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Téma kvality Zivota je zvoleno aktualné, autorka prokazuje dobrou znalost tématu.
Cilem prace je popis a vyzkum integrace a inkluze déti s SMA Tato problematika je velmi
podrobné probrana v teoretickém tuvodu veetné tzv. rané péce.

Uvadi zéakladni definice kvality Zivota a pravni ramec pé&e o déti a t&lesn& postizeni v CR.
Dale se zabyva psychosocialnimi postoji k t€lesnému postizeni. Obsirn€ probird problematiku
rehabilitace, pomicek, etické aspekty a problematiku alternativni mediciny.

V dalsi kapitole tivodu se zabyva biologickym podkladem SMA. V molekularn€ genetickych
a medicinskych aspektech choroby pon¢kud tape a n€ktera tvrzni jsou sporna zvlasté v otazce
potencialnich terapeutickych smért. To ji lze samozfejmé odpustit- nejde o dizertaci

zaméfenou na molekularni biologii a autorka neni biolog ¢i 1ékaf.

Vyzkumnou metodikou je dotaznikové Setfeni pomoci dotazniku PedsQL 3,0-

neuromuskularni modul, ktery byl lingvisticky validovan pro ¢esky jazyk.

Statistické zpracovani potvrdilo hypotézu o vyrazné shodé mezi odpoveéd'mi déti a rodicu
ohledn¢ télesnych potizi ditéte. Rozdil byl v otazce ohledné planovani dovolené a odpo¢inku

rodiny.

Dale podrobné prezentovany 3 piipadove studie, na kterych ilustruje inkluzi nemocnych déti a

fungovani rodiny.

V diskusi poukazuje na nedostatek centralizace péfe a pomucek. Dale konstatuje, ze

ptispévky na péci nedosahuji ani polovinu nakladt. Neuvadi v8ak, o co svoje tvrzeni opira ani




necituje relevantni zdroj. To stejné plati o tvrzeni, Ze se mnoho rodin rozvedlo a otec spachal
siucidium?

Otevira také otazku terminalni péce a living will, spiSe se ale jedna o situaci u dospélych
pacientu.

Dle autorky neni dostatecn¢ feSena problematika dechové tisn€, intubaci a umélé plicni
ventilace. Soudi na nedostatecné zajisténi domaci ventilace v CR, OCHRIP a nedostatetné
kapacity jednotek intenzivni péce. Prvni a druhé tvrzeni je pravda, tieti ne: zadna relevantni
data neukazuji na nedostatek akutnich 1zek JIP v CR. Snad lze diskutovat o oborové a

teritoridlni nevyvazenosti...

Zavéry prace jsou spravné a autorka pomoci adekvatni metodiky prokazala snizeni
kvality zZivota rodici.
Prace obsahuje celou Fadu udaju, fakti a namétu, které mohou napomoci rodinim

s détmi s SMA ke zlepSeni kvality Zivota a spole¢enské inkluzi.

Rozsah prace je odpovidajici, citace odpovidajici, vétSinou Ceské. Vysledky nebyly dosud

publikovany. Bibliografie obsahuje pouze jednu publikaci autorky v recenzovaném Casopise

Pripominky
Nektera tvrzeni v diskusi by bylo vhodné podlozit citacemi nebo fakty. Nejde vSak o otazky,

které se tykaji jadra dizertacni prace.

PredloZena disertacni prace splituje poZadavky kladené na tento typ praci a doporuduji
ji k obhajobé.

V Brné, dne 7. bfezna 2014 Stanislav Voharika
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Aktualnost FeSeného tématu

Vrozena geneticky podminéna nervosvalova onemocnéni pfedstavuji velmi zdvazny problém,
nejenom medicinsky, ale také socioekonomicky, ve vSech vyspélych zemich moderniho svéta.
Stojime na prahu pfelomového obdobi v mozZnostech terapie té€chto chorob. Aktudlné jiz
probiha fada experimentalnich studii na animalnich modelech i klinickych studii a $ance na
zavedeni novych lé¢ebnych strategii v dohledné budoucnosti jsou redlné. Je nutno nejen
pochopit patofyziologii vzniku téchto chorob, ale také vyhodnotit kvalitu Zivota a specifické
potieby téchto pacientii v béZném Zivoté, coZ kromé feseni jejich kazdodenniho hendikepu,
vytvaii také predpoklad pro spolupraci pacientd, jejich rodi¢t a rodi¢ovskych organizaci
s Iékafi a farmaceutickymi firmami. Tato spoluprace by mohla pomoci vytvofit racionalni
design klinickych studii véetné hodnoticich funkénich skére. Pochopeni kvality Zivota
détskych pacienti se SMA a jejich specifickych potieb tim muze pfispét k prilomu

v moznostech jejich 1é€by. Pokladam proto zvolené téma diserta¢ni prace za vysoce aktudlni.

Stanovené cile a hypotézy

Cile a hypotézy povazuji za adekvatné nastaveny, tak aby mohly zmapovat realnou situaci
v rodinach pacientt z hlediska jejich specifickych problémi a potfeb a srovnat situaci
v populaci pacienti se SMA v Ceské republice a v USA, kde se tomuto problému vénuji

mnohem del$i dobu a maji k dispozici mnohem vyznamné;j$i finanéni a logistické mozZnosti.

Metodika, pouzité metody a postupy

Vybér pacientii i pouzitd metodika pomoci neuromuskularniho modulu PedsQL 3.0, byly
zvoleny vhodné a racionalné. Problémem je samoziejmé malé velikost souboru, coZ oviem u

vzacného onemocnéni typu SMA, je zcela pochopitelné.

Zpracovani ziskanych dat a vysledky

Data jsou zpracovdna pomoci kontingenénich tabulek, grafi a shoda odpovédi pacienti a
jejich rodi¢a je vyhodnocena na hlading statistické vyznamnosti pomoci Mann Whitney testu.

Tento postup pfinasi prehledné srovnéni vniméni kvality Zivota nemocnych déti a jejich rodin.
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Prace s literaturou

Prace s literaturou je na standardni trovni. Citace jsou spravné realizovany v souladu

s Vancouverskou konvenci.

Nové poznatky

Prace pfinasi fadu novych poznatkl, zejména v tom smyslu, jak problematiku chronického

fatalniho onemocnéni vidi rodie a jak je tato specifickd problematika vnimana détskyma

o¢ima.

Zavér

Klady disertaéni prace definuji takto:

Jedna se o 1 souhrnnou praci mapujici uvedenou specifickou problematiku v Ceské
republice.

Formalni zpracovani diserta¢ni prace je na velmi dobré urovni. Jsou jasné definovany
cile studie, ptehledn€ popsdna metodika i vysledky a ma stru¢ny a jasny zavér.

Prace je obohacena 3 velmi zajimavymi ilustrativnimi kazuistikami a
fotodokumentaci.

Velmi dulezitd je osobni dlouholeta praktickd zkuSenost a prace autorky s détmi,
trpicimi riznymi formami SMA v ramci Kolpingovy rodiny Smeéno. Préci Ize urdité
vyuzit pro daldi zkvalitnéni péfe o pacienty vramci této organizace i na
celorepublikové urovni.

Jako dal$i vyznamny klad hodnotim zapojeni do mezinarodni spoluprace, zejména

s organizacemi TREAT NMD a Family SMA.

Nedostatek diserta¢ni prace spatiuji v pouze 1 originalni publikaci autorky (Neurologie pro

praxi 2013). Tato publikace by méla byt uvedena v disertaéni préci in extenso.




Zavéreéné zhodnoceni

Piedlozena disertacni prace Mgr. Heleny Kocové je kvalitni a spliiuje vSechny pozadavky,
kladené¢ na tento typ praci. Prokazuje piedpoklady autorky k samostatné védecké praci.
Doporucuji proto praci k obhajob€. Jako zavére¢nou pozndmku bych uvedl, Ze by bylo jisté

piinosné uvedenou praci vydat knizné.

v Brné dne 12.3.2014

doc. MUDr. Petr Vondracek, t)
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Aktualnost zvoleného tématu

Oponent hodnoti téma dizerta¢ni prace (dale jen — DP) jako vhodné zvolené, a to zejména
z diivodu toho, Ze chronickd, nevylécitelnd onemocnéni — také v pediatrii, nejen v ,,mediciné
dospélych — dnes predstavuji vyznamny nejen medicinsky problém, ale pii dne$nich
»hastavenich® nasi populace, vysoce hodnoticich a zadajicich tzv. autonomii pacienta,
prosazujicich jeho prava, v€. prava rozhodovat o fad¢ aspektli, vazanych na chronickou
nemoc, dale pii postojich dnes$ni populace mj. napt. ve vztahu k eutanazii, potratim apod., a
také vzhledem k situaci, ve které se dnesni rodina jako takova, naléza... atd. - pro toto vse
poklada oponent zvolené téma DP jako velmi vhodné.

Stanovené cile a hypotézy

Autorka si zvolila (str. 71 a 72 DP) za cil prace zpracovat zdravotné socialni problematiku
déti se spindlni svalovou atrofii po strance teoretické, monitorovat jejich kvalitu Zivota
v Ceské republice, zjistit toto jak u rodi&d, tak i u d&ti a porovnat vysledky s daty ziskanymi
(z odborné literatury) z USA. Sledovat uspésnost integrace déti vzhledem k jejich chorobé.
Sledovat za pomoci dotazniku PedsQL 3,0 — neuromuskuldrni model ev. rozdily ve vnimani
kvality zivota u nemocnych déti a jejich rodi¢d. Doplnit toto o rozhovory (kvalitativni
vyzkum) s pacienty a jejich rodi¢i. Autorka pak klade vyzkumné otazky (1.- 7.)a dvé
hypotézy (rodice budou vykazovat nizsi kvalitu Zivota nez jejich déti se spinalni atrofii a ze
mira shody mezi odpovéd’mi rodict a déti bude nizka.

Oponent poklada stanovené cile i hypotézy za adekviatni zvolené tématice.

Metodika

Autorka DP zvolila (str. 73 — 77) jak metodu kvantitativniho (do ¢eStiny pielozeny dotaznik),
tak 1 kvalitativniho vyzkumu (pfipadova studie, rozhovor, pozorovani pi¥imé, sekundarni
analyza dat), coZ oponent poklada za vzhledem k tématu, vhodnou kombinaci metod.

Zpracovani ziskanych dat, vysledky

Autorka na str. 78 - 134 prezentuje své vysledky, a to jak v podobé tabulek, tak i grafi a
slovnim komentarem. Rozdily v odpovédich déti a rodici testovala Pearsonovym chi kvadrat
testem, u kazdé tabulky byla provedena dosazena hladina vyznamnosti dle Mannova-
Whitneyova testu medianu (pod 0,05).

Oponent poklada zvolenou metodiku i jeji prezentaci v DP za vhodnou a adekvitni.

Zavér, doporuceni pro praxi

Zavére¢na Cast DP  je na str. 135 — 146, rozsah podklada oponent za odpovidajici a
dostacujici, autorka rozebira a diskutuje k nalezenym skutecnostem (hodnota QoL u déti je
58.3 a ujejich rodict 52,1 (na p = 0,59), diskutuje organizaéni i legislativni ramec péce o tyto
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déti. Oponent pokladé tuto ¢ast DP za adekvatné zpracovanou jak rozsahem, tak i ze strany
obsahové. Autorka DP splnila stanovené cile prace.

Nové poznatky, dosazené touto dizertacni praci

Jedna se o viibec prvni takovouto praci, zabyvajici s QoL u déti a jejich rodict se spinalni
svalovou atrofii. Autorka podrobn¢ analyzovala jednotlivé parametry, sledované v dotaznicich
pro QoL u neuromuskularniho onemocnéni, a poprvé se tak v nasi odborné literatufe mohou
takovato data publikovat a nasledn€ pak s nimi pracovat. Autorka nalezla rozdil v hodnoceni
QoL u déti a jejich rodi¢d, coz v DP autorka diskutuje. Také analyzuje a diskutuje rozdily a
podava ze své strany jejich zdiivodnéni - mezi tymz vyzkumem, provedenym v USA a jejim,
provedenym v CR.

Oponent hodnoti tuto DP z hlediska zkoumani QoL u téchto pacienti a jejich rodici
jako velmi pFrinosnou.

Pripominky, dotazy

e Autorka uvadi (str. 135), Ze s timto onemocnénim Zije v CR cca 170 déti. Na str. 73
uvadi (2.odstavec shora), jak byl distribuovan dotaznik v ramci jejitho vyzkumu pro
déti a pro rodice. Neni vSak uvedeno, KOLIK dotaznikii bylo celkem rozdano a kolik
procent z po¢tu rozdanych je onéch 35, které autorka pak déle ve své DP analyzuje.
Informace o tom, kolik dotazniki se nevrati nazpét, je pokladana v literatute, tykajici
se metod védecké prace jako dosti vyznamny tdaj (Hendl J., Disman M. a dalsi...) !

e Autorka na str. 73 uvadi, Ze na dotaznik odpovidal ,,...jeden z rodicu...* KTERY ?
(jaké bylo zastoupeni matek, a jaké otct, ev. jaké bylo spektrum dalsich osob?). Toto
taktéz poklada oponent za vyznamny udaj (postoje matek a otc v ramci sledované
QoL se mohou lisit...!).

Jsou to jen zdanliveé ,,drobné* chyby, ale bohuzel snizuji kvalitu jinak celkové velmi dobré
DP.....

Oponent doporucuje piedlozenou dizertacni praci k obhajobé¢
a po uspésné obhajobé a v souladu s platnou legislativou CR

DOPORUCUJE

udéleni Mgr. Helené Kocové
védeckou hodnost Ph.D.

V Trnaveé dne 18.2.2014

podpis oponenta disertacni prace

prof. MUDr. Jaroslav Slany, CSc.

Fakulta zdravotnictva a socialnej prace
Trnavska univerzita v Trnave
Univerzitné nam. 1

918 43 Trnava
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