spravny obrazek, pismeno, ¢islo nebo slovo zadiva nebo zmackne ovladani
pocitace, kde jsou sttidaveé osvétlovany rizné odpovédi

- zna vSechna pismena, uci se pracovat se slabikami, slovy a vétami v tiskaci i psaci form¢e
pisma; pouzivd metodu globalniho ¢teni

- zna vSechny C¢islice, dokdze odpovédet napt. na otazku které Cislo je po Cisle 10, pred
¢islem 10 atd., pocita jednoduché piiklady

- vzdélava se v predmétech: Cesky jazyk, matematika, prvouka, anglicky jazyk

- chlapec je schopen se velmi rychle unavit, v takovém piipadé zacina pozornost klesat

- S chlapcem je velmi dobra spoluprace, pracuje se zajmem, ukoly se snazi dokoncit

Doporuceni:

- dite je schopno vyuky dle osnov zékladni Skoly

- uplatnitelnost intelektu a vzdélavaci systém vyzaduje specialni techniky

- IVP vytvéfet pfimo v prostiedi ditéte, spolupracovat s rodici

- na zakladé¢ doporuceni lékafe uvolnit natrvalo z TV, pracovnich ¢innosti, vytvarné
vychovy

- respektovat zvySenou unavitelnost a pomalejsi pracovni tempo

- dodrzovat praci v kratSich ¢asovych tsecich

- vyuzivat specialni ndzorné pomticky, didaktické materialy, PC programy

Zaznamy 7 pozorovdani

Pozorovani bylo dlouhodobé provddéno specidlnim pedagogem a konzultantem rané
péce, prevazné v domacim prostiedi, v rodin¢ ditéte. Chlapec byl pozorovéan pii béznych

dennich ¢innostech, pfi vzdélavani, pii komunikaci, pfi relaxaci a zabavnych ¢innostech.

Hruba motorika

Chlapec je vzhledem ke svému postizeni imobilni, vétSinu dne stravi na specidlné
upraveném lizku. Koordinace jeho pohybtl je naruSend, sedi s oporou nejcastéji v pojizdném

voziku.
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Jemna motorika

Koordinace hornich koncetin je narusend, ale diky pravidelnym rehabilitacim je mozno
pozorovat drobna zlepSeni projevujici se napt. v pohyblivosti ruky v piedlokti. Pouziti pravé
nebo levé ruky zavisi na tom, na které strané pii lehu je chlapec momentalné otocen, ale je
schopen uzivat jak pravou tak levou ruku. Opozice palce je Spatnd, tichop je pouzivan prstovy,

ale zde je patrnd neobratnost, kterd je mimovolni a zavisla na typu postiZeni.

Grafomotorika a kresba

Chlapec napodobi ¢aru, linie jsou roztfesené. Pokud je odpocinuty, je schopen napf.
i Casteéného vybarvovani obrazkii ovSem se specialnim nastavenim podkladu nebo papiru do

pro n¢j piijatelné polohy a vzdalenosti.

Verbalni projev

Chlapec nehovoii viibec, prestoze mu nebylo diagnostikovdno zadné naruSeni fecové
komunikace. Tato neschopnost je dana postizenim a ochabnutim svall, které se na mluvé
podileji a také tim, ze zije chlapec od Sesti mésicti na ventilatoru. Co se tyka pasivni slovni
zasoby, ta je rozvinuta fekla bych az nadstandardné véku, coZ je dano pravidelnou a Castou
cetbou zriiznych knih. Chlapec pouzivd ndhradni komunikaéni systém v podobé karticek

S obrazky a dorozumiva se pomoci o¢nich signali.

Rozumové schopnosti

Chlapec zna c¢isla do 20. Je schopen ur¢it, které ¢islo je po Cisle 10, pied ¢islem 10.
a dokaze zvolit spravny vysledek nebo odpovéd’. Zna vSechna pismena, v soucasné se dob¢ se
uci Cist a pracovat se slovy metodou globalniho ¢teni. Cesty a labyrinty Cini chlapci
samotnému potize vzhledem k tomu, Ze neni schopen sledovat linie pomoci prstli, ale ma
k dispozici jen zrak, coz je timto zpusobem velmi obtizné. Proto je v tomto piipadé
uplatiiovana pomoc. Zakladni barvy rozezna bez problémi, rozliSuje i zdkladni geometrické
tvary. Co se tyka Casovych piedstav tak ty zcela jisté urCitym zplisobem vnima. Prostorovou
orientaci ma dobrou. Zvifata pozndva bez problémul, umi je zatfadit do prostiedi (jako napft.
les, dviir, voda, vzduch) ale i do svétadilli. VSeobecna informovanost je na velmi dobré Grovni

(opét diky Sirokému piehledu z cetby).
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Vnimani

Sluchem vnima chlapec velmi dobfte, bez korekce, velmi pohotové reaguje na sluchové
podnéty (hledd je o¢ima, piipadné pootoci hlavu). Do soucasné doby bylo i zrakové vnimani
bez korekce a v poradku. Pti posledni nav§tévé chlapce u o¢niho Iékafe mu vsak bylo zjisténo
mensi poSkozeni zraku, které bude bez probléml nahrazeno brylovou korekci. Zrakova
diferenciace je velmi dobra, chlapec ji potiebuje velmi ¢asto, vzhledem k jeho oblibé knih
a ¢asopist, kde se musi orientovat, fesit ukoly, konfrontovat ilustraci s textem.
Pozornost

Je soustfedénd, velmi dobfe udrzitelna, jen pii vétsi tinavé nebo Cteni jiz dobfe zndmé
knihy mirn¢ kolisa a je lehce odklonitelna nebo rozptylena.
MysSleni

Je spiSe konkrétni, jsou patrné pocatky vyvozovani a logického zdiivodiiovani. Mysleni je
rychlé a spravné. Vyjimecné chybné napt. pfi inavé nebo pii sniZené pozornosti.
Unava

Je celkové€ zvySend. Pti pohybové nenarocnych ¢innostech dochéazi k tinavé pomaleji, ale
sebemensi télesny pohyb je pro chlapce vzhledem k postiZzeni velmi unavujici.
Fantazie

Podle mého nazoru je fantazie velmi rozvinuta, ovSem v zadném piipad€ nesplyva nebo
neni zaménovana s realitou.

Sebeobsluha

Chlapec je zcela nesamostatny, jeho postizeni je podminéno celodenni péci a tplnou
asistenci jak pii podavani jidla tak pii zachovani cCistoty nebo polohovani. Tuto péci

zabezpecuji oba rodice ditéte. To je vzdy Cisté a upravené.

Charakteristické vlastnosti

Chlapec je velmi klidny a rozvazny. Dobte se adaptuje na nové prostiedi, na nové lidi
potiebuje o troSku vice Casu. Jednou z jeho nejsiln€jSich charakterovych vlastnosti je urcité
trpélivost a schopnost sebeovladani, kterou obdivuji. Je velmi snazivy. Mezi svymi vrstevniky

je rad, k détem se chova hezky, nefini mu napft. problém piijcovat své hracky nebo knihy.
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Pochvala ptisobi na chlapce jako velmi u¢inny a silny motivacni ¢initel k dalsi aktivité nebo
spolupraci.
Mimika

Je u chlapce vyznamnym informa¢nim zdrojem o charakteru jeho emoci a jejich intenzité,
o jeho potfebach a celkovém prozivani. Z mimiky lze dobfe vycist, jestli je vSe v poradku
a chlapec je spokojen nebo jestli se néco déje a nastal problém. Pii dobré znalosti jeho
mimickych reakci Ize tak snadno zjistit, jestli se jedna o problém zavazny nebo napf. o zménu
nalady, rozpolozeni nebo snahu na néco upozornit.

Co se tyka licnich svali, zde je patrné ochrnuti a slabost svali. Souvisi to také s projevy
emoci, které lze praveé v obliceji nejlépe pozorovat a které se projevuji napt. zCervenanim,
slzami, ,,zkrabaténim* obo¢i, pohyby o¢i.

Oc¢ni kontakt je velice intenzivni a je hlavnim ,.komunika¢nim kandlem®. Z o¢i Ize velmi
dobie vycist, zda je chlapec spokojen, jestli néco potiebuje, jestli je unaven nebo naopak

velmi bystry.

Télesny kontakt

Télesny kontakt s chlapcem je pii péci a pobytu s nim téméf nezbytny. Pokud se jedna
0 ¢loveka, kterého chlapec dobife neznd, je naprosto pfirozené, Ze na té€lesny kontakt reaguje
nervoznéji nebo bazlive)i, nez pokud jde o Clovéka dobie zndmého, blizkého. To, Ze se jedna

o zvySenou opatrnost nebo nedivétivost 1ze opét vycist z mimickych projevi.

Ochota plnit ukoly, spoluprace

Ochota plnit tikoly a spoluprace je zavisla na stupni tnavy. Pokud je chlapec napf. Cerstve
po vyspani, spolupracuje ochotné, je velmi snazivy. Pokud je unaveny, je pfirozené, ze
pozornost slabne a je nutno napt. na chvili zménit Cinnost. Velmi dilezita je také motivace,
kterou je pro chlapce napft. vlastni vytvor (obrazek, vyrobek), pochvala od rodic¢t nebo napf.
koupé nové knizky (jelikoz chlapec miluje ¢teni). Plnéni ukolll se déje se zdjmem, vytrvalost
zavisi na motivaci, na uspéch reaguje chlapec kladné€, je to pro n¢j vyznamny motivacni
¢initel. Co se tyka rychlosti pracovnich postupt, je chlapec schopen reagovat velmi rychle
a pohotoveé. Pouze vyjimecné je nutno dopomoci, pobidnout, popt. zopakovat pozadavek,

otazku.
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Vztah k sobé

Chlapec si je védom pocitu vlastni nedostadivosti, naucil se ale velmi dobfe navazat

kontakty a ptijimat pomoc od okoli, se kterym bez problému spolupracuje.

Vztah Kk rodi¢um

K rodi¢im ma chlapec velmi blizky vztah. Matka je s nim v podstaté¢ 24 hodin denné, je
na ni velmi fixovany, komunikuje s ni naprosto bez problémi. Otec chodi do prace, ale
chlapec se na n¢j vzdy velmi t&si. Celkové ma s rodici velmi srde¢ny vztah, je na nich citoveé
zavisly. Bezmezné jim duvefuje. Jezdi s nimi pravidelné nékolikrat do roka na rodinné

dovolené (letni i zimni), vylety, tcastni se nejriznéjsich akci, navstévuji pravidelné ZOO.
HKlima*“v rodiné

Popis struktury rodiny

Rodina je Uplna, ma 3 Cleny — matku, otce a jedno dité. Matka zajiStuje 24 hod. péci
0 syna. Otec chodi denné do prace. Rodina bydli v bezbariérové upraveném rodinném domé

s velkou zahradou a vlastni psa.
Prijeti diagnézy ditéte

Négjakou dobu trvalo, nez si rodina nasla svijj styl souziti, nez byly vytvoteny ritualy,
rezim denni péce a tkont, které musely byt v pfesné stanovenou denni dobu dodrzovany —
napi. podavani 1€kt, krmeni pfes gastrostomickou trubici, koupadni. Rodice ale dité zcela
pfijali, poskytuji mu maximalni moZnou péci citovou 1 materidlni, davaji mu prostor pro
seberozvoj. Nepfestavaji shanét informace a vysledky novych vyzkumi tykajicich se vyléceni
nebo zpomaleni progrese onemocnéni. Jsou vtomto ohledu velmi aktivni. Shéni nové
rehabilitacni a kompenzaéni pomtcky, jezdi na rizna setkani, ptfednasky, zapojili chlapce do
klinického vyzkumu FN v Brné a pravidelné konzultuji zdravotni stav svého ditéte

s nejruznéjsimi odborniky. Jsou také v kontaktu s dalsimi rodinami s timto postizenim a snazi

se jim poskytnout rady a pomoc.

Organizace mistnosti

Organizace mistnosti s ohledem na postizeni ditéte je velmi dobte feSena. Chlapec ma

vlastni pokoj vybaveny klimatizaci, audiovizudlni technikou a mnoha podnétnymi
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a atraktivnimi hrackami a didaktickymi pomuckami, které vychazeji z jeho z4jmt. Jsou zde
také dvé velké knihovny, protoze mé chlapec velmi rad ¢teni nejriznéjsich knih.

Détsky pokoj je konstituovan tak, aby byl prichozi a dobie dostupny jak z obyvaciho
pokoje (s KK) tak z loznice rodi¢u. Je tak zabezpecen staly dohled nad ditétem a moznost mit
jej neustale na oc¢ich. Cela domécnost je velmi Utulnd, pfijemné vybavena a je zde kladen

diiraz na Cistotu vzhledem k potiebam ditéte.

Interpersonalni vztahy

Interpersonélni vztahy v rodin€ jsou velmi dobré. Otec s matkou maji harmonicky vztah,
jsou pro sebe navzdjem velkou oporou. Velmi blizké vztahy jsou nastoleny i se vzdalené;si
rodinou a také s okolim nejblizSich pratel, které rodin¢ stdle pomdahaji. Nastolend situace
urcité prispéla k obrovskému osobnostnimu rdstu obou rodic¢ii a zcela jisté ovlivnila tato

rodina i mnoho lidi v jejich okoli. Ukdzala jim dileZitost a opravdovost Zivotnich hodnot.

Fungovani rodiny

Je uzasné, ze pres tak té€Zkou situaci je rodina harmonickd a krasné fungujici. Rodice
piekonali obrovsky problém. Se situaci se oba dobfe vyrovnali a dokdZou o problému
oteviené¢ hovofit. Fungovani rodiny ma tad z divodu pravidelnych tkond spojenych s péci
o0 dité. Tato celodenni péce je pro matku naro¢na a vy€erpavajici. Otec vSak matce po navratu
Z prace s plnym nasazenim také pomaha. Rodice jsou v péci 1 pres vSechny komplikace velmi
»akeni a pfipravuji synovi rizné aktivity, napt. zimni i letni dovolenou, potfadaji mu oslavy
narozenin, chodi s nim na lampioénové privody, navstévuji pravidelné ZOO a Ucastni se

mnoha dalSich aktivit.

Prostor partneri pro sebe navzajem

Co se tyka partnerského souziti mezi rodi€i a jejich Casu na sebe navzajem, 1 tuto situaci
rodice zvladaji. Je pro n¢ samoziejmé dilezité mit prostor si nékam zajit a pobavit se, vyrazit
si, dostat se z domu, pfijit na jiné myslenky. V téchto pfipadech si rodice domlouvaji
,hlidani“ s n€kterou zdravotni sestrou, kterou chlapec dobfe znd. Ano, nabizi se 1 spousta
znamych, ale vtomto piipad€ rodi¢e pochopitelné uptfednostiuji dohled kvalifikovaného

zdravotnika, ktery by si v ptipad¢ komplikaci dokézal poradit.
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Socialni otevirenost rodiny

V rodiné jsou stale ,,dvefe oteviené”. Mame tim na mysli, Ze do rodiny dochazi spousta
lidi, ktefi se na péci o dit¢ podileji. Je to lékarka, zdravotni sestry, oSetfovatelky, terapeuti,
ucitelka, nejblizsi rodina, znami ktefi rodiné pomahaji. I pfes toho mnozstvi lidi musime fict,
ze neni nijak zvlast’ naruseno jejich soukromi a intimita rodiny. V rodiné je zkratka kazdy den

,barevny program®, coz zcela jisté prospiva nejen ditéti, ale i obéma rodic¢iim.

Zavérecné hodnoceni pozorovatele

K ptipadové studii rodiny jsme piistupovali velmi opatrné uz od zacatku, nevédéli jsme,
jak se rodi¢e s tak zavaznym a progresivnim typem SMA ditéte vyrovnali, jak jsou na tom
psychicky. Jestli se mizeme na véci oteviené ptat nebo radéji pockat, az s tim prijdou sami
nebo az nas na nékterou véc upozorni. Poznali jsme, Ze je maminka v pééi o své dité¢ velmi
pecliva, svédomita. Vypozorovali jsme, Ze aspekt otce je v rodiné velmi silny, i kdyZ je dité
pfevazné fixovano na matku. Napi. kdyz chlapec dostane né&jaky darek, chce s rozbalenim
pockat az na tatinka, ktery se navecer vraci z prace. Jako obrovskou posilu na zvladnuti tak

v

naro¢né situace Vv této rodin¢ vidime to, ze je rodina véfici. Vzdy kdyz jsme pfisli k nim

domt, ,,dychla na nés atmosféra klidu a pohody* (Skopalova, 2010).




7.5.2 Kazuistika Ani¢ky se SMA 11. typu

Uvadime ptipadovou studii zaka se spinalni svalovou atrofii II typu v pfedskolnim veku.
Dévce bylo sledovano konzultantkou rané péce po dobu vice nez 24 mésict.

Osobni anamnéza: Dé&vcatko pochazi zuplné rodiny, matciny 3. gravidity. Prib¢h
téhotenstvi naprosto fyziologicky, bez problémi. Prvni projevy nédpadnosti se objevily po
prodélani nestovic a nasledném ockovani vakcinou Trivivac a vakcinou na hepatitidu B. Dité
bylo velmi oslabeno, do té doby se snazilo o vertikalizaci a pomalou chiizi s oporou. V lednu
2007 vySetfena na specializovaném pracovisti FN V Kr¢i — détské neurologie, odebrany
vzorky krve pro vySetfeni DNA pro podezieni na nervosvalové onemocnéni Spindlni
muskularni atrofie. Diagndza potvrzena. SMA II. Typu.

Rodinna anamnéza: Matka CasteCné¢ zaméstnana v neziskové organizace, otec pracujici
vV ekonomickém odvétvi, 2 zdravi sourozenci ve v€ku 12 a 14 let. Rodina je stabilni, dobte
fungujici. Zije na vesnici v blizkosti krajského mésta, kde je dité integrovani v cirkevni
matetské skole.

Z psychologického vysetieni vyplyva vyvoj intelektovych schopnosti v rdmci S$irsi
normy, Vv nékterych aspektech v pasmu nadpriiméru vzhledem k v€ku. Sociabilni, kolisavé
soustiedéni pii mentalni zatéZi, vnimava k pochvale. Péce ze strany rodiny se povazuje za
ptikladnou.

Doporu¢ena plna integrace do MS, asistent pedagoga pfidélen na 1 hod. denné,

Vv piedskolnim roce po celou dobu dochazky.

Soucasny stav ditéte

- diagnodza: spinalni muskularni atrofie II. typu,

- dévce je na mechanickém voziku, vSe pouze s asistenci

- dévce ma k dispozici notebook s didaktickymi programy a détskymi knizkami, obsluhu PC
zvladéa pomoci bézné mysi ¢i touchpadu

- 1x za tyden dochazi do centra Arpida na rehabilitaci

- divka byla pro §kolni rok 2011/2012 zatazen do 1. roéniku zékladniho vzdélavani dle SVP
zakladni Skoly vychézejiciho z RVP pro zékladni vzdélavani se specifikaci v individudlnim
vzdélavacim planu (dle Vyhlasky MSMT CR &. 73/2005 Sb. a dle zakona &. 561/2004 Sb.
§ 18, § 40, § 41) (Kocova, 2012).
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Problémy ditéte

Krmeni:

- Zatim bézna strava, obohacena Cerstvou zeleninou a ovocem

- Mirna nadvéha — kladen dlraz na dietni opatfeni

Poloha hlavy a trupu:

- trup je zatim pomérné stabilni, sed je v kvalitni zdravotni sedace nebo na mechanickém

voziku
- vyuziti dilezité pomucky — k vertikalizaci - standeru jak ve $kole, tak doma

- venku se dévce pohybuje ve specialné upraveném mechanickém odleh¢eném voziku

Aktivni verbalni a neverbalni projev, zpiisob komunikace:

- mluvena fe€ je na velmi dobré Grovni, jak vyjadfovaci tak komunika¢ni schopnosti

- stejnym zpusobem se uci pfifazovat pismena ke sloviim, ¢islice k poctu a mnozstvi

- rada komunikuje ptes pocita¢ a vyuziva telefonickou komunikaci

Psychomotoricky vyvoj:

- v posteli i na voziku je polohovana matkou

- sila stisku je pfiméfena onemocnéni, ¢astd unava rukou a tfes — je dilezité zohlednit pfi
psani ve Skole

Hygiena:

- hygienu vykonava matka nebo otec

Sebeobsluha:

- dévce je pln¢ zavisla na péci okoli, potfebuje dopomoc
- pfi péci dobie spolupracuje

Rozumové schopnosti:

-V pasmu priméru, zcela odpovidajici véku

- sluchova a fec¢ova diferenciace je na dobré tirovni

- Je schopna prace s abstraktnimi pojmy
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- vnima pojmy ,,v¢era — dnes — zitra®“, chape ¢asové souvislosti

Grafomotorika:

- jemna motorika a grafomotorika jsou vzhledem k typu postiZzeni velmi omezené
- uchop je velmi jemny, sila stisku slaba

- uchop malych pfedméth je bez problémt, pouziva podavac

- graficky projev je vzhledem Kk postiZzeni omezen

- pismo roztfepané a netthledné

Prace ve Skolce:

- dité bylo pfijato ve véku 3 let, velmi dobfe mezi zdravé déti. V tomto obdobi vyvoje jsou
déti velmi spontanni a postizeni berou jako samoziejmost. Také tak byla hol¢icka do
kolektivu pfijata. Pedagogové zdaraznuji pii vychové toleranci k odlisnosti a napomahaji
v dialogu s détmi, déti se zapojuji do pomoci pii oblékani, podavani véci a pomicek,
otevieni dveii atd.

- ptizpusobili také prostiedi piti hie venku, kdy hol¢icku brali mezi sebe a byly
usmérnovany pii pohybu tak, aby se mohla Gcastnit aktivit. Technické uzplsobeni
probéhlo na nékolika urovnich. Vzhledem k tomu, Ze Skolka sidli v budové klastera,
piistup je bezbariérovy pies klaster diky instalovanému vytahu. Sjezdy do tfidy
a odstranéni prahi probéhlo velmi rychle. S podporou rodic¢ byl vytvofen bezbariérovy
kout v koupeln¢ a vyrobena skiinka na obleeni pfimo ve tiidé. Vzhledem k pouziti
mechanického odlehceného voziku se hol¢icka ucastni vétSiny aktivit. Jedina prekazka

byla ve spani v patie, kde ji odnesl asistent a pomohl s obsluhou.
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- vypracovavala piipravné materialy pro piipravu na Skolni dochazku, Gchop slaby, kresba

nevyrazna

- vzhledem k ¢etnosti respira¢nich nemoci pii dochazce je radéji ve spoleCenském kontaktu
S détmi neZ pii soustfedéné praci

Prace ve Skole:

- barvy a tvary ovlada dévce dostatecné

- je schopna vybrat spravnou odpovéd’ z nékolika predlozenych

- znd vSechna pismena, uci se pracovat se slabikami, slovy a vétami v tiskaci 1 psaci formée
pisma; pouziva metodu globélniho ¢teni

- znd vSechny Cislice, dokaze odpovédét napt. na otazku které Cislo je po Cisle 10, pied

¢islem 10 atd., pocita jednoduché piiklady

Doporuceni:
- dit€ je schopno vyuky dle osnov zékladni Skoly

- uplatnitelnost intelektu a vzdélavaci systém vyzaduje specidlni techniky

- VP vytvaret ptimo v prostiedi ditéte, spolupracovat s rodici
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- na zakladé doporuceni lékafe uvolnit natrvalo z TV, pracovnich c¢innosti, vytvarné
vychovy

- respektovat zvySenou unavitelnost a pomalejsi pracovni tempo

- dodrzovat praci v kratSich ¢asovych usecich, napf. psani hned zrana

- vyuzivat specialni nazorné pomucky, didaktické materidly, PC programy, dotekovou
obrazovku, IPAD atd.
Zaznamy 7 pozorovdni
Pozorovani bylo dlouhodobé provadéno poradcem rané péce, prevazné v domacim
prosttedi, vrodin¢ ditéte. Dévce bylo pozorovano pii béznych dennich c¢innostech, pii
vzdélavani, pti komunikaci, pfi relaxaci a zdbavnych ¢innostech.

Hruba motorika

Dévce je vzhledem ke svému postizeni imobilni, vétSinu dne stravi na mechanickém
odlehéeném voziku, standeru nebo ve specialni zdravotni zidli. Koordinace jejich pohybt je
naruSend, sedi s oporou nejcasteji v pojizdném voziku.
Jemna motorika

Pouziti pravé nebo levé ruky je bézné bez problémi. Zvlada napt. vysivani, skladani
drobnych perlicek do obrazkii s naslednym zazehlenim.
Grafomotorika a kresba

Dévcée se snazi kreslit — nejlépe progresy, linie jsou roztifesené. Je 1épe tyto Cinnosti
zaradit na zaCatku dne. Obycejné pastelky jsou nevhodné, 1épe vyuzit fixy, stiraci tabulku.
Verbalni projev

U dévcete je velmi dobry verbdlni projev, ma velmi Sirokou zdsobu slov, mluvi
a vypravuje velmi rada a také komunikuje prostfednictvim telefonu a PC.
Rozumové schopnosti

Dévee zna Cisla do 100. Je schopna urcit, které Cislo je po ¢isle 10, pted ¢islem 10.

vvvvvv

a dokéze zvolit spravny vysledek nebo odpovéd’. Zna vSechna pismena, v souc¢asné dob¢ se

uci Cist a pracovat se slovy metodou globalniho ¢teni. Zékladni barvy rozezna bez problémi,
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rozliSuje 1 zédkladni geometrické tvary. Co se tyka Casovych predstav, tak ty zcela jisté urcitym
zpusobem vnima. Prostorovou orientaci ma dobrou. Zvifata poznava bez problémd, umi je
zafadit do prosttedi (jako napt. les, dvir, voda, vzduch) ale i do svétadilli. VSeobecna
informovanost je na velmi dobré trovni (opét diky Sirokému piehledu z cetby). Od 2 let chodi
do anglictiny, kterou ma velmi rada a ovlada cca 50 slovic¢ek, ma velmi dobie odposlechnutou
vyslovnost.
Vnimani

Sluchem vnima dévce velmi dobie, bez korekce, velmi pohotové reaguje na sluchové
podnéty. Do soucasné doby bylo i zrakové vnimani bez korekce a v potadku.
Pozornost

Je soustfedénd, velmi dobfe udrzitelnd, jen pfi vétsi unaveé nebo Cteni jiz dobfe zndmé
knihy mirné€ kolisé a je lehce odkloniteln4 nebo rozptylena.
MysSleni

Je spiSe konkrétni, jsou patrné pocatky vyvozovani a logického zdivodiiovéani. Mysleni je
rychlé a spravné. Vyjimecné chybné napt. pfi inavé nebo pii sniZené pozornosti.
Unava

Je celkové zvySend. Pii pohybov€ nenarocnych ¢innostech dochézi k unavé pomaleji. Ma
velmi vysokou chut’ do kazdé spolecenské Cinnosti.
Fantazie

Podle mého nézoru je fantazie velmi rozvinuta, ovSem v zadném piipad€ nesplyva nebo
neni zaménovana s realitou.

Sebeobsluha

Dévce potiebuje dopomoc, jeho postizeni je podminéno celodenni péci a uplnou asistenci
jak pfi podavani jidla, tak pfi zachovani Cistoty nebo polohovani. Sama se naji, pokud je
strava v odlehcené misce ¢i talifi, jinak je drobny tfes v rukou. Tuto péci zabezpecuji oba

rodice ditéte. To je vzdy Cisté a upravené.
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Charakteristické vlastnosti

Dévce je velmi spolecenské, pohodové a veselé. Dobie se adaptuje na nové prostiedi, na
nové lidi. Jednou z jejich nejsilngjsich charakterovych vlastnosti je ur¢ité empatie, trpélivost
a schopnost sebeovladani, kterou obdivuji. Je velmi snaziva. Mezi svymi vrstevniky je rada,
k détem se chova hezky, necini ji napf. problém pujcovat své hracky nebo knihy, rozd¢lit se.
Pochvala plisobi na dévce jako velmi ucinny a silny motivaéni Cinitel k dalsi aktivité¢ nebo

spolupraci.

Télesny kontakt

Télesny kontakt s dévéetem je pfi péci a pobytu s ni téméF nezbytny. Casto se ji sttidaji

fyzioterapeuti a asistenti, byva problém napft. pii pouziti toalety.

Ochota plnit ukoly, spoluprace

Ochota plnit ukoly a spoluprace je zavisla na stupni tnavy. Ve Skolce ptevladala chut’ si
spiSe hrat s détmi nez systematicky pracovat. Ve Skole pak ostatni zdravé déti jsou pro ni
motivujici.

PInéni kol se déje se zajmem, vytrvalost zavisi na motivaci, na Gspéch reaguje dévce
kladng, je to pro n¢j vyznamny motivacni €initel. Co se tyka rychlosti pracovnich postupt, je
dévce schopno reagovat velmi rychle a pohotové. Pouze vyjimecné je nutno dopomoci,

pobidnout, popt. zopakovat pozadavek, otazku.

Vztah k sobé

Dévce si je védomo pocitu vlastni nedostacivosti, naucila se ale velmi dobfe navazat
kontakty a pfijimat pomoc od okoli, se kterym bez problému spolupracuje. Obcas fesi i jina

onemocnéni déti, kterd jsou vazna, a nevnima se negativne.

Vztah K rodi¢im

Krodicim mé dévée velmi blizky vztah. Taktéz se svymi sourozenci. Celkové ma
s rodi¢i velmi srde¢ny vztah, je na nich citové zavisla. Bezmezn¢ jim davéfuje. Jezdi s nimi
pravidelné¢ né€kolikrat do roka na rodinné dovolené (letni 1 zimni), vylety, ucastni se
nejriznéjSich akci, navstévuji pravidelné ZOO, divadlo a kino, rizné vystavy

a pamétihodnosti.
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wKlima“ v rodiné

Popis struktury rodiny

Rodina je Gplna, ma 5 ¢lentt — matku, otce a 3 déti. Matka zajist'uje péci o dceru. Otec
chodi denné do prace. Nékolikrat v tydnu odjizdi na cesty po Ceské republice. Rodina bydli
V bezbariérové upraveném rodinném domé S velkou zahradou, koupelnu nyni pfizpusobili

zcela bezbariérové.
Piijeti diagnézy ditéte

Néjakou dobu trvalo, nez si rodina nasla sviyj styl souziti, nez byly vytvoteny ritudly,
rezim denni péce a tkont, které musely byt v piesné stanovenou denni dobu dodrzovany —
napt. podavani 1ékt. Rodice ale dité¢ zcela piijali, poskytuji mu maximalni moznou péci
citovou i materidlni, davaji mu prostor pro sebe rozvoj. Nepfestavaji shanét informace
a vysledky novych vyzkumu tykajicich se vylé¢eni nebo zpomaleni progrese onemocnéni.
Jsou v tomto ohledu velmi aktivni. Zajist'uji nové rehabilita¢ni a kompenzaéni pomucky, jezdi
na ruznd setkani, prednaSky, a pravidelné konzultuji zdravotni stav svého ditéte

s nejruznéjSimi odborniky. Jsou také v kontaktu s dalsimi rodinami s timto postiZenim a snazi

se jim poskytnout rady a pomoc.

Prostor partnerii pro sebe navzajem

Co se tyka partnerského souziti mezi rodi€i a jejich Casu na sebe navzajem, 1 tuto situaci
rodi¢e zvladaji. Je pro né samoziejmé dulezité mit prostor si nékam zajit a pobavit se, vyrazit
si do kina ¢i divadla, dostat se z domu, pfijit na jiné myslenky. V téchto piipadech si rodice
domlouvaji ,,hlidani* s nékterou osobni asistentkou, kterou dévce dobie znd. Nabizi se
i spousta znamych, ale vtomto pfipadé rodiCe pochopitelné upiednostiuji dohled
kvalifikovaného zdravotn€ socialniho pracovnika, ktery by si v ptipadé komplikaci dokézal

poradit.

Socialni otevienost rodiny

V rodiné jsou stéle ,,dvetfe oteviené”. Mame tim na mysli, Ze do rodiny dochéazi spousta
lidi, ktefi se na péci o dit¢ podileji. Je to studentka, nejblizsi rodina, znami ktefi rodiné
pomahaji. I ptes toho mnozZstvi lidi musime fict, Ze neni nijak zvlast’ naruSeno jejich soukromi
a intimita rodiny. V rodin¢ je kazdy den ,,barevny program®, coz zcela jisté¢ prospiva nejen

ditéti, ale 1 obéma rodic¢tum.
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7.5.3 Kazuistika Jirky se SMA 111. typu

Uvadim ptipadovou studii chlapce se spinalni svalovou atrofii III. typu v predskolnim
véku a Skolnim ve€ku. Chlapec byl sledovan konzultantkou rané péce po dobu vice nez

dvanacti mésicu.
Celkova charakteristika:

Chlapec je narozen v ¢ervenci 2004. Jedna se o hnédookého, Stihlého hocha, svétlych
vlast. Samostatné chodil, ale kvalita chize je jiz poznamenina zakladnim postizenim.
Chlapec je sledovan od 3 let v€ku, kdy byl zafazen do Matetské Skoly pii Détském centru
Arpida v CB. Diivodem byla piedeviim nabidka denni fyzioterapie, logopedie, ergoterapie
vie na jednom mist&, zaroven v okoli bydliité nebyla bezbariérova MS.

Osobni anamnéza: 3. t¢hotenstvi, 2x spontanni potrat, téhotenstvi v poradku. IVF
(invitro fertilizace). Bratr dvojce, dvojvajeéné, zdravy pienase¢, v prvnich mésicich
kojeneckého ve&ku byl sledovan kvili asymetrii mozkovych komor, proto cvicen Vojtovou
metodou. Od 6 mésicti véku cvicen Vojtovou metodou i Jirka kvili mirnému vyvojovému
zpozdéni. Plazeni, lezeni, sed bez opory v normé, vstavani vzdy s oporou, nastup samostatné
chiize v 15 mésicich. Chlize ale velmi nestabilni, kolébava, ,kachni“, Casto padal, nutnost
neustalé asistence, po padu se nedokazal sdm postavit, ani ,,Splhanim po sob&*. Podezieni na
myopatii nepotvrzeno, dale cviéen Vojtovou metodou kvuli diagnéze DMO. Stav se ale
nelepsil, naopak, mirn€ zhorSoval. Ve véku 2,5 roku diagnostikovana SMA Ill. typu ve FTN
Praha Kr¢. Zde je také i1 nadéale sledovan, na kontrolu jezdi chlapec jednou ro¢né, jinak
pravidelng sledovan neurologem v CB (kontroly jednou za tfi mésice).

Rodinna anamnéza: Matka absolventka VS, obor némecky jazyk (37 let), otec absolvent
VS, ing. ekonom, (38 let). Bratr — dvojée. On i rodi¢e zdravi, prenase¢i SMA. Matka je

dlouhodobé v domacnosti, vyu€uje némecky jazyk na ¢astecny tivazek, otec zaméstnan.

Rany psychomotoricky vyvoj:

Psychomotoricky vyvoj do 1 roku byl mirné opozdén, vyssi svalové napéti (,,zataté
pésticky, propnuté Spicky*), Vojtovou metodou cvicen od 6 mésici véku. Nastup chize
v 15 mésicich, od 18. mésice ndpadné problémy, chiize i stoj velmi nestabilni, nikdy se
nepostavil bez opory, nikdy nevysel schody.

Uroven rozumovych schopnosti chlapce se postupné ustalila v ramci normy (stfedni
pasmo pruméru). MysSlenkové operace a orientace v zivotnim prostiedi odpovidaly véku

ditéte, pfiCemz vykon v nazorové slozce intelektu byl kvalitné€js$i nez v oblasti verbalni.
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Komunikace byla realizovana formou rozvitych vét, fe¢ byla srozumitelna, s dobrou
slovni zasobou a pomérné vyspélym vyjadfovanim, nékdy spiSe i nad urovni véku
(tzv. ,,stary- mlady*). S tim kontrastoval vykon v jemné motorice a grafomotorice,
postupné se vSe zhorSuje. Dle sd¢leni matky ho kresleni bavilo, spontanné je vyhledéval,
stejné jako konstruktivni typ her, lego atd. Preferoval verbalné orientované aktivity, rad
zpival. Do edukacnich programii se chlapec zapojoval rdd a se zdjmem. Snazil se
spolupracovat, byl vSak zvySen¢ unavitelny, coz se projevovalo i na kvalité¢ a trvani
koncentrace pozornosti. Pfi vSech ¢innostech se u n¢j projevovalo vyrazn¢ pomalé osobni
tempo. Byl zvySen¢ citlivy na pochvalu, ta ho dokézala motivovat k ¢innosti a dobrému
vykonu. V sebeobsluze nebyl schopen plné samostatnosti, dopomoc byla nutna u osobni

hygieny, oblékani apod. Pfi jidle samostatny, nutnost rozkrajet stravu na mensi sousta.

Vysetieni rodinného prostiedi:

Rodina bydli v cihlové zastavbé v centru CB a obyvé byt 3+1. Zatizeni neni nijak luxusni,
ale odpovida potiebam rodiny. Po stanoveni diagnozy vznikla nutnost bezbariérovych uprav,
na navrh rodiny byl vdomé zbudovan vytah (rodina bydli ve 3. patie), dale pak rodice
upravili bezbariérové koupelnu a WC. Détsky pokoj maji chlapci spolecny, ptizplisobeny
potfebam ditéte s SMA. Chlapec ma doma nékolik rehabilitaénich pomticek, napf. motomed,
vertikalizacni stojan, nafukovaci dlahy, simulator hipoterapie atd., se kterymi pravidelné
cvici. Matka je v domdacnosti, pravidelné se synem cvici a zajiStuje péci o handicapovaného
syna. Spoluprace s rodinou byla od pocatku po celou dobu dochazky velmi dobra. Rodice
méli zajem o dit€ a jeho pokroky, pravidelné vyhledavali konzultace s odbornym persondlem
a méli z4jem o metodické vedeni stimulace ditéte v domacim prostfedi. Matka se vzdala ve
prospéch ditéte svého povolani a pracuje jen obCasné v oboru, ktery vystudovala. Otec vSak

matku podporuje a pomaha ji. Vztahy v roding jsou harmonické a pevné, rodina drzi pri sobé.

Scholarita:

Po konzultaci 1ékate, psychologa a specidlniho pedagoga s rodi¢i byl chlapci navrzen
ro¢ni odklad Skolni dochézky. Po dal§im zvazovani vSak chlapec nastoupil v 6 letech do 1. tf.
ZS pii DC Arpida, spolu se zdravym bratrem. 1. tfida byla zde rozdélena na dva roky, déti se
uc¢i v klidném, pomalejSim tempu, coz plné¢ vyhovovalo obéma chlapcim. Jirka zde mél
moznost 1 nadale plné rehabilitovat, misto klasické TV se déti ucastnily plavani, mél moznost
hipoterapie atd. Po tspésném absolvovani prvniho roku v této Skole se rodi¢e rozhodli pro

integraci do b&zné ZS. Ve $kolnim roce 2011/12 oba chlapci piestoupili do prvni tiidy b&ézné
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ZS. ProtozZe jiZ chlapec ztratil schopnost samostatné chiize i stoje a je upoutin na mechanicky
invalidni vozik, ma ve Skole k dispozici asistentku pedagoga. Asistentka chlapce dobie zna,
respektuje jeho pomalejsi pracovni tempo a zvySenou unavitelnost, pomahd mu pfi vSech
ukonech sebeobsluhy a také s nim rehabilituje (protahuje, cvi¢i s mi¢em, polohuje). Pani
ucitelka je velmi vstiicna, pochvaluje si spolupraci s asistentkou, IVP je sestavovan po
konzultaci s rodi¢i a pribézné ménén dle potieb. Chlapec je ve Skole spokojeny, ma mnoho
kamaradd, je komunikativni, neini mu problém zapojit se do kolektivu. Ve tiid¢ je obliben
pro svou milou, otevienou povahu. Pti vyuce je nékdy nesoustfedény, je nutné stiidani aktivit.

Ve tfidé ma chlapec k dispozici vertikaliza¢ni stojan s koly, takze se mlze pohybovat po

tfid€ 1 na chodbé, dale matraci pro odpocinek a rizné vélce, mice a masazni pomucky.

Rezim dne je v rodiné nasledujici. Matka doprovodi oba syny do Skoly, kde Jirku
pfevezme asistentka. Jezdi stfidavé trolejbusem (zastavka u domu i u Skoly, nizkopodlazni
spoj, 2 stanice) nebo je veze otec autem. Chlapec je pifihlasen do Skolni druziny, tam ale
nezustava dlouho, matka oba chlapce vyzvedava kratce po obédé€. V odpolednich hodinach se
chlapec vénuje pripravé do Skoly, rehabilitaci a volnoCasovym aktivitdm. Jednou tydné
dojizdi do DC Arpida na ergoterapii a rehabilitaci, jednou tydné navstévuje krouzek

keramiky, ktera ho velmi bavi.

Zajmy a volnocasové aktivity:

Kromé nejriznéjSich forem rehabilitace se chlapec také vénuje svym z4jmim. Oblibil si
napf. krouzek keramiky. Velmi rad si hraje, napt. s legem, rad si zve doml kamarady. Rad
kresli a vyrabi rizné véci napf. z papiru, modeluje z mékké modeliny atd. Jeho konickem je
vafeni, Casto pomaha matce v kuchyni. Je velmi vnimavy k pochvale, je rad uzite¢ny, proto je

také zapojovan do drobnych domécich praci.

Kvalita Zivota je rodinou vnimana dobfe, po pocatecni krizi doSlo k pfijeti diagnozy.
Pomohla Arpida — zazemi denniho centra, socialnich sluzeb, finanéni podpora nadaénich
fondu. Déle pak kontakt na ranou péci v Kolpingové rodiné Smecno, kde si rodice vyménuji
zkuSenosti, jezdi na pobyty s rodinami SMA a déti také maji spolecny program. Vyhodou je
poloha velkomésta, které nabizi rizné moznosti péce, vyZiti a volnoCasovych aktivit. Velké
problémy byly zpocatku u ptidé€leni ptispévku na péci, kdy chlapec nebyl shleddn zdravotné
postizenym a museli se 2x odvolavat na krajsky ufad. VSe se protahovalo a bylo to velmi

nepiijemné.
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Postoje rodi¢u k integraci-inkluzi ve tfidé

I ndzory rodici déti se specidlnimi vzdélavacimi potfebami na prostiedi, ve kterém by
jejich déti mély byt vzdelavany, se vyrazné liSi. Rodi¢e mivaji Casto pozitivni postoje
k inkluzi, coZ ji nicméné neosvobozuje od obav. Castym zdrojem obav rodi¢i je, Ze se jejich
ditéti nebude vénovat pedagog obezndmeny s metodami, osvédéenymi u déti se specidlnimi
vzdélavacimi potfebami. Obavaji se také mozné socialni izolace svych déti a nedostatku

potifebnych pomticek.
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Rodice, kteti stoji pfed rozhodnutim, zda své dit¢ zatradit do bézného vzdélavaciho
proudu nebo specidlni skoly, vyjadiuji fadu obav z inkluzivniho vzd€lavani, mezi které patfi:

e Bezpecnosti jejich ditéte

e Postoje ostatnich zaka vuci jejich ditéti

e Zameéstnanci a kvalita vzdélavaciho programu

e Doprava

e Socialni izolace

Naopak rodice zdravych spoluzaka velmi pozitivné v pfedskolnim véku hodnoti ucast
jejich ditéte v inkluzivnim prostedi matetské skoly.

Z rozhovora s rodici vyplyva, Ze je obohacujici byt s témito détmi ve tfidé. Doma je tak
prostor k dialogu o postiZzeni, o vzajemné toleranci a pomoci. Taktéz uvadéji, ze se jejich
hyperaktivni déti zklidituji pti hie stakto postizenym ditétem. DéEti jsou tolerantnéjsi

a ziskavaji tak velmi ptirozené tictu k druhému (Kocova, 2012).
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8. DISKUSE

V soucasné dob¢ je diky o. s. KR Smecno™® a za prispéni odbornych pracovist’ 1ékaiské
genetiky a détské neurologie v CR dlouhodob& mapovan stav a pocet déti se spinalni
muskularni atrofii. Timto zavaznym progresivnim a nevylééitelnym onemocnénim je v Ceské
republice postizeno zhruba 170 déti. Vzhledem k systematické socialni praci s rodinami, kde
se takové onemocnéni vyskytuje, se alesponl ¢asteCné dafi zvySovat kvalitu zivota téchto déti
apotazmo celych rodin, kde déti s SMA vyristaji. Nejcastéji se vyskytujici formou
onemocnéni v populaci je SMA 1L typu, coz se odrazi i v zastoupeni zucastnénych
respondentt tohoto vyzkumu.

Rozhodla jsem se zpracovat disertacni praci na téma Kvalita zivota déti S onemocnénim
SMA nejen kvili nartstajicimu z4jmu o hodnoceni kvality Zivota podminéné zdravim, ale
také kvali nartstajicimu poctu narozenych déti s SMA. V neposledni fadé mohu kvalitu
zivota také posoudit z vlastni zkuSenosti, nebot’ trvale pecuji o dit€¢ S onemocnénim SMA 1L

typu — chronické infantilni formy.

Kvantitativni ¢ast vvzkumu

Cilem vyzkumu bylo zjistit miru shody vnimani kvality Zivota u déti postiZenych spinalni
svalovou atrofii a jejich rodi¢t — pecujicich osob. Predmétem vyzkumu byli déti a mladistvi
s onemocnénim SMA vsech typtd ve véku od 2 do 18 let. Vyzkum byl proveden u déti
a mladistvych, ktefi spolupracuji v rdmci rané péce a projektu Podpora rodin s onemocnénim
SMA pii obcanském sdruzeni Kolpingova rodina Smecno a dale pak vedenych u détskych
neurologl specializovanych pracovist’ tzv. neuromuskularnich center v Praze, Brné€ a Ostrave.
Pro sbér dat byl pouZit jak dotaznik, tak rozhovory s détmi a rodinami pro druhou ¢ast DP. Na
zminénych neurologickych pracovistich byli osloveni 1ékati v multidisciplinarnim tymu, kteti
souhlasili s provedenim vyzkumu. Pocet zucastnénych respondentt byl 35 déti a vzdy jeden
Z rodi¢t/pecujicich osob.

Aby byly vysledky co nejspolehlivéjsi, zvolili jsme jak kvantitativni tak kvalitativni
formu vyzkumu — doplnénim ptipadovych studii u 3 déti v predSkolnim a Skolnim veku, které
byly sledovany po dobu 3 let, jak se jim dafi uskutec¢novat proces pedagogické integrace
a inkluze do majoritni spolecnosti viibec.

Pro kvantitativni vyzkum bylo nutné ziskat i odpovidajici nastroj k méteni kvality Zivota.

Po reSersi dostupnych a uzivanych nastrojii jsme zjistili, Ze pro vyzkum kvality Zivota se

1® Kolpingova rodina Smeéno, Projekt Podpora rodin s onemocnénim SMA. www.dumrodin.cz

135



v Ceské republice doposud vyuzival dotaznik SEIQoLY a pro méieni kvality zivota
podminéné zdravim byl v Ceské republice pouzit dotaznik SF-36 (Mares a kol., 2008). Tyto
nastroje lze ovSem pouzit pouze u dospivajicich a dospélych vzhledem k jejich formulacim.
Ani dalsi typy nebyly vhodné pro danou specifickou skupinu.

Zajimavé prace, které se jiz blizily k tomu, co jsme chtéli ve vyzkumu sledovat, byly
nékteré jiz publikované ve sborniku Kvalita Zivota déti s chronickymi onemocnénimi (Mare$
a kol., 2008). Nicméné v Ceském jazyce nebyla dostupna zaddnd verze vhodnéd k pouziti.
Z dostupnych cizojazy¢nych dotaznikt kvality Zivota jsme pro déti a dospivajici vyhodnotili
jako nejvhodnéjsi dotaznik PedsQL 3.0 Neuromuskuliarni modul — dotaznik zaméfeny na
problémy spojené s nervosvalovymi onemocnénimi, jako jsou rizné druhy dystrofii a atrofie.
Poprvé byl vyuzit ve studii vedené skupinou AmSMART (American Spinal Muscular
Atrophy Randomized Trials) Group ve Spojenych statech americkych (Iannaccone a kol.,
2002). Jako jediny z téchto dostupnych dotaznikli pro déti a dospivajici je tento dotaznik
zaméreny na kvalitu Zivota podminénou chronickym progresivnim onemocnénim.

Problematicka se vSak ukdzala nedostupnost vV ¢eském jazyce. Zajistili jsme cely proces
ptekladu, certifikace a lingvistické verifikace, které pozaduje autor dotazniku. Po testovaci
fazi v terénu byl dotaznik schvalen a pfidan tak na oficidlni seznam piekladi (PedsQL, 2013).

Vhodnost a spolehlivost tohoto dotazniku byla potvrzena v roce 2009 v praci Susan
lannaccone a kol., kde byl pouzit ke zhodnoceni amerického vzorku déti s SMA a jejich
rodicl, pecujicich osob (Iannaccone a kol., 2009). Ackoliv je velikost ¢eského vyzkumného
souboru nékolikandsobné¢ mensi (35 déti oproti vice nez 120 americkym), Cronbachlv
koeficient o dosahoval v jednotlivych okruzich otazek minimalni vyse 0,74, coz je pro
porovnani skupin déti a rodi¢u zcela dostacujici (Pedhazur a kol., 1991).

Zvysledkii provedeného dotaznikového Setieni vyplyvaji nasledujici skutecnosti.
Srovnanim pohledu rodict a déti na kvalitu zivota jsme zjistili, Ze Ve vétSiné otazek
V dotazniku se odpovédi rodi¢i a déti neliSily. Pouze u otazek ¢. 21 a 22. byla
zaznamenana statisticky vyznamna odliSnost, viz Tabulka ¢&. 6.

Otéazka ¢. 21 zjisStovala, zda je pro rodinu tézké planovat aktivity jako napt. dovolenou.
Otazka ¢. 22 zjistovala, zda je pro rodinu téZké, aby si dostatetné odpocinula. V obou

ptfipadech dosdhly déti vyssiho skore nez rodice.

o Kfivohlavy, J. Psychologie nemoci. Metoda SEIQoL je nejrozsifenéjsi metoda diagnostikovani kvality Zivota Systém
individualniho hodnoceni kvality Zivota SEIQoL. Zakladem metodologie SEIQoL je strukturovany rozhovor, béhem kterého
se tazatel snazi zjistit aspekty Zivota, které jsou pro daného ¢lovéka kriticky zdvazné. Dand osoba je pozadana, aby uvedla pét
metodiky SEIQoL, ktery vyjadtuje cil snazeni, tj. cilové zaméfeny podnét k aktivité (pati sem napf. zdravi, rodina, prace,
nabozenstvi, finance atd.
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Kde prameni odlisnost u téchto 2 odpovédi? RodiCe se snazi zajistit détem co
Rodic¢e chrani své déti pfed mnohymi starostmi a jist¢ to pfispiva z pohledu déti k vyssi
kvalité¢ zivota. Rodic¢e v ustrani fesi problémy odpocinku ¢i planovani dovolené, nezatézuji
déti a ty se ptipadné dovi az konecné rozhodnuti o dovolené ¢i terminu odjezdu. Pro né je

dillezité, ze urcité nékam pojedou a nezabyvaji se planovanim téchto aktivit.

Cv v

v

zjistovala, zda ma dité béhem noci problém pretocit se na stranu.

U nervosvalového onemocnéni SMA je to velky problém a stejné ho vnimaji rodice i déti
— protoze je skutecny problém se v noci pietocit na stranu. Rodice jsou tak Casto nuceni 3krat,
ale 1 Castéji, v dob&é nemoci az 10krat, v noci dité polohovat, coZ je pro né¢ velmi tinavné
a zatézujici organismus.

Vysledky vyzkumu vztahujici se k otazce €. 12, kterd zjistovala, zda ma dité problémy
polykat jidlo ukazaly nejnizsi skore u rodict i u déti (82,2 a 80,2). Vzhledem k tomu, ze ve
vyzkumné skupiné¢ byl zastoupen vétSi pocet déti se SMA typu II a III (pfes 88 %
respondentll), kde nebyvaji problémy s polykanim jidla, jsou tyto vysledky snadno
pochopitelné.

Pti hodnoceni jednotlivych okruhti otazek (O jeho/mém neuromuskuldrnim onemocnéni,
Komunikace, Rodina) se objevil statisticky vyznamny rozdil v sekci Rodina, kdy déti dosahly
primérného skore 56,8 a rodice pouze 41,4. Opét se tu projevuje vySe zminény trend, snaha
rodicli o to, aby déti mély bezproblémové rodinné zazemi. Tento rozdil se Castecné stird
Vv celkovém hodnoceni — déti vykazaly celkovou primérnou hodnotu kvality Zivota 58,3
V porovnani s rodici, jejichZ primérna hodnota byla 52,1 (p = 0,059).

Zajimavé, ale ne zcela necekané vysledky vyplynuly z porovnani s vysledky americké
studie Dr. lannaccone (lannaccone a kol., 2009) v tabulce ¢. 7. Ceiti respondenti hodnoti svou
kvalitu Zivota o cca 5-9 bodi hiife nez americti, pravé v ¢asti Rodina je ovSem rozdil
dvojnasobny. Jelikoz je ale u déti i rodi¢ti hodnota rozdilu srovnatelna (kolem 18 bodu),
pricina tohoto stavu bude spiSe vnéjsi, zplisobend obecnou situaci rodin a ne rozdilnym
pohledem déti a rodi¢t. Osobni ucasti na odbornych konferencich v USA jsem méla moznost
zjistit co je pficinou tohoto rozdilu. Tim je dobfe fungujici fundraising a podpora neziskového
sektoru vramci individualniho a firemniho darcovstvi. Dale pak vyborné fungujici

multidisciplinarni tym kvalitni péce, kdy se dostavi dit¢ pravideln¢ 1x rocné
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do tzv. Neuromuskularniho centra, kde mu jsou provedena vSechna odborna vySetieni,
psychosocialni podpora a nasledna péce v misté bydlist¢ v komunikaci s détskym pediatrem.

Také Sirokd nabidka odlehéenych mechanickych a elektrickych vozikli je bézna
a nadstandardni oproti Ceské republice, kde jsou z vefejného zdravotniho poji§téni hrazeny
pouze zakladni varianty kompenzacnich pomucek, nebo jsou dokonce nékteré kvalitni
a diagnoze odpovidajici pomtlcky zcela odepreny pojistovnou s vykladem nedtlezitosti
a nadstandardu. Déti tak z pohledu vyjadieni a rozhodnuti pojistoven nemohou bézné uzivat
odleh¢ené voziky — jsou hrazeny pouze castecné, dale pak u elektrickych vozikli nebyva
schvalovdno polohovéni zad a nohou, taktéz neni pochopeni pro vysokozdvizni sebeobsluhu
napt. do vyssich pater knihovny, k obsluze elektronické tabule v pedagogickém procesu atd.

Zajimavou a dilezitou pomucku k vertikalizaci v elektrickém provedeni nebylo mozné
doposud zanést do seznamu zdravotnickych prosttedkil u zdravotnich pojistoven. ZvysSovala
by se tim samostatnost a aktivace svalstva trupu a hornich koncetin jiz v raném stadiu nemoci.
Cim dfive by si dité zvyklo, tim by se zpomalil proces vzniku neuromuskularnich deformit.
Oproti kvalit¢ zivota v USA se ukdzal rozdil, kdy déti sjiz velkou slabosti pouzivaji
elektricky vozik nebo stander jiz od véku 2 let. V Ceské republice byvalo b&zné jen pouziti
zdravotniho kocarku az do veéku 10 — 12 let, coz bylo pro déti s onemocnénim, které
nepostihuje intelekt Casto frustrujici. Divody, pro¢ drzi rodice dit€¢ v kocarku co nejdéle jsou
rizné, vétsinou je to podvédoma snaha rodic¢a udrzet dité, o jehoz samostatnych schopnostech
nejsou piili§ presvédCeni, co nejdéle pod kontrolou. Divodem miize byt i podvédoma
neochota rodict akceptovat fakt, ze jejich dité¢ bude v Zivot€ potiebovat k pohybu invalidni
vozik, cozZ tim, ze jej premisti z ko¢arku, pfed svym okolim ,,ptiznaji®.

Jakkoliv je vSak takovéto zjisténi bolestné, je nutné se s nim vyrovnat, protoze opacnym
ptistupem svému ditéti spiSe rodice ublizuji a brzdi jej v jeho dusevnim vyvoji. Je prokézéano,
ze nejrychlejsiho dusevniho rozvoje dosahuje dité v dob¢, kdy se zacind batolit a postupné
chodit. Divodem, ktery vede dit¢ k tomu, Ze se snazi samo pohybovat, je jeho touha
poznavat. Zvidavost je hnacim motorem dusevniho rozvoje ditéte.

Z uskutecnéného vyzkumu na vzorku Ceské populace, kde se sledovala napric cela skala
proménnych télesnych cinnosti, pocity ditéte, to jak vychazi s okolim, jak dokaze
komunikovat a jak vnima klima v rodiné, je patrné ze kvalitu zivota déti hodnoti velmi dobie
na rozdil od rodi¢l, ktefi vykazuji hor$i hodnoty kvality zivota. Hypotéza, Ze rodice
Vv porovnani s détmi budou vykazovat niz§i kvalitu Zivota na Skale kvality Zivota
podminéné neuromuskulirnim onemocnénim, se potvrdila a zpracované vysledky tak

potvrzuji tento jev.

138



Skute¢nost, ze rodi¢e vnimaji Kvalitu Zivota s nervosvalovym onemocnénim jako horsi ve
srovnani s vypoveéd'mi déti, neni az tolik ptekvapujici vzhledem k roli, kterou rodice v Zivoté
ditéte bezpochyby hraji. Jejich ochranitelska role ma zde velky vyznam.

Pétileta diskuze oteviela zkresleny pohled na zivot s progresivnim onemocnénim
u samotnych 1ékafi, pediatri, zptisobena neznalosti souvislosti kvality Zivota a moznosti
pouzivani kompenzacnich pomticek. Taktéz rodiny byvaji Casto vnimany jako nezadouci
,participanti® ve statnim socialnim systému podpory. Ptispévky vSak zdaleka nedosahuji ani
poloviny realnych nakladi. Ke kvalit¢ zivota nepfispivaji stale se zvysujici doplatky
U kompenzacnich pomicek, které v ptipad¢ doplatku a po ukonceni pouzivani museji byt
pojistovné vraceny, tudiz doplatek nese rodina a jiz neméa moznost ani pomicku prodat.

Vétsina rodic¢i-pecujicich osob, pracuje Casto na vice nez 1 uvazek. Ve skutecnosti vSak
pecujicim osobam nekonéi ,,pracovni sména“ a pokracuji v polohovani, sebeobsluze déti
i V pribéhu celé noci.

Mnohé rodiny tuto narocnou situaci nezvladly, rozvedly se a jeden otec vyiesil takto
nezvladnutou situaci suicidiem. Mnohdy piehnand intenzivni péce ze strany matky odsouva
vyznam role otce a jeho aktivni zapojeni do kazdodennich aktivit. Velmi napomdhaji
pecujicim osobam moznosti komunikace na socialnich sitich, protoZe jsou omezeni moznosti
odchodu od ditéte. Z téchto socialnich siti mizeme vysledovat dilezitost jak pro pacienty,
zvlasté adolescenty, samotné, tak zaroven pro pecujici osoby. Jsou Casto mistem sdileni
kazdodennich radosti i starosti. Je zde moznost intenzivni vymény zkuSenosti, vcetné
konkrétnich pozadovanych kodh pro pojistovny a lékafe k odbornému ptredpisu, coZ mnohdy
velmi usnadni komunikaci a nasledné urychlené jednani.

Pro rodi¢e se ukazalo jako velmi zatéZzujici oblasti nespravné hodnoceni posudkovych
1€katt. Je to tim, Ze onemocnéni nepostihuje intelekt a déti byly casto ohodnoceny pouze
niz§im stupném ptispévku na péci a rodi¢e museli podavat nékolik odvolani, kterd se Casto
casoveé velmi protahla. Finan¢ni prostfedky tak nemohly pecujici osoby Casto vyuzit vCas ve
prospéch rané intervence k zachyceni kontraktur a deformit patefe. Dilezitost v podpote
pfinesla socialni sluzba rané péce jako moznost v€asného poradenstvi ve vySe uvedenych
oblastech.

Jestlize promeskame obdobi v prvnich letech Zivota ditéte a neposkytneme mu
odpovidajici podporu Vv jeho vyvoji, je obtizné a Casto nemozné, tuto situaci pozdéji napravit.
Tyto Sance spocivaji ve zmirnéni nebo eliminovani vznikajiciho postiZeni, jsou dany zvlastni
ucinnosti rané stimulace, v€asnych zkusenosti ziskanych z co nejranéjSich edukacénich procest

pusobicich na vyvijejici se détsky mozek. Sluzby rané péce maji byt poskytovany od zjisténi
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rizika nebo postizeni tak, aby zvySovaly vyvojovou uroven ditéte v oblastech, které jsou
postizenim ohrozeny, do doby nez je dité zatfazeno do nékterého typu Skolského zatizeni.
Ranou podporou ditéte se rozumi vSechna odborné pouzita opatieni (intervence, aktivity,
specidlni edukace), ktera slouzi ke zlepSeni organickych funkci, vybudovani pfimétenych
zpusobu chovani a K vyvoji osobnosti. Jako konzultantka rané péce jsem propojovala tyto
aspekty v rodinach po celé Ceské republice. V soucasné dobé se u SMA neprovadi
novorozenecky screening. Zde se oteviraji moznosti diskuze, aby ihned po diagnostikovani
nebyli rodi¢e osamoceni a byla jim nabidnuta u¢innd pomoc.

Z uvedeného textu vyplyva, ze také kompenzacni pomiicky pomahaji zkvalitnit jejich
Zivot po strance fyzické a psychické. Nedaii se viak v Ceské republice vzdy zajistit tyto
kompenzacni pomiicky, potiebné pro kvalitu zivota déti s SMA, vc€as a bez thrad vysokych
doplatkli u zdravotnich pojiStoven. Je nutnd intervence u Nadacnich fondd, je to
komplikovana a Casové ndrocna a byrokratickd zalezitost jiz tak velmi zaneprazdnénych
rodici a pecujicich osob. Neuromuskularni deformity patefe se objevuji diive, nez by bylo za
véasného a vhodného uziti kompenzacnich pomiticek. Pfichdzeji tak diive komplikované
dychaci obtiZe a progrese onemocnéni, koncici smrti ditéte.

Velkou ulohu v kvalitnim zpUsobu zivota s tak zavaznym progresivnim a nevylécitelnym
onemocnénim hrala u pecujicich osob a samotnych déti a adolescentli moznost aktivni Gcasti
na organizovanych psychorehabilitaénich pobytech. Mnozi adolescenti a dospéli s SMA byli
zapojovani do edukace samotnych déti s SMA, aby co nejvérohodnéji predali své zkuSenosti a
moznosti inkluze do majoritni spolecnosti. V rdmci workshopu se déti ulily spravné
a privétivé komunikaci s okolim, ktera je velmi dalezita a ovlivituje dal$i vztahy asistent- dité.

Jednim se zajimavych aspekti negativniho vnimani kvality Zivota samotnych déti
a peujicich osob byla necitliva prezentace ,,bulvarnich Zurnalistd®. Casto se rodiny citi
zraflovany tim, jak je média prezentovala, byt k tomu pfistoupily s tim nejlepSim umyslem
podélit se o zkuSenost Zivota s postizenim. Mnohdy jejich intervence zpusobila socialni
izolaci od okoli.

KaZzdodenni Zivot déti s SMA zatéZuji sezOnni zmény pocasi, jarni, podzimni a zimni
odlehcovaci péce. V Rakousku zajimavym modelem pro pecujici osoby je zaroven moznost
cerpat 600 hodin odlehCovaci péce a jsou zohlednény ve financnich odpoctech pii zdanovani
piijmi ze zavislé Einnosti.

V neposledni fadé je nutné zde zminit potiebu a dilezitost paliativni pé€e a doprovazeni

déti s SMA a pecujicich osob, k niZ se z odborného pohledu velmi dobte vyjadfil Slany jiz
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Vv roce 2008 ¢i Mazanec a Ridzon v roce 2010 a otevieli tak diilezitou soucast péce o pacienty
s SMA. SMA je typickym onemocnénim, kde v 1é¢b¢ prevazuje paliativni péce. Onemocnéni
béhem mésicti az let progreduje az do plné zavislosti pacienta jak na oSetfovatelské péci, tak
na umélé vyzivé a eventuelné umélé plicni ventilaci. Nemoc se tim postupem casu stava
nesmirné naro¢nou jak pro dit€, jeho rodinu, tak pro oSetfujiciho l1ékafe. Lécba pacienta
s SMA proto vyzaduje znalosti o postupech paliativni mediciny a paliativni péce.

V terminalnim stavu u SMA vyvstavaji dva hlavni problémy — zajistit dostate¢nou
a komfortni vyzivu a zabranit duseni pacienta. V prub&hu progrese onemocnéni je pak
dilezité fesit také dal$i zdvazné obtize pacienta vyzadujici znalosti paliativni mediciny —
slabost, imobilitu, nesobé&stacnost, uzkosti, deprese, dysartrii — ztratu komunikac¢nich
moznosti, sialoreu, bolesti, svalové kiece, spasticitu. VSechny uvedené symptomy je potieba
probrat s pacientem a jeho rodinou - pecujicimi osobami v ptedstihu, abychom se vyhnuli
nekonsensudlnim rozhodnutim v €asové nouzi. Tyka se to zvlasté ocekavanych dechovych
obtizi a moznosti fesSeni (UPV).

S progresi nemoci a pti zhorSeni dechové tisné je potfeba rozhodnout o eventualni
intubaci pacienta a zavedeni umélé plicni ventilace (UPV), nebo o tracheostomii. Toto
rozhodnuti je nutné projednat s pacientem s dostate¢nym ptedstihem, v dob¢, kdy jesté neni
pii rozhodovani pod tlakem momentalni dechové tisn€. O rozhodnuti je nutné potidit zapis do
dokumentace akopii dat pacientovi domi pro piipad kontaktu jiného lékate nebo RZS
(zvlast dualezité pro negativni rozhodnuti!). Tento tzv. ,negativni revers* zabrani postupu,
ktery si nemocny nepfeje a vlastné prodluZuje utrpeni nemocného a zaroven zvySuje
nakladnost péce. Nicméné i diivéjsi negativni rozhodnuti ma pacient moznost kdykoliv
zménit.

Pokud bylo rozhodnuto o nezahajovani UPV, tak v terminalnim stadiu pfi tézké dechové
tisni (ante finem) je vhodné stav ulehcit oxygenoterapii 2—4 1/min. Pokud pak nadale klesa
saturace pod 81 %, je mozné nasadit morfin, diazepam nebo trankvilizéry, které utlumi
psychické stradani pacienta a zkrati terminalni stav. Pacient vétSinou umira v klidu, obvykle
ve spanku, pti hyperkapnickém kématu v event. kombinaci s farmakologickym tGtlumem.

Pro terminalni faze a umirani je zvlast vhodné vyuzit sluzby hospice, pokud je jejich péce
uzemn€ dostupna vzhledem k zatim jejich tidké siti. Nabizeji jak ustavni, tak ambulantni
profesionalni zdravotnickou péci, Casto s duchovni pastoracni a psychologickou podporou pro
pacienta i ptibuzné. DulezZita je rovné€z moznost péce piibuznych o pacienta do poslednich

chvil za pomoci oSetfovatelské a peCovatelské sluzby v domaci péci.
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Reseni dechové tisné intubaci a UPV pii informovaném souhlasu (living will) jsou
zavedena v praxi v USA a ve vét§iné statd EU. V CR zatim nejsou §iroce uplatiiovana
z nékolika diivodi, chybi dostatecné zajisténi domaci plicni ventilace formou ,,home care*
a zaroven je nedostate¢na kapacita neurologickych JIPu a oddéleni OCHRIP, do péce kterych
by pacient s BiPAP, ¢i invazivni ventilaci spadal. Nicméné progresivni pracovisté zvladaji i
tento typ péce. Ministerstvo zdravotnictvi vydalo k domaci umélé plicni ventilaci metodiku
a zadosti posuzuje a vyfizuje Komise ministerstva pro realizaci domaci umélé plicni ventilace.
Jedna se v8ak o velmi dlouhé ¢asové obdobi, neziidka i 6 mésici, které musi pacient S SMA

byt na Oddéleni ARO v nemocnici (Mazanec, Ridzon, 2010).

r wr

Kvalitativni ¢ast vvzkumu

Techniky sbéru dat pouzité v pribehu kvalitativniho vyzkumu mély ptedevsim za cil
shroméazdéni velkého mnozstvi dat od 3 jedincl/pfipadll a tim umoznéni vzniku kvalitni
ptipadové studie. Autorka na zakladé sbéru dat vytvoftila 3 ptipadové studie, z ¢ehoz vSechny
prezentuji aplikaci, postupy a zisky uspésné ¢i netispésné integrace-inkluze u déti se spinalni
svalovou atrofii. V ptipadovych studiich je pfedevSim zachycen cely prub¢h piipadu a popis
jednotlivych vztahli a podobnosti mezi pifipady navzajem v jedné pak prechod do zékladni
Skoly, byt’ vyukou ¢aste¢né v domaci péci.

Ze zkuSenosti n€kolika rodin, které maji nizsi socialni status, nepfistoupili K inkluzivnimu
procesu aktivné, protoze vyzadoval intenzivni komunikaci s odborniky a také problematicka
se projevila bariérovost objektli vytipovanych skol.

U chlapce diagnézou SMA |. typu na tracheostomii, gastrostomii, bylo nutné odsavani
v pribéhu dne, chlapec lezel na vhodném polohovacim lizku, popt. se pohyboval na
specialné upraveném voziku, v§e pouze s asistenci.

Protoze zije chlapec od 6 mésicti na ventilatoru, mluvend fe¢ se nerozvinula, s okolim ale
komunikuje nonverbaln¢.

Chlapec ma k dispozici notebook s didaktickymi programy a détskymi knizkami, obsluhu
PC zvlada pomoci tlacitka ptipevnéného na pravé ruce.

V soucasnosti se chlapec u¢i ovladat PC ocima, pomoci specidln¢ upravenych bryli
s kamerou snimajici pohyby oka, je témét denné v péci zdravotnich sester v oSetfovatelské
domaci péci, 1 za 14 dni i rehabilitaéni sestry.

Pfedskolni dochdzka nebyla mozna vzhledem k zadvaZnosti zdravotni stavu a Cetnosti

respiracnich onemocnéni.

142



Chlapec byl pro Skolni rok 2009/2010 zatazen do 1. ro¢niku zéakladniho vzdélavani dle
SVP zékladni $koly vychéazejictho zRVP pro zékladni vzdélavani se specifikaci
v individudlnim vzdélavacim planu (dle Vyhlasky MSMT CR &. 73/2005 Sb. a dle zdkona
€. 561/2004 Sb. § 18, § 40, § 41); vzdelavani zajistuje matka, 1x tydné na 2 hodiny dochazi
do rodiny také ucitelka 2. tfidy ze ZS, ve které je chlapec veden. Diky studentce specidlni
pedagogiky, kterd velmi intenzivné s ditétem pracovala po dobu svého studia se podafilo
naucit skrze piktogramy také komunikaci se spoluzaky. Tato ukazka je velmi povzbuzujici
pro dalsi rodiny a je ptedmétem dalsi odborné edukacni ¢innosti.

V ptipad€ inkluzivniho procesu 3leté¢ divenky s SMA Il. typu se podafila velmi dobra
inkluze do predskolniho zafizeni, diky velmi intenzivnimu aktivhimu zapojeni pecujicich
0sob a pouziti kvalitnich kompenzac¢nich pomicek — odlehéeného interiérového
mechanického voziku, mechanického voziku pro exteriér, vytahu, bezbariérovému prostiedi
a krasnému, lidskému pfistupu feholnich sester a ucitelek se mohla ucastnit téméi 90 % aktivit
a prozila nejkrasnéjsi obdobi svého zivota. Bylo také velmi znatelné, kdyz byl zdravotni
kocarek pro pohyb venku vymeénén za aktivni mechanicky vozik a dévcatko tak bylo
uprostied veskerého déni.

Ve tfetim piipad¢ se jednalo o chlapce s SMA typu Ill. Po konzultaci 1€kate, psychologa
a specialniho pedagoga s rodic¢i byl chlapci navrzen ro¢ni odklad Skolni dochézky. Po dal$im
zvazovéani vsak chlapec nastoupil v 6 letech do 1. tf. ZS pti DC Arpida, spolu se zdravym
bratrem. 1. tfida byla zde rozdélena na dva roky, déti se u€ily v klidném, pomalej$im tempu,
coz pln¢ vyhovovalo obéma chlapcim. Chlapec zde mél moznost i nadale plné rehabilitovat,
misto klasické TV se déti UcCastnily plavani, m&l mozZnost hipoterapie atd. Po uspéSném
absolvovani prvniho roku v tomto zafizeni se rodi¢e rozhodli pro integraci do b&zné ZS.
Ve §kolnim roce 2011/12 oba chlapci piestoupili do prvni tfidy b&zné ZS. ProtoZe jiz chlapec
ztratil schopnost samostatné chiize i stoje a je upoutdn na mechanicky invalidni vozik, ma ve
Skole k dispozici asistentku pedagoga a inkluzivni proces probihd pomérné€ uspokojivé s tim,
ze se zapojuji aktivné pecujici osoby, coz zdaleka neni profesionalni ptistup pedagogickych
pracovniki a je potieba jest¢ mnohé zménit a posunout dale.

Rodice zdravych spoluzaku a velmi pozitivné v predskolnim véku hodnotili Gcast jejich
ditéte v inkluzivnim prosttredi matef'ské Skoly.

Z rozhovort s rodi¢i vyplyva, ze je obohacujici byt s t€émito détmi ve tiidé. Doma je tak
prostor k dialogu o postizeni, o vzajemné toleranci a pomoci. Taktéz uvadéji, ze se jejich
hyperaktivni déti zklidituji pfi hie s takto postizenym ditétem. Dé&ti jsou tolerantngjsi

a ziskavaji tak velmi pfirozen¢ uctu k druhému.
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Pti inkluzivnim procesu hrala dtlezitou roli nabidka socialni sluzby rané péce
a pujéovny kompenza¢nich pomiicek, zaroven vyuZiti asistenta pedagoga a osobniho
asistenta. Problematické bylo vSak prtidéleni asistenta pedagoga po celou dobu vyuky,
piifazovan pouze na 1 hodinu denné¢ s argumentaci chybéjicich finan¢nich prostredkii.
Nejveétsim problémem byla bezbariérovost Skolnich zatizeni a nedostatecna financni podpora
na pomucky a asistenty pedagoga a taktéz finan¢ni doplatky za poskytovani osobni asistence
Vv odpolednich hodinach ve volnocasovych aktivitach.

Kusnadnéni inkluze ve Skoldch by mélo pfispét prijeti nové vyhlasky k pedagogické
inkluzi vr. 2011. Skola jiz nemiize odmitnout vzd&lavani formou individualni integrace
v bézné skole, pokud takova $kola nema podminky k takovému vzdélavani. Skoly napiisté
musi dbat na to, aby svoje prostfedi ¢i persondlni obsazeni pfizptisobily ke vzdélavani zaka
a studenti s tézkym zdravotnim postizenim. Vyplyva to z vyhlasky ¢&. 147/2011 Sb., kterou se
méni vyhlaska €. 73/2005 Sb., o vzdélavani déti, zakl a studentl se specidlnimi vzdélavacimi
potfebami a déti, zakd a studenti mimotradné nadanych. Pfedevsim doslo k upravé § 3,
odst. 4, ktery byl zruSen a nahrazen jinym textem. To znamena, Ze Skola jiz nemiiZe
odmitnout vzdélavani formou individudlni integrace v b&zné Skole. Velmi vyznamnd je
zména § 7, ktery upravuje hlavni Cinnosti asistenta pedagoga. V odst. 1 pismene d) § 7 se
uvadi, ,,ze mezi hlavni ¢innosti asistenta pedagoga patii nezbytna pomoc zakum s tézkym
zdravotnim postizenim pii sebeobsluze a pohybu béhem vyucovani a pii akcich potddanych
Skolou mimo misto, kde Skola v souladu se zipisem do Skolského rejstiiku uskuteciiuje
vzdélavani“. To znamend, Ze Skola nebude vice moci poZadovat, aby o prestdvkach byl
pfitomen osobni asistent a vykonédval tkony sebeobsluhy u Zaka s t€zkym zdravotnim
postizenim.

V priabéhu vyzkumného procesu 5 let jsme narazili na zasadni problém nedostate¢ného
fungovéani nekterych Specidlné pedagogickych center (SPC). Mezi standardni c¢innosti
socialniho pracovnika SPC patii individualni konzultace a podpora, navstévy v rodinéch,
pomoc s vybérem rehabilitacnich a kompenzacnich pomucek pro zdravotné postizené déti,
zaky a studenty, ktefi jsou klienti centra. V praxi bohuzel tento model mnohdy neexistuje,
pracovnici nepracuji v terénu, nejsou flexibilni a aktivni ve vyhleddvani novych mozZnosti
edukace a inkluzivniho procesu, piesto, Ze jiz v Ceské republice existuje mnoho odkazi,
literatury a potfaddanych konferenci ¢i semindili v této problematice. Prolamovat bariéry je
nejtézsi tam, kde jsou SPC soucésti né¢jakého dalSiho stacionarniho zatizeni. Chybi aktivni

pfistup pracovnikii kooperovat ptimo s fediteli skol pfedev§im v malych méstech a vesnicich,

vvvvvv
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tyto nedostatky na krajskych ufadech, ministerstvu Skolstvi a nabidneme zpracovany material
pro dalsi vzdelavani pedagogii. Budeme obhajovat dulezitost statusu asistenta pedagoga, ktery
je finan¢éné silné¢ podhodnocen a doufat, Ze budou odborni pracovnici, feditelé Skol
a pedagogové tyto zmény a posuny v inkluzivnim procesu respektovat, objevovat nové
dimenze a posunovat smérem ke zvySovani kvality zivota.

Na poli prace s rodinou se zdvaznym neuromuskuldrnim onemocnénim tedy vyplyvaji
mnohé dalsi aktivity, intervence smérem ke zkvalithovani zivota téchto déti a adolescentu.
Odborné prezentace vysledki této prace na urovni mezioborové spoluprace, ve zdravotnich
pojistovnach v sekci vzdélavani posudkovych 1ékait, gesci ministerstva zdravotnictvi s cilem
umoznéni co nejkvalitnéjsiho zptisobu Zivota.

Zivot pelujici rodiny, zejména té rodiny, kterd peduje o svého Clena se vzacnym
onemocnénim, piipadné se jedna o dlouhodobou péci vice nez deset ¢i patnact let, 1ze jen
téZce pométovat s porovnanim kategorie ,,b&zné*, tedy nepecujici rodiny.

Mnohé zustava vyzvou pro dalsi praci, intervenci a ptipadné konzultaéni navstévy ptimo
ve Specialnich pedagogickych centrech, predskolnich a skolnich zatizenich. Pocit co nejvétsi
kvalitnich kompenzacnich pomucek v fadu desetitisict a statisicii korun, coz je ¢asto pro tyto
rodiny nedostupné a kvalita Zivota stimto zdvaznym nervosvalovym a nevylécitelnym

onemocnénim se zdsadnim zpisobem sniZuje.
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Doporuceni pro praxi

e Je tfeba zavést shodny ramec posuzovani zdravotniho stavu a postizeni SMA
e Je tieba, aby se v praxi zabyvaly posouzenim situace osob s SMA multidisciplinarni
tymy odborniki (ne pouze lékat nebo socidlni pracovnik, ale také napft. specidlni

pedagog, logoped, ergoterapeut, psycholog aj.).

e Role socialniho pracovnika, konzultanta rané pée — koordinatora tymu — SP je
klicovy pracovnik v interdisciplindrni spolupraci s ostatnimi odbornymi pracovniky
sestavuje plan inkluze a navrhuje vhodnou intervenci. Vhodné je vyuziti metody
socialni prace - case managementu, piipadového vedeni a piistupu orientovaného na
Klienta.

e Inspiraci pro posuzovani osob s disabilitou v CR Ize hledat ve $védském,americkém
nebo némeckém modelu neuromuskularnich center, kde je klient s postizenim SMA
posouzen a doprovazen tymem odbornikii, dale pak specidalné pedagogickych
center, které nyni nefunguji operativné a aktivné ve prospéch inkluzivniho procesu

v pfedskolni a Skolni vychové

e Jako vhodné misto pro posouzeni situace klienta s SMA se jevi jeho prFirozené

socialni prostredi.

e Pfi posouzeni situace osob s SMA je vhodné ziskat uceleny pohled jejich kvalitu

Zivota, i na kvalitu Zivota pecujici osoby, popft. dalSich ¢lent rodiny.

e Socialni pracovnik v procesu inkluze by se mél zaméfit na podporu interakei ¢lovek —
prostiedi, mél by se zaméfit na vztahy. Hledat zdroje podpory v okoli ¢lovéka s SMA,
pomahat mu vyjit z pasivity ¢i izolace. Podporovat Klienta v jeho samostatnosti,
piedevsim v oblasti pedagogické inkluze jiz v predSkolnim a Skolnim véku, nasledné

pak doprovazeni v dobé adolescence a dospélého véku v pracovnim procesu.
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9. ZAVER

V predkladané préaci jsem se vénovala problematice kvality Zivota déti a mladistvych
s onemocnénim spinalni svalové atrofie véku 2-18 let. V teoretické ¢asti jsem se vénovala
problematice tohoto zavazného, progredujiciho a nevyléCitelného onemocnéni spinalni
svalové atrofie, dale pak kvalitou Ziveta, etickym problémy spojenymi s nemoci jako
napfiklad alternativni medicina, prenatalni a preimplantacni diagnostika, etickymi pfistupy
k zavedeni tracheostomie a doprovazenim nemocnych déti a jejich pecujicich osob paliativni
péci. Dalsi dulezitou soucasti prace byl popis inkluzivniho procesu do majoritni spolec¢nosti,
kdy jsem prostfednictvim piipadovych studii sledovala po dobu 3 let 3 déti v predskolnim
a Skolnim véku a jejich Gspésnou ¢i netspésnou integraci-inkluzi do piedskolnich a skolnich
zatizeni.

Cilem disertacni prace bylo zjistit vnimani kvality zivota déti a rodic¢i — pecujicich osob.
K tomuto cili byla stanovena hypotéza, Ze rodi¢e v porovnani s détmi budou vykazovat
nizsi kvalitu Zivota na S§kale podminéné nervosvalovym onemocnénim. Tato hypotéza se
potvrdila.

Piinosem této prace je nejen dostupny udaj o kvalité¢ Zivota déti a mladistvych
s nervosvalovym onemocnénim na malém vzorku v Ceské republice, ale také nova méfitka
kvality zivota. V ramci této prace byly pielozeny dotazniky PedsQL 3.0 — Neuromuskularni
Modul. Tyto dotazniky poslouzi v praxi jako dtlezity a validni néstroj k méfeni kvality zivota
déti a mladistvych u nervosvalovych onemocnéni, a to i z perspektivy jejich rodict.

Disertacni prace je ucelenym informacnim podkladem k podpoie déti s postizenim SMA
a rodin v rané pééi v Ceské republice, dale pak v inkluzivnim procesu pedagogické integrace
do majoritni spole¢nosti.

Prijeti faktu trvalého postiZeni ditéte je celozivotnim ukolem pro rodi¢e dé&ti
S postizenim. Vychovné postoje rodice zaujimaji na zakladé¢ své vlastni akceptace ¢i
neakceptovani postizeni svého ditéte. A nasledné vychovné postoje ovliviiuji osobnost ditéte
v mnoha smérech. Pfedev§im jde o oblast sebetcty, sebehodnoceni, ochotu k piekondvani
piekazek a miru frustrani tolerance. KéZz tato disertani prace pfispéje k pochopeni

a pribliZzeni problematiky télesného progresivniho onemocnéni a Zivota S postiZenim vitbec.
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- Kovalita zivota
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- Spinalni muskularni atrofie
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- Uméla plicni ventilace

- Integrace

- Inkluze

- Rand péce
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Priloha 1 — Dotaznik PedsOl — Neuromuskuldarni model — rodi¢

Identifikagni &islo:

Datum:

PedsQL "

Neuromuskularni Modul

Verze 3.0 - Cesky

ZPRAVA RODICU O MLADISTVYCH (13-18 let)

POKYNY

Mladistvi s neuromuskularnim onemocnénim mivaji nékdy specifické problémy. Na
nasledujici strance je uveden seznam véci, které by pro vasi/vaseho
mladistvou/mladistvého dceru/syna mohly znamenat problém. Sdélte nam,
prosim, jak velky problém kazda véc znamenala pro vasehol/vasi syna/dceru v
prubéhu posledniho JEDNOHO mésice zakrouzkovanim nasledujicich moznosti:

0 jestlize neni problém nikdy

1 jestlize neni problém témeér nikdy
2 jestlize je problém nékdy

3 jestlize je problém ¢asto

4 jestlize je problém témér vzdy

Kazda vase odpovéd je spravna.
Jestlize nerozumite otazce, pozadejte o pomoc.
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Jak velky problém byly nasledujici véci pro va$e dité za posledni JEDEN mésic? ...

O JEHO NEUROMUSKULARNIM ONEMOCNENI Nikd Témér N&kd Gasto Témér
(PROBLEMY V OBLASTI...) y nikdy y vzdy
1. Ma problémy dychat 0 1 2 3 4
2. Je Casto nemocny/a 0 1 2 3 4
3. Ma vyrazky nebo bolaky 0 1 2 3 4
4. Boli holji nohy 0 1 2 3 4
5. Citi se unaveny/a 0 1 2 3 4
6. Boli holji zada 0 1 2 3 4
7. Budi se unaveny/a 0 1 2 3 4
8. Jeholjeji ruce jsou slabé 0 1 2 3 4
9. Ma problém si dojit na zachod 0 1 2 3 4
10. M4a problémy s udrzenim si vahy 0 1 2 3 4
11. Ma problémy pouzivat ruce 0 1 2 3 4
12. Ma problémy polykat jidlo 0 1 2 3 4
13. Trva mulji dlouho se vykoupat nebo se osprchovat 0 1 2 3 4
14. NeUmysIné se porani 0 1 2 3 4
15. Trva dlouho, neZ se naji 0 1 2 3 4
16. B&hem noci ma problém se pietodit na stranu 0 1 2 3 4
17. Ma problémy se nékam dostat s pomuickami 0 1 2 3 4
KOMUNIKACE (PROBLEMY V OBLASTI...) : Témér . = Témér
Nikdy . Nékdy | Casto .
nikdy vzdy
1. Je pro ného/ni tézké Fict Iékarim nebo zdravotnim 0 1 2 3 4
sestram jak se citi
2. Je pro ného/ni tézké klast otazky lékarim nebo 0 1 2 3 4
zdravotnim sestram
3. Je pro ného/ni téZké vysvétlit ostatnim svoji nemoc 0 1 2 3 4
O NASI RODINE (PROBLEMY V OBLASTI...) Nikdy T(_amer Nekdy | Casto Tevmer
nikdy vzdy
1. ProvnaS| rodinu je tézké si planovat aktivity jako 0 1 > 3 4
napf.dovolenou
2. Pro nasi rodinu je tézké, aby si dostate¢né 0 1 2 3 4
odpodinula
3. Myslim si, Ze penize jsou problém v nasi rodiné 1 2
4. Myslim si, Ze nase rodina ma hodné problému 1
5. Mé dité nema pomdcky, které bych potfebovalo 1
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Priloha 2 — Dotaznik PedsOl — Neuromuskularni model — dité

Identifikagni &islo

Datum:

PedsQL "

Neuromuskularni Modul

Verze 3.0 - Cesky
ZPRAVA O MALEM DITETI (5-7 let)

Pokyny pro tazatele:

Zeptam se té na véci, které mohou nékterym détem délat potize. Rad bych védél, jak
velké potize tyto véci délaji tobé.

UkaZzte ditéti Sablonu a ukazujte na ni béhem ¢teni odpoveédi.

Jestli ti to nikdy nedéla potize, ukaz na usmivajici se obliéej.
Jestli ti to nékdy déla potize, ukaz na prostredni oblicej.

Jestli ti to skoro vZdycky déla potize, ukaz na zamraceny oblicej.

Kazdou otazku prectu. Ukaz na obrazek, at’ vim, jak velké potize ti tato véc déla.
Nejdrive si to vyzkousime.

: « skoro
Nikdy Nékdy vadycky
Je pro tebe tézké lusknout prsty? @ @ @

Pozadejte dité, at’ luskne prsty, aby bylo mozné zjistit, zda byla otazka spravné
zodpovézena. Zopakujte otazku, jestlize dité predvede odpovéd liSici se od jeho jednani.

PedsQL 3.0-(5-7)Neuromuskularni Zakaz kopirovani bez povoleni Copyright©1998 JW Varni, PhD. Vechna prava vyhrazena

11/09



Zamysli se nad tim, jak se ti vedlo v poslednich nékolika tydnech. Poslouchej
pozorné kazdou vétu a rekni mi, jak velké potize s tim mas.

Po precteni polozky ukazte na Sablonu. Jestlize dité vaha nebo se zda, ze nechape, jak ma
odpovédét, pfeCtéte moznosti odpovédi a ukazujte pfitom na obliCeje.

O MEM NEUROMUSKULARNiM ONEMOCNENi Nikdy | Nékdy Tévméf
(PROBLEMY V OBLASTI...) vzdy
1. Mam problémy dychat 0 2 4
2. Jsem &asto nemocny/a 0 2 4
3. Mam vyrazky nebo bolaky 0 2 4
4. Boli mé nohy 0 2 4
5. Citim se unaveny/a 0 2 4
6. Boli mé zada 0 2 4
7. Budim se unaveny/a 0 2 4
8. Moje ruce jsou slabé 0 2 4
9. Mam problém si dojit na zachod 0 2 4
10. Mam problémy s udrZzenim si vahy 0 2 4
11. Mam problémy pouzivat ruce 0 2 4
12. Mam problémy polykat jidlo 0 2 4
13. Trva mi dlouho se vykoupat nebo se osprchovat 0 2 4
14. NeumysIné se poranim 0 2 4
15. Trva dlouho, neZ se najim 0 2 4
16. BEhem noci mam problém se pretocit na stranu 0 2 4
17. Mam problémy se nékam dostat s mymi pomUckami 0 2 4
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Jak velkeé potize ti to dela?

Nikdy Nekdy Skoro vzdycky

© 6 6



Priloha 3: Informovany souhlas

Informovany souhlas

pro vyzkumny projekt: Kvalita Zivota déti s onemocnénim spindlni muskularni atrofie
obdobi realizace: 2010-2013

fesitelé projektu: Helena Kocova

Vazena pani, vaZeny pane,

obracime se na Vas se zadosti o spolupraci na vyzkumném projektu, jehoz cilem je zacastnéné
(participantni) pozorovani, které bude realizovano v priibéhu celého vyzkumu pfimo v pfirozeném
prostfedi déti vrodindch a také pii pofddani psychorehabilitacnich a odlehcovacich pobytl
a tabora pro tyto déti. Pfimé pozorovani bude realizovano osobou provadéjici poradenskou sluzbu
rané péce. Déle bude pozorovatelem odborny personal, s nimz bude prib¢h kazdého sezeni
konzultovan. Prib&éh pozorovani bude autorkou pisemné zaznamenavan a dokumentovan.
V nékterych piripadech déti se SMA II. a III. typu bude pfimé pozorovani rozsifeno také na letni
tabor, jehoz se zminéné déti zacastni. Z Gcasti na projektu pro Vas vyplyvaji tyto vyhody ¢i rizika
— pfiblizeni problematiky zavazného nevylécitelného progresivniho onemocnéni spinalni
muskularni atrofie laické a odborné vefejnosti za ucelem zkvalitiovani multidisciplindrni péce
0 dité¢ s timto uvedenym onemocnénim. Pokud s Gcasti na projektu souhlasite, pfipojte podpis,
kterym vyslovujete souhlas s nize uvedenym prohlasenim.

Prohlaseni

Prohlasuji, 7e souhlasim stdasti na vySe uvedeném projektu. Resitel’ka projektu mne
informoval/a o podstaté¢ vyzkumu a seznamil/a mne s cili a metodami a postupy, které¢ budou pii
vyzkumu pouzivany, podobné jako s vyhodami a riziky, které pro mne z ucasti na projektu
vyplyvaji. Souhlasim s tim, Ze vSechny ziskané udaje budou pouZity jen pro ucely vyzkumu a Ze
vysledky vyzkumu mohou byt anonymné publikovany.

Mg¢l/a jsem moznost vse si fadné, v klidu a v dostatecné poskytnutém case zvazit, mél/a jsem
moznost se fesitele/ky zeptat na vSe, co jsem povazoval/a za pro mne podstatné a potrebné védét.
Na tyto mé dotazy jsem dostal/a jasnou a srozumitelnou odpovéd’. Jsem informovan/a, Ze mam
moznost kdykoliv od spoluprace na projektu odstoupit, a to 1 bez udani divodu.

Tento informovany souhlas je vyhotoven ve dvou stejnopisech, kazdy s platnosti originalu,
Z nichZ jeden obdrzi moje osoba (nebo zdkonny zastupce) a druhy fesitel projektu.

Jméno, ptijmeni a podpis fesitele projektu:

\% dne:

Jméno, piijmeni a podpis ucastnika v projektu (zakonného zastupce):

\Y dne:




Priloha 4: Struktura rozhovoru s pecujici osobou a také ditétem se SMA

1. Jak se Vam podatilo v pfedSkolnim véku a Skolnim véku zajistit uspeSnost integrace

a inkluze Vaseho ditéte?
2. Jakym zpusobem pfispély k inkluzi a integraci socialni sluzby a osobni asistence?
3. Jak dilezitou ulohu hrala osobnost ditéte pfi integraci a inkluzi?
4. Jakou hralo tlohu pfi integraci vlastni onemocnéni — jeho typ, projevy?

5. Jakou tlohu hraly pfi integraci kompenzacni pomicky (co Vam chybélo, jak dlouho

proces trval, v ¢em byl nejvétsi problém znemoziujici integraci)?

6. Jakou ulohu pfi integraci piestavoval bezbariérovy pfistup a bezbariérové prostory

(bylo potieba néco piestavét, upravit a jak se k tomu postavilo predskolni zatizeni)?

7. Vliv integrace na kvalitu zivota rodiny s onemocnénim SMA u ditéte?



Priloha 5: Fotodokumentace

Ze zivota déti se SMA

Tonik, SMA 1. typu



Déti se SMA na letnim tabore



Déti se SMA na psychorehabilitaénim pobytu s rodici a zdravymi sourozenci
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