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Abstrakt

Spindlni muskularni atrofie (SMA) je dédiéné podminéné onemocnéni charakteristické
progresivni ztratou o-motoneurontl pfednich miSnich rohd, jejimz nasledkem dochazi
k atrofizaci svali. Diky tomu se déti jiz v brzkém veéku stavaji invalidnimi a zavislymi na
pomoci a pé¢i druhych osob. Jednd se o relativné vzicné onemocnéni, jehoz prevalence je
1:6000 déti. Spindlni svalova atrofie je rozdélena na 4 typy dle zivaznosti postizeni a dobé
vzniku prvnich ptiznaki. I pfes zna¢ny mnohalety vyzkum se dosud nepodaftilo najit 1€k, ktery
by dokazal tuto nemoc vylécit. Do dnesni doby existuji pouze metody zpomalujici progresi.

Diplomova prace s ndzvem Problematika oSetifovatelské péce o dité se Spinalni muskularni
atrofii je rozdélena na 2 Casti. Prvni ¢ast je teoretickd a zabyva se historii, projevy a klasifikaci
SMA, diagnostikou, 1é€bou, rehabilitaci, vyzivou, oSetfovatelskou péci, vzdélavanim, dopadem
SMA na rodinu a moznostmi socidlniho zabezpeceni téchto rodin. Z teoretickych poznatk
jsme vychazeli pii realizaci vyzkumného Setfeni, jez tvoii druhou ¢ast diplomové prace.
Empirickou ¢ast tvoti 2 hlavni cile a to: Zjistit zasady oSetfovani ditéte se spinalni muskularni
atrofii a Zjistit dopad diagndzy spindlni muskularni atrofie na zivot ditéte a jeho rodiny

Vyzkumné Setfeni dale obsahovalo 4 vyzkumné otdzky a to: Jaké jsou zisady osetiovani
ditéte se spindlni muskularni atrofii?, Jaké jsou nejCastéjsi problémy piti péci o dit€ se spindlni
muskuldrni atrofii?, Jsou rodie dostatecné¢ edukovani o problematice ditéte se spinalni
muskularni atrofii?, Jaky dopad ma pfftomnost dit€te se spindlni muskularni atrofii na jeho
rodinu?

Pfi realizaci empirické ¢asti bylo pouzito kvalitativniho vyzkumného Setfeni. K ziskavani
dat bylo vyuzito 2 kvalitativnich metod, polostrukturovaného rozhovoru a zucastnéného
skryt¢ho pozorovani. Rozhovory byly vedeny se 3 vyzkumnymi soubory, s 11 vSeobecnymi
sestrami z Nemocnice Ceské Budé&jovice a Fakultni nemocnice Motol, se 7 matkami déti se
SMA I. a IL typu na letnim tdbofe pro déti se SMA a s 5 osobnimi asistenty. Vybér vSech
respondentt byl zZimérny. VSechny rozhovory byly nahravany na diktafon a nasledné doslovné
pfepsany v programu Microsoft Office Word 2007. Pozorovani bylo zaznamendno do
pozorovaciho archu a nasledné pfepsano v programu Microsoft Office Word 2007. Vyzkumné

Setfeni probihalo na zdklad¢ dobrovoIného souhlasu vSech respondentt.



Z vyzkumného Setfeni vyplynulo, Ze dit¢ se SMA vyzaduje komplexni oSetiovatelskou péci
zaji8t'ujici zakladni lidské potieby, tedy hygienu, stravovani, vyprazdnovani a oblékani. Zda
déti potiebuji pti sebepéci dopomoc nebo zda jsou na pé€i druhé osoby pln¢ zivislé, zilezi na
typu SMA a individualitaich jednotlivych pripadi. V disledku progrese se déti stavaji stale vice
zavislé na pé€i druhé osoby a pocet intervenci a odbornych vykonl stoupd. U déti dochazi
k ochabovani svalstva v8ech ¢asti t€la. Postupné dochazi k vymizeni schopnosti chodit i sedét
a omezeni ¢i znemoznéni hybnosti hornich koncetin. Ochabnuti se tyka téZ dychaciho svalstva.
Ob¢ matky déti se SMA 1. typu uvedly, Ze ma jejich dit¢ zavedenu tracheostomii a je pIné
zavislé na umélé plicni ventilaci. Jako prevenci ochabovani dychaciho svalstva provadéji
vSechny matky dechovou rehabilitaci. Jako prevenci aspirace slin provadéji obé matky déti se
SMA |. typu odsadvani zdutiny ustni, nosu a dolnich cest dychacich pifes tracheostomii.
Nasledkem ochabovani pohybového svalstva a upoutdni dit€te na invalidni vozik nebo lizko
dochazi u déti k riznym deformitadm skeletu. Deformity patefe vedou k vadnému drzeni téla,
v jehoz disledku dochéazi k utlaku vnitfnich organi, jako jsou plice nebo stfeva, zpusobujici
zdvazné komplikace. Ke zmirnéni a prevenci deformit je vhodné provadét u déti pravidelnou
rehabilitaci, jez dle Setfeni provadeji se svymi détmi vS§echny matky. U sedicich 1 lezicich déti
je nutné pravidelné polohovani k prevenci vzniku dekubitli. Dale je nutné pamatovat na
ochabovani zvykacich a polykacich svalii a tudiz problematickou vyzivu ditéte. Ob¢ matky déti
se SMA L. typu uvedly, z2 ma jejich dité¢ zaveden PEG. V dusledku ochabnuti navic u jejich
déti dochazi k hromadéni slin v dutiné Ustni a samovolnému vytékani slin usty. Z tohoto
divodu matky pravidelné provadéji odsavania hygienu okoli ust.

Déle bylo zjiSténo, Ze nejCastéjSimi problémy u déti se SMA I. typu jsou dle rozhovort
s matkami obavy zrizika zastavy dychani a vypadavani tracheostomie a vyfizovani zalezitosti
ohledné¢ péce jako je velké mnozstvi jednordzovych pomicek a HOME CARE tykajici se
domaci plicni ventilaci a financovani vSeobecnych sester. Dle matek déti se SMA II. typu jsou
to pak psychicka a fyzicka naro¢nost, riziko vzniku komplikacia deformit skeletu. Sestry jako
nejcastej$i problém uvedly respiracni obtize.

Z vyzkumu dale vyplynulo, Ze vramci edukace o problematice SMA byly edukovany
vSechny matky a to pfi sdéleni diagnézy u jejich dité¢te. Ne vSechny matky povazovaly

informace za dostate¢né. Ziskané informace byly ve vSech ptipadech zikladni a vyzadovaly



doplnéni zjinych zdroji. Sestry matky informovaly pouze v rozsahu oSetfovatelské péce.
U oblasti socidlni problematiky odkazovaly na socialni pracovnici nebo internetové zdroje.
V oblasti informovanosti sester o sdruZeni pro rodife s ditétem se SMA sestry prokazaly
nedostatec¢nou znalost. Pokud byly sd¢leny organizace, jednalo se o v§eobecné organizace pro
jedince s postizenim.

Jako posledni, na co jsme se ve vyzkumu zaméfili, byl dopad ptitomnosti ditéte se SMA na
rodinu. V prvni fadé matky odpovidaly, Ze jejich zZivot ovlivnilo uz sdé¢leni diagnozy, po které
nasledovalo dlouhé obdobi smifovani. U jednoho otce nedoslo ke smifeni dodnes. Dopad méla
také na Zivot sourozenctl ditéte se SMA, nebot” se od nich dale vyzadovala vétSi samostatnost
a pomoc rodi¢tim. Jedna matka svého syna dokonce do péce o jeho bratra se SMA aktivné
zapojuje. Péce o dit¢ se SMA je taktéz finanéné naro¢na. VSechny matky krom¢ RSMAIIS,
kterd nemlze pro nizky vek ditéte situaci posoudit, povazuji péci o dit€¢ se SMA za znacné
finanén¢ naro¢nou. Nekteré matky uvadéji, ze bez pomoci nadaci, sbirek a ptispévki by o své
dit¢ nemohly adekvatn¢ pecovat.

Tato diplomova prace ma pomoci sestram a vefejnosti ziskat povédomi o problematice
onemocneéni Spindlni svalova atrofie. Poukazyuje na vSechny aspekty péce o takto nemocné dit¢,
s kterymi se denné potykaji jejich rodice. Péce o dit€¢ se SMA je pro jeho pecovatele velice
naro¢na a vyzaduje znacné omezeni pro celou rodinu.

Informace, jez byly vpribéhu vyzkumu zji§tény, byly prezentoviny na semindfi pro

vieobecné sestry v Nemocnici Ceské Budéjovice v lednu 2015.
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Abstract

Spinal muscular atrophy (SMA) is a hereditary disease characterized by progressive loss of
a-motoneurons of the spinal front corners, the consequence of which atrofizaci of muscles
occurs. As a result, children become disabled and infirm dependent on the help and care of
others at anearly age. This is a relatively rare disease, the prevalence is about 1: 6,000 children.
Spinal muscular atrophy is divided into 4 types according to its severity and time of onset of
symptoms. Despite significant longtime research, it has failed to find a drug that could cure
this disease so far. To the present date, there are only methods that slow the progression.

The thesis titled The issue of nursing care for a child with spinal muscular atrophy is divided
into 2 parts. The first part is theoretical and deals with history, symptoms and SMA
classification, diagnosis, treatment, rehabilitation, nutrition, nursing, education, SMA impact on
family and social security capabilities of these families. During the implementation of the
research, which forms the second part of the thesis, we based on this theoretical background.
The empirical part consists of two main objectives, namely: Learn the principles of treating
a child with spinal muscular atrophy and determine the impact of the diagnosis of spinal
muscular atrophy on the lives of children and their families.

The survey also contained 4 research questions, namely: What are the principles of treating
a child with spinal muscular atrophy ? What are the most common problems in the care of
a child with spinal muscular atrophy ? Are parents adequately educated on the issue of child
with spinal muscular atrophy ? What impact has the presence of a child with spinal muscular
atrophy in his family?

Qualitative research was used in the implementation of the empirical part . Two qualitative
methods were used to collect the data, a semi-structured interview and a hidden observation of
the participant . Interviews were conducted with 3 research files, with 11 general nurses from
the Ceské Budejovice Hospital and University Hospital Motol, 7 mothers of children with
I 'and 11. type SMA of a summer camp for children with SMA and with 5 personal assistants.
The selection of all respondents was deliberate. All interviews were recorded and subsequently
transcribed verbatim in Microsoft Office Word 2007. Observations were recorded on an
observation sheet and subsequently transcribed in Microsoft Office Word 2007. The research

was based on the voluntary consent of all respondents.



The research showed that children with SMA require comprehensive nursing care to ensure
basic human needs, therefore, hygiene, eating, dressing and emptying. Whether the kids need
Assistance when taking self-care or whether they are totally dependent on the care of another
person, depends on the type of SMA and individualities of each case. As a result of
progression, children become increasingly dependent on other people and the number of
interventions and professional performance increases. It leads to weakening of the muscles of
the body of children. Gradually it leads to the disappearance of the ability to walk and sit and
reduction or discontinuation of movement of the upper limbs. Weakness also applies to the
respiratory muscles. Both mothers of children with SMA type | have stated that their child has
a tracheostomy in place and is completely dependent on artificial ventilation. To prevent
weakening of the respiratory muscles both mothers perform respiratory rehabilitation. To
prevent the aspiration of saliva both mothers of children with SMA type | perform the
extraction from the oral cavity, the nose and the lower airways through the tracheostomy. As
a result of locomotor muscle weakening and the fact that a child is confined to a wheelchair or
bed, various deformities of the skeleton occur. Spinal deformity leads to poor posture, which
results in the oppression of internal organs such as the lungs or intestines, causing serious
complications. To alleviate and prevent deformities, regular rehabilitation of children should be
done which, according to an investigation, all mothers carry out with their children. Seated and
lying children need regular positioning to prevent pressure sores. It is also necessary to
remember the slackening of chewing and swallowing muscles and therefore problematic child
maintenance. Both mothers of children with SMA type | have stated that their child has
introduced PEG. In addition, due to weakness an accumulation of saliva in the mouth and
spontaneous leakage of saliva out of mouth occurs. For this reason, mothers regularly carry out
the extraction and hygiene around the mouth.

It was also found that the most common problems with children with SMA type | are,
according to interviews with mothers, the concern about the risk of apnea, dropping the
tracheostomy and dealing with matters concerning the care, such as a large amount of
disposable devices and HOME CARE on home ventilation and funding of general nurses.

According to the mothers of children with SMA 11. Type, the most common problems are then



mental and physical demands, the risk of complications and skeletal deformities. Nurses have
reported respiratory problems as the most common problem.

The research also showed that in the context of education on the issue of SMA all mothers
were educated when being told the diagnosis of their child. Not all mothers regarded such
information as sufficient. In all cases the information obtained were basic and required
supplementing from other sources. Nurses informed mothers only to the extent of nursing care.
In the area of social issues they referred to the social worker or Internet resources. Inthe area of
awareness of the existence of the association for parents of a child with SMA nurses have
shown a lack of knowledge. If any organizations were named, they were the general
organizations for individuals with disabilities.

The last thing we focused our research on was the impact of the presence of a child with
SMA on the family. Mothers stated that their lives were affected for the first time when
learning the diagnosis of the child, followed by a long period of reconciliation. One father has
not reconciled with the fact until today. There was the impact on the lives of siblings of
a child with SMA too, because of their demand of greater autonomy and assistance to parents.
One mother even actively involved her son in the care of his brother with SMA. Caring for
a child with SMA is also expensive. All except RSMAII5 mothers who can not assess the
situation because of the low age of her child consider childcare SMA as very expensive. Some
mothers say that they would not be able to care adequately about their child without the help of
foundations, collections and contributions.

This thesis should help nurses and the public to gain awareness of the disease of Spinal
Muscular Atrophy. It refers to all aspects of care of such a sick child, with which their parents
daily struggle. Caring for a child with SMA is very difficult for their caregivers and requires
considerable restrictions for the whole family.

Information observed during the research were presented at a seminar for nurses in the Ceské

Budejovice Hospital in January 2015.
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disability
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Seznam pouzitych zkratek

SMA  Spinal muscular atrophy (spinaIni svalova- muskularni atrofie)
UPV  Umg¢la plicni ventilace

PEEP  Positive end-expiratory pressure

CPAP  Continuous positive airway pressure

NIV Neinvazivni plicni ventilaci

BiIPAP Bilevel positive airway pressure

PEG  Perkutanni endoskopické gastrostomie

PEJ Perkutanni endoskopicka jejunostomie

TP 1. stupent mimofadnych vyhod u zdravotné znevyhodnénych
ZTP 2. stupent mimofadnych vyhod u zdravotné znevyhodnénych
ZTP/P 3. stupent mimofadnych vyhod u zdravotné znevyhodnénych
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Uvod

Spindlni svalova atrofie predstavuje velice zadvazné neuromuskularni onemocnéni, které déti
invalidizuje jiz vraném véku. Do dneSniho dne bohuzel neexistuje lécba, kterd by toto
onemocnéni vylécila nebo alespon prokazatelné¢ zpomalila. Védci po celém sveéte stale hledaji
moznosti 1éCby, existuyje mnozstvi vyzkumi, u zadného z nich vSak zatim neni efektivni
vysledek.

Pti vybéru mé diplomové prace, jez je nazvana Problematika oSetfovatelské péce o dité se
Spindlni svalovou atrofie, jsem vychdzela z mé bakalafské prace, kterd se zabyvala détmi
S Downovym syndromem. ProtoZe mé toto specifické onemocnéni velice zaujalo, rozhodla
jsem se rozSitit si své védomosti v oblasti zdravotniho znevyhodnéni déti o dalsi, velice
specifické onemocnéni. Téma mé zaujalo natolik, Ze jsem se vramci vyzkumu rozhodla
absolvovat tdbor pro déti se Spindlni svalovou atrofii II. typu jako osobni asistent. Tato
ZkuSenost pro mé byla velikym ptinosem. Na vlastni kiizi jsem si vyzkousela, co péce o takto
nemocné dit¢ zahrnuje. Stravila jsem péci o dité¢ se SMA II. typu tyden a mohu s uptimnosti
sdélit, ze to bylo velice naro¢né.

Protoze jde o onemocnéni, jeZ zahrnuje Siroké spektrum oblasti, snazili jsme se pro tuto
praci vybrat to, co nejvice nastini oSetfovatelskou problematiku. Zdmérem prace je sezndmeni
zdravotnického personalu i vefejnosti s problematikou péce o dité se Spinalni svalovou atrofii,
nebot’” se jednd o onemocnéni vzicné, o kterém je vSeobecné nizké povédomi. Dale
poukazujeme na naro¢nost péce o dité se zdravotnim znevyhodnénim.

Diplomova prace je rozdélena na 2 samostatné ¢asti, teoretickou a vyzkumnou. Teoreticka
cast se zaméfuje na teoretické poznatky v oblasti Spinalni svalové atrofie, jejim historickym
vyvojem, charakteristikou onemocnéni a jeho jednotlivych typl, zpusoby diagnostiky,
moznosti 1éCby, rehabilitace, vyziva, oSetfovatelskd péce, vzdélavani, moznosti socidlniho
zabezpeceni a sit’ socidlnich sluzeb. Vyzkumna ¢ést byla realizovana na letnim tdbofe pro déti
se SMA, v Nemocnici Ceské Budéjovice, ve Fakultni nemocnici Motol a v domacnosti rodict

s détmi se SMA. Vyzkum byl zpracovan jako kvalitativni vyzkumné Setfeni.
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1 SOUCASNY STAV

Spinalni muskularni atrofie (SMA) je dédicn€ podminéné onemocnéni. Je charakteristické
progresivni ztratou o-motoneurond piednich miSnich rohti, jejimz nasledkem dochazi
k atrofizaci svali. K zachytu onemocnéni dochizi vdétském veku, nejcastéji mezi
2. a 12. rokem. Vyskyt tohoto typu onemocnéni je priblizné 1: 6000 déti.

Spinalni muskuldrni atrofie je onemocnéni, které nelze vylécit. Existuji moznosti, jak prib&h
onemocnéni zpomalit, 1 pfes to vSak dochazi k vyrazné progresi. OSetiovatelska péce tak

vychazi z aktudlniho zdravotniho stavu ditéte.

1.1 Historie
Etiopatogeneze nervosvalovych poruch, jejichz ptic¢inou jsou genetické defekty, byla do 80.

let 20. stoleti takika neznama. V t¢ dobé dochazi k postupné identifikaci jednotlivych gent
zodpovédnych za degeneraci motoneuront, periferniho nervstva a svalstva na zakladé mutace
téchto genti a nasledné jejich abnormalni exprese (1).

Jak jiz bylo feceno, spindlni muskularni atrofie je geneticky podminéné, vrozené
onemocnéni. Jeji piivod se naléza v mise a vede k atrofizaci svalu. Tuto neurologickou poruchu
na konci 19. stoleti poprvé popsali, nezavisle na sob¢, dva patologové a neurologové. Byl jim
Guido Werdnig z Rakouska v letech 1890-91, ktery ji oznacil jako Svalovou dystrofii mi§niho
pivodu. Druhy z nich byl Johann Hoffmann z Némecka vroce 1892, ktery pro ni pouzil
oznaceni tzv. ,, Spinale muskelatrofie ,,. Oba také navic odhalili familiarni vyskyt této nemoci
skuteCnosti pouze stfedné¢ zdvazna. Prvni popis t€Zké kojenecké formy provedl roku 1899
Sylvestre. Ke stejnému zisténi dosel roku 1903 také Beevor. Mirnd formu SMA, pii které je
pacient schopny se udrzet ve stoji a chiize, byla poprvé popsana az po roce 1950 Wohlfartem,

Fezem a Eliassonem. Podrobngj$ipopis pak provedl Kugelberga Welander (2, 3).

1.2  Charakteristika spindlni muskuldrni atrofie
Spinalni muskularni atrofie (dale SMA) predstavuje klinicky heterogenni skupinu chorob

vazanych na dlouhém raménku 5. chromozomu. Pro SMA je charakteristicka progresivni ztrata

14



alfa- motoneuronti ptednich rohti mi$nich, nez‘idka také motorickych jader hlavovych nervu.
Nasledkem téchto zmén dochdzi ke svalové hypotonii a atrofii. SMA je po Duchennové
svalové dystrofii druhé nejcastéj$i nervosvalové onemocnéni a zarovenn po cystické fibroze
druhd nejcastéjsi fatdlni autosomalni recesivni porucha, jejiz pocatek mize byt diagnostikovan
jiz v détském veku (4, 5, 6, 7).

Incidence tohoto onemocnéni se odhaduje na 1:6000 — 1:10000 zivé narozenych déti. Nosicem
tohoto zmutovaného genu je ptiblizn€ kazdy 40. ¢lov€k z celé populace. U nosicii tohoto genu
se SMA neprojevi, protoze je k jejimu vzniku nutna pfitomnost dvou chybnych gend. Dité,
u kterého byla diagnostikovana SMA, ziskalo 2 abnormalni kopie genu od svych rodict,
nosici. Riziko, ze dité tyto geny zdédi od svych rodict, je 14, tedy 25 % na jedno t€hotenstvi
(7).

V 96 % piipadech je SMA zplisobena homozygotni deleci SMN1 (Survival motor neuron 1)
genu, 7. exonu. To ma za nasledek deficit genového produktu, znami téz jako SMN protein,
ktery je pro preziti motorickych neuronii pfednich rohtt miSnich nepostradatelny. Ve
zbyvajicich 4% piipadt dochazi k mutaci na jedné a k deleci na druhé alele SMN1 genu. V této
chromozomalni oblasti 5q13 se také nalézi jedna nebo 1 vice kopii SMN2 genu. Rozdil mezi
geny SMN1 a SMN2 je lokalizovan v jejich kodujici oblasti jednou nukleotidovou odli§nosti.
Diky t¢mto zménam je vSak pfiblizné 80% pre-mRNA SMN2 genu pii vzniku mRNA s deleci
na 7. exonu zkraceno. Pfi translaci této mRNA dochazi ke vzniku velice nestabilniho a rychle

degradujiciho zkracené¢ho proteinu SMN2 (1).

1.3 Projevy Spindlni muskularni atrofie

Klinicky prub&éh spindlni muskularni atrofie je velice variabilni a pfedstavuje mnoho
priznaktl. Mezi nejvice charakteristické znaky tohoto onemocnéni patii svalova slabost, ktera se
miize pohybovat od lehké slabosti az po hypotonii. Jednd se o symetrickou, progresivni
svalovou slabost, ktera probihd ve sméru od proximalniho k distdlnimu s pievazujicim
postizenim proximalnich svald, tzn., Ze nohy jsou postizeny vice nez ramena a paze vice nez
hlava. Se svalovou slabosti je spojena svalova atrofie a hypotonie. Dal§im znakem jsou vyrazné
snizené aZ nepiitomné §lachové reflexi. Castym jevem je také fascikulace jazyka a viditelny

ties rukou, nemusi byt vsak ptitomny u vSech typii onemocnéni. Omezena hybnost s sebou nese
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fadu komplikaci. Komplikacemi vyskytujici se u vSech typtit SMA jsou rtzné stupné kontraktur
a patefnich deformit. Nejzavaznéj$imi komplikace SMA jsou plicni infekce a restrikéni plicni
nemoci (9, 10).

Vzhledem ktomu, 7 SMA piedstavuje progresivni chorobu, dochiazi béhem rustu
a vyvoje ke zhorseni celkového stavu ditéte. V pribéhu Zivota se stile vice zvySuje svalova

slabost, zhorsuji se celkové priznaky a urcité funkce vymizi (10).

1.4 Klasifikace Spinalni muskuldrni atrofie
Na zakladé¢ dosazeného veéku a maximalni trovné motorickych funkci se spinalni

muskularni atrofie déli do 4 zakladnich klinickych fenotypii (8).

1.4.1 SMA I. typu (Morbus Werdnig-Hoffmann I., akutni infantilni forma)

Werdnig-Hoffmannova choroba zahrnuje cca 35% z celkového poctu pacientl se SMA.
K nastupu onemocnéni dochazi velice brzy, od narozeni do 6. mésice veku ditéte dle zavaznosti
onemocnéni. Jednd se o nejzavaznéjSi formu charakterizovanou tézkou generalizovanou
svalovou slabosti pfevdzné proximalni lokalizace, jejiz ptiznaky mohou byt patrné jiz
VvV prenatalnim obdobi. Snizené pohyby plodu v pribéhu t€hotenstvi popisuje az 35% matek.
U tézkych pifpadit mize byt u novorozencl pfitomna artrogryp6za v dusledku snizenych
pohybt plodu, vrozené zlomeniny kosti a vrozené srde¢ni vady (8).

Béhem poporodni adaptace se u nékterych déti mizou vyskytovat potize s polykanim
a dychanim v souvislosti se svalovou hypotonii, vétSina déti je vSak po porodu schopna
spontdnniho dychdni a nedochdzi u nich ke ztrat¢ védomi. PIA¢ ditéte je zpravidla napadné
tichy. Dité¢ zaujima typickou polohu ,,zdby*. Jde o polohu, pii které ma dit€¢ dolni koncetiny
v abdukci, pfiCemz ky€elni a kolenni klouby jsou ve flexia vnitfni strana stechen se opird o zem.
Koncetiny prakticky nejsou schopné zvednout nad podlozku. Déti se SMA typu L. nebudou
nikdy schopni se tahem posadit, sedét bez opory, postavit se ani samostatn¢ chodit. Pfi
posazovani maji problém udrzet hlavu, pifepadava jim dopfedu. Na akralnich ¢astech koncetin
nékdy nalézame ortopedické deformity rizného stupné. Ty vétSinou souviseji s artrogrypdézou

spjatou se SMA. Postupna slabost obli¢ejovych svalii vede k problémiim se sanim a krmenim.
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Piijimani potravy je stale vice nekoordinované, davivy reflex oslabuje a stoupa riziko aspirace
a respira¢niho selhani. Do 1 roka Zivota nejsou déti zpravidla schopni samostatného piijimani
potravy a je zde nutné zavedeni sondy pfimo do Zaludku. Casto se u déti setkavame
s fascikulaci jazyka. Slabost trupu a koncetin se §ifi do mezizebernich svalli a zpusobuje obtize
v dychani. Déti museji pti dychani zapojovat pouze branici, coz postupné vede k paradoxnimu
dychéani a vzniku respiranich komplikaci. Déti se SMA typu L. velice brzy potrebuji ventilacni
podporu. Zde jsou k dispozici moznosti neinvazivni respiraéni péce, invazivni respiraéni péce
¢ipaliativni péce. Vybér vhodného typu ventilaéni podpory zavisi na individudlnich potfebach
ditéte a volbé rodict (7,9, 11).

V poslednich letech doslo diky védeckému Setieni ke zjiSténi, ze se u ptipadii t¢Zkych forem
SMA L typu vyskytuji srde€ni vady, zejména fibrilace a komorové defekty a pisobeni
autonomniho systému jako vyvolavatele arytmii a nahlé¢ho umrti ditéte (7).

Dé¢lka zivota ditéte se SMA L typu se pohybuje kolem 2-3let, ale vzhledem ke stale se
zvySujicim klinickym poznatkiim a kvalitnéjSim medicinskym postuptiim se déti dozivaji
1 vy$siho veéku. Nejcastéjsi pti¢inou tmrti je respiracni insuficience (9). Ukazka ditéte se SMA

L. typu viz ptiloha 1.

1.4.2 SMA ll.typu (Morbus Werdnig Hoffmann II, chronicka infantilni nebo také

intermedialni forma)

Stiedné t€Zky chronicky typ SMA piedstavuje nejcastéjsi formu SMA, hovoti se az o 45%.
Klinické projevy se objevuji v pribéhu 6. - 18. mésice zivota ditéte jako periferni hypotonicky
syndrom. Svalova slabost se ve vét§iné piipadli projevuje jako symetrickd s vyraznou pfevahou
Vv oblasti pletenct dolnich koncetin. Svalova slabost distalnich svalii je mens$i nez proximalnich
S pozd€jsi dobou nastupu. V nekterych piipadech nejsou distdlni svaly postizeny vibec. Na
konCetinach jsou velice snizené az nevybavné Slachookosticové reflexi. K ziskdvani
pohybovych dovednosti dochazi s vyraznym zpozdénim. Schopnost sedét prichazi ptiblizné ve
12. mésici véku. Casto je zapotiebi détem dopomoci ptiposazovani. Pii spravné poloze jsou jiz
schopné sedét bez opory. Vsechny déti vSak nemusi byt schopné vydrzet takto sedét. Nekdy
jsou naopak schopné samy stat a v nékterych ptipadech udé€laji i par krokt, k samostatné chiizi

vsak u n€kterych z nich nikdy nedojde a jsou odkazany na kocarek a poté na invalidni vozik.
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S ristem ditéte dochazi k regresi jiz dosazenych motorickych dovednosti, dit¢ ztraci schopnost
se vzpiimit, stat i lézt. Nékdy dochazi k progresi pomalu v rozmezi let nebo mize postupovat
rychle a tak se jiz v pfedskolnim nebo raném Skolnim véku u déti projevuji svalové kontraktury
a deformity koncetin, pfevazné nohou, tzv. pedes equinovari. Pozdéji se pridava také tézka
kyfoskoli6za. Na Iytkach mohou byt patrné pseudohypertrofie (7, 9).

Polykéani obycejné nedéla détem se SMA II. typu problém, ale mohou se vyskytnout obtize
ptfi zvykani v souvislosti se slabosti zvykacich svali. To mlize zpisobovat potize s pifjmem
potravy a déti mizou trpét malnutrici (7, 9).

Intelekt déti tohoto typu stejné jako i u ostatnich typid neni naruSen. Déti maji mnohdy
vyborny prospéch a jsou vynalézavé v nalézani nahradnich zpisobd, jak dospét k Cinnosti i pies
svalovou slabost. V hornich koncetinadch po dlouhou dobu pietrvava dostate¢nd sila k tomu,
aby byly schopné ovladat elektricky invalidni vozik, jezZ mohou pouzivat détiod 4 let. MoZnost
relativné samostatného pohybu je pro déti z hlediska psychiky velice pfinosna (7, 9).

V souvislosti se zhorSujici se skolidzou se vyrazné¢ zvysuje progrese nemoci a vznik plicnich
komplikaci Dé&ti jsou velice ndichylné na vznik plicnich infektt. Nutnost vyuzivani ventilani
podpory Vv pozdéjsim véku je bézna. Pri¢inou smrti je stejné jako u SMA I. typu respira¢ni
insuficience. Pacienti se SMA typu II. se dozivaji 20-50let. Délka zivota je podminéna
pritomnosti plicnich komplikaci a poskytované trvalé kvalitni zdravotni 1 psychosocialni péce

(7, 9). Ukézka ditéte se SMA II. typu viz ptiloha 2.

1.4.3 MA Il typu (Morbus Kugelberg-Welander, juvenilni forma nebo také lehka

klinickd forma)

Juvenilni formu SMA tvoifi 8% vSech typ SMA se zvySenym vyskytem u chlapci
z dodnes nejasnych pric¢in. Prvni obtiZze se nejcastéji projevuji do 3. roku veéku, ale nékdy se
setkame 1 s piipady, kdy pocatek problému pacienti projevovali az ve Skolnim nebo dorostovém
véku. Klicovymi ptiznaky pocatku onemocnéni jsou obtize pii chiizi v souvislosti se svalovou
slabosti a atrofizaci proximalnich svali dolnich koncetin a vyskyt pseudohypertrofie lytek.
Rozvoj motorickych funkci probihd ve vétSiné piipadit zcela normalné., coz zahrnuje
1 schopnost chlize. Je jich dosahovano v pfiméfeném veéku nebo s mirnym zpozdénim.

Zpocatku jsou déti schopné béhat 1 skdkat. Problémy nastavaji pti chtizi po schodech, do kopce
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a postupné také pii vstavani z nizkého nabytku nebo ze zemé. Pii vstavani ze zem¢e si déti Casto
poméahaji tzv. Gowerovym manévrem. Pfi chizi je patrnd nedostate¢nad rovnovaha, kolébava
chiize, zvySena bederni lorddza a hyperextenze kolen. V pozdé€jsim obdobi mohou byt pfitomny
dysfagie a dysartrie, neni to vSak u tohoto typu bézné. Stejné jako u jinych forem i zde dochazi
k progresi, svalova slabost se zhorSuje pfedev§im proximalng, nasledné i distalné. Progrese je
symetricka s velmi pomalym priubéhem. Svaly trupu ochabuji a v obdobi kolem 20. - 40. roku
Zivota se pacienti stavaji imobilnimi, 1 kdyZ k imobilizaci mize dojit jiz v détstvi nebo
dospivani. Obtize pti polykdni nebo s dychanim jsou u pacientl tohoto typu méné Casté¢ nez
u pacienti se SMA typu IL, stdle se vSak mohou vyskytovat. Vzhledem k tomu, Zze maji
pacienti se SMA typu III. dlouhodob¢ zachovanou schopnost chiize, skoli6za ani osteopordza
neni tak vyrazna jako u pfedchozich typl. Délka Zivota t€chto jedincli odpovida délce Zivota

bézné populace (7, 9).

1.4.4 SMA IV. typu (adultni forma)

Prvni mirné az stfedné zavazné priznaky SMA se u adultni formy objevuji kolem 20. — 30.
dekady. Ze vSech typl se tato forma vyskytuje nejméné. Ptiznaky jsou podobné jako u SMA
. typu. Svalova slabost je vSak pouze mirnd a pacient nema problémy s polykanim nebo
dychanim. Schopnost chlize je zachoviana po celou dobu zivota. Délka zivota odpovida
normalu. Dle predilekce obtizi lze tuto formu dale rozliSit na Distalni spinalni svalovou atrofii,
kdy dochazi k symetrické svalové slabosti hornich ¢i dolnich konc¢etin a Segmentalni spinaIni

atrofii s asymetrickou proximalni ¢idistalni svalovou slabosti (7, 9).

1.45 Bulbospinalni muskularni atrofie (Kennedyho nemoc)

Jde o velmi vzacny typ SMA, autosomalné recesivni poruchu vazanou na X chromozom,
k jehoZ rozvoji dochazi pouze u muzského pohlavi. Zeny jsou nosickami tohoto onemocnéni
s asymptomatickym pribéhem, vyskytuji se vSak iptipady, kdy byla prokdzana mirna slabost
a neurogenni zmény patrné v EMG obraze. U kazdého syna, ktery se narodi matce nosicce,
existuje 50% riziko, ze ziska toto onemocnéni a u kazdé dcery 50% riziko, Ze se stane

prenaseckou tohoto genu. K projevu prvnich piiznakd dochazi v obdobi mezi 30. — 50. rokem
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zivota. Mezi prvotni ptiznaky fadime ties rukou pii predpazeni, svalové kiece a fascikulace
jazyka a kolem ust. V pokro¢ilém stadiu nemoci mizeme pozorovat fascikulace nejen v oblasti
ust a jazyka, kde je jiz dobfe patrnd i v klidu, pfedev§im vSak pfi mirné kontrakci naptiklad pii
snaze zapiskat, ale dochazi dale k jejimu Sifeni do oblasti obliceje a brady, v mensi mife také
do oblasti konetin a trupu. Jazyk ma charakteristicky svrastély, atroficky vzhled. Svalova
slabost a atrofie zacind u proximdlniho svalstva a postupné progreduje az do oblasti
obli¢ejovych svali. To vede k potizim s polykanim (dysfagie), s feci (nazolalie) a ke vniku
aspiraCnich pneumonii. U nékterych muzi mize také dochdzet ke vzniku androgenového
deficitu projevujici se gynekomastii, dale také atrofii varlat s azoospermii a neplodnosti.
Kennedyho nemoc pfedstavuje pfevazné pomalu programujici chorobu, trvajici léta az
desetileti. Pfedev§im u manualné pracujicich jedincti mize dojit k jejich invalidizaci. Pacienti

se dozivaji normalni délky zivota (13).

1.5 Diagnostika Spinalni muskuldarni atrofie

Diagnostika spindlni svalové atrofie je vzhledem k jeji nizké incidenci velice sloZita,

nicméne, vzhledem k tomu, ze zde dochdzi k relativné rychlé progresi, predev§im u SMA
L. typu, je rychlé stanoveni pifesné diagndzy zasadni (6).
Pti diagnostice SMA 1¢€kati vychazi z né€kolika specifickych testii. V prvni fadé¢ by mél 1ékar
provést dikkladné vySetfeni ditéte a sepsat objektivni nalez. Zéklad tvotfi rodinnd anamnéza,
Z které mize lékat odhalit moZny €1 prokdzany vyskyt neuromuskularnich poruch v rodiné. Pti
objektivnim posuzovani si lékaf v§imd napadného ochabnuti svali, vymizeni Slachovych
reflext a fascikulaci neboli svalovych zaskubtli na jazyku. Pro pfesné stanoveni diagn6ézy SMA
je nezbytné provést genovou analyzu DNA, elektromyografii (EMG) a svalovou biopsii,
poptipade dalsi vySetieni (6, 9).

Mezi nejcastéji vyuzivané vysetiovaci metody u diagnostiky Spinalni svalové atrofie patii
laboratorni vySetieni, konkrétné¢ biochemické vySetieni. Hodnoti se zde svalové enzymy,
myoglobulin a jaterni transaminazy (6). Dalsi vySetfovaci technikou je elektromyografie
(EMG). Mezi zakladni metody patii neurografie a vySetieni jehlovou elektrodou (6). Podrobny
popis jednotlivych vySetfeni a jejich pribéh viz ptiloha 3.
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Treti vySetfovaci technikou je genetické vySetieni Jedna se o klicové vySetfeni pro
diagnostiku SMA, jez rodictm dava takika 100% jistotu, ze jejich dit¢ trpi SMA (9). Mezi
zdkladni genetické vySetfeni fadime muta¢ni analyzu genu SMN1, Duplika¢ni analyza poctu
kopii SMN2 genu, a testovani prenasect (12, 20, 21). Genetické vySetfeni dale rozdélujeme na
Prediagnostické genetické testovani, jez zahrnuje soubor vySetieni u osob dosud
nediagnostikovanych. V prvni fad¢€ jsou to osoby zdravé, bez ptiznakii onemocnéni, dale pak
osoby s pfitomnosti ptiznakt. Dalsi je postdiagnostické genetické testovani k potvrzeni
diagnozy SMA. Mezi dal§i genetické vySetfeni patfi prenatalni diagnostika a Preimplantacni
genetickd diagnostika (PGD). Obé tyto vySetfeni se provadi u rodici s rizikem narozeni ditéte
se SMA. Preimplanta¢ni geneticka diagnostika a metoda umélého oplodnéni umoziye vybér
vhodného materidlu k oplodnéni matky bez rizika mozného narozeni ditéte se SMA (21). Vice
o genetickém vySetfeni viz ptiloha 3.

Mezi vysetieni pohybového aparitu patii svalova biopsie, tedy odbér svalové tkané

k vySetieni (6). Princip a vyuZiti svalové biopsic u onemocnéni SMA viz piiloha 4. K vysetfeni
metabolismu slouzi metabolické vySetieni, pfedev§im vysetfeni masnych kyselin (6). Vice viz
ptiloha 4. Vzhledem ke ziSténi, Ze az 37,3% jedinch se SMA L. a Il. typu byla zisténa
pritomnost zndmek ptetizeni pravé komory, doporucuje se zde provést kardiologické vysetreni
(6). Vice o kardiologickém vysetfeni viz ptiloha 3.
U vSech jedinct se SMA L. a II. se diive ¢i pozdé&ji vyskytuji respiracni problémy. K tomuto
ucelu existuje fada vySetfeni dechovych funkci Mezi zékladni patii spirometrie, ddle méfeni
Forsirovaného expiraénitho objemu za 1 sekundu (FEV1), pomér Usilovné vitalni
kapacity/Forsirovaného expiraéniho objemu za 1 sekundu, frekvenci dychani, dechovy objem
(Vt), minutovy objem (MV) ¢i Maximalni inspiraéni tlak (PI max) (6). Vice o vySetfeni
dechovych funkei viz ptiloha 3.

Mezi posledni zdkladni vySetfeni u déti se SMA patii Celono¢ni spankova polysomnogratie
(CPGS), jez se vyuziva u déti, u kterych jiz doSlo k vyrazné slabosti inspiracnich svalt
a branice, jez se projevuje hypopnoe az apnoe pauzami, pii kterych dochazi k poklesu saturace

pod 90% (6). Princip vySetfeni je popsan viz ptiloha 3.
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1.6 Lécha

Vzhledem k zavaznosti onemocnéni vyzaduji tyto déti mnoho specifickych ukont. Bohuzel,
stale jeSt¢ neexistuje vyhradné zaméfena farmakologickd lécba na toto onemocnéni. O Ilécbé
tedy miizeme hovotit pouze jako o &cbé podpirné. Jejim hlavnim tkolem je zpomalit progresi
mobility a predejit vzniku komplikaci. Podplrna 1éCba zahrnuje komplexni péci
multidisciplindrniho tymu. Tento tym se sklada z détského neurologa, pediatra, fyzioterapeuta,
nutricniho poradce, gastroenteorologa, ortopeda, genetika, plicniho specialisty, kardiologa,
psychologa, logopeda, socidlniho pracovnika a ptipadné dalsim specialistii dle individualnich

potieb ditéte (9, 10).

1.6.1 Farmakologicka terapie

Jak jiz bylo feceno, v soucasné dob¢ neexistuje Zadna kauzalni farmakologicka lécba, ktera
by se konkrétné zamétovala na onemocnéni spinalni muskularni atrofie. Hovofi se vSak
o ur¢itych pozitivnich G¢€incich 1é¢iv ovliviiujici symptomy a progresy tohoto onemocnéni.
Mizeme sem zafadit napiiklad L-karnitin indikovany v pfipadé jeho nedostate¢né hladiny
¢i neuroprotektivni latky na ochranu alfa-motoneuronti pfednich rohii miSnich pted jejich
degeneraci. Mezi neuroprotektiva s mirnym t¢inkem fadime gabapektin a riluzole. Dale se
jako podptrna IléCiva uzivd kreatin na zlepSeni energetického metabolismu ¢i inhibitor
cholinesterazy pyridosterazy. Jisté uCinky zaznamenaly také n€které vitaminy, predevSim
vitaminy skupiny B, C a D ¢idalsi antioxidanty (6, 7, 12).

Zna¢nou nadéji v €cbé SMA u pripadit delece exonu 7 SMN1 je do budoucna zvySeni
SMN?2 proteinu, na jehoz zvySenou produkci maji vyznamné pozitivni vliv inhibitory histon
deacetylazy (HDAC). Patii mezi n¢ napiiklad hydroxyurea, fenylbutyrat ¢i kyselina valproova
(6).

V piipad€ uzivani kyseliny valproové byl prokazan jednoznany vzestup proteinu SMN2.
Tato skuteCnost vedla k zahdjeni mezinarodni studie 1écby kyselinou valproovou
a fenybutyratem, ten vSak neni zatim v Ceské republice k dostani Dlouhodobé uZivani
kyseliny valproové s sebou nese komplikaci v podobé snizovani hladiny karnitinu. Je tedy

vhodné provadét pravidelné testy a véasné zavést substitucni [é¢bu (6, 7, 12).
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1.6.2 Respiracni péce

Vzhledem k tomu, Ze onemocnéni plic a jejich komplikace jsou hlavni pfi¢inou Gmrti
pacientt se SMA L. a II. typu a v nékterych piipadech také SMA III. typu, je nutné této oblasti
vénovat velkou pozornost. Pacienti 1. a II. typu jsou prevazné lezici nebo sedici s nutnosti
opory a jejich schopnost kaslani a odstraiiovani sekretu z dychacich cest je zna¢n¢ snizena.
Dale maji problémy s polykanim a vyskytuje se u nich tzv. ezofagealni reflux, diky kterému
Casto dochazi k aspiraci potravy a k opakovanému vzniku plicnich infektd. V disledku Castych
plicnich infekci dochazi ke zhorSovani svalové slabosti dychacich svall, coz miize dale vést
k atelektaze az kolapsu plic (27).

U nekterych déti, priblizné 50%, se objevuje tzv. nocni hypoventilace s kyslikovou
desaturaci nebo spankové apnoe. Nocni hypoventilace znamena snizenou plicni ventilaci
vpribéhu spanku trvajici de8i dobu, pfi které plice nespliuji pozadavky metabolismu
organismu. Nasledkem toho stoupd parcidlni tlak CO, vkrvi a dochazi k tzv. hyperkapnie.
Spankové apnoe je charakterizovana jako dechovd pauza v pribéhu spanku, kterd je dlouha
10 a vice sekund. Obé tyto poruchy se u ditéte projevuji ztizenym dychanim, pocitem dusnosti,
cyandzou, ¢astym buzenim ¢i nespavosti, miize se objevit nauzea nebo zvraceni. Poloha vleZe
je pacienty Spatné snaSena a proto béhem noci vyzaduji ¢astéj$i polohovani. V pribéhu dne
pak dochazi k rozvoji obtizi vzniklymi chronickou spankovou deprivaci, jako je denni
pospavani, zmény nalad (nervozita, podrazdéni, tzkost, deprese), porucha pozornosti a paméti,
které¢ vedou k celkovému zhorSeni pracovnich nebo Skolnich vysledkd. No¢ni poruchy dychani
Ize také vypozorovat ve zménach dechového objemu a acidobazické rovnovahy, doporucuje se
tedy tyto hodnoty pravidelné¢ kontrolovat. V piipadé téchto obtizi je pak nutnad vcasna
diagnostika a zajisténi podpory dychani za pomoci kyslikové terapie nebo umélé plicni

ventilace (21, 27, 28, 29).

1.6.2.1 Umg¢lé plicni ventilace (UPV)
UPV lze chapat jako uUplnou nebo c¢asteCnou dychaci podporu za pomoci ventilatoru

¢iambuvaku. UPV ma nékolik forem:

23



a) Ventilace pozitivnim pietlakem (positive pressure ventilation — PPV)
Uméla plicni ventilace, ktera je fizena a kontrolovana pomoci tlakovych zmén v dychacich

cestach (30, 31).

b) Ventilace negativnim tlakem
Podstavou je tvorba podtlaku na hrudni a bfi$ni st€énu. Ptikladem ventilace negativnim

pfetlakem jsou tzv. zelezné plice, kterd se vSak jiz dnes nepouziva (30, 31).

c¢) Vysokofrekvencni tryskova ventilace (VFTV)

Jedna se o nizkotlakou ventilaci vyuzivajici frekvence 100-400 cyklli za minutu s pasivnim
expiriem. Zaklad tvofi tryskovy generator proudu. Do trysek tohoto generatoru je pomoci
vysokého tlaku pfivadén plyn. Ten nasledné vystupuje z trysek a méni se v pulzy o nizkém
tlaku, které uskuteciiuyji vyménu plynti. Béhem ventilacniho cyklu je kdykoli mozna spontdnni
ventilace pacienta diky bezventilovému systému ventilatoru. Vyznamnou schopnosti této
ventilace je moznost vyuziti tzv. programovatelné drendze dychacich cest. Zménou poméru
inspira¢ni doby k exspiraéni dojde k pohybu sekretu v dychacich cestach. Pokud snizime dobu
expiria pod 50%, dojde Kk silnému proudéni ve sméru z dychacich cest. Vlivem proudéni se
dostava sekret také z distalnich ¢asti, které jsou jinak nedostupné. Jde o tzv. expulzivni efekt
(30, 31).

Tryskova ventilace ma své nedostatky, zvlast€¢ v problematickém zvlhéovani vzduchu
¢i monitoringu. Problém nastdva i u pasivniho expiria. Pokud dojde ke zvySeni frekvenci,
vznikne na konci expiria nezadouci pietlak, tzv. auto PEEP. V soucasné dobé je tento typ
ventilace indikovan pfedev§im jako kratkodoba uméla plicni ventilace urcena k transportu,

resuscitaci a béhem toalety dolnich cest dychacich s aplikaci programovatelné drenaZe (30, 31).

d) Vysokofrekvencni oscila¢ni ventilace (HFOV)

Zékladem této metody, vyuzivané v souc¢asné dobé hlavné v intenzivni péci

24



u novorozenctl, je vznik oscila¢nich kmitii v dychacim okruhu o nizkém tlaku s kontinudlnim
proudénim za pomoci membrany nebo souboru trysek. Expirium i inspirium je aktivni
a dosahuje frekvence 600-2400 za minutu u novorozenct, u dospélych pak 180-360 za minutu.
Pomoci této nizkotlakové a Setrné ventilace mizeme aplikovat stfedni tlak umoziujici rozeviit
kolabované plicni sklipky a udrzet vzduSnost plic. Diky aktivnimu expiriu miZeme vyloucit

vznik auto PEEP a tidit stiedni tlak na zdklad¢ zlepSeni oxygenace (31).

Dale existuje n€kolik ventila¢nich rezimi UPV:
a) Spontanni ventilace

Spontdnni ventilace znamend, ze u pacienta dochdzi ke spontannimu dychdni. Nadech
vznika vlastnim usilim pacienta a kon¢i v situaci, kdy se inspira¢ni pritok snizi pod nastavenou
hodnotu $pickového pritoku. Radime sem napiiklad rezim tlakové podpory (pressure support),

u kterého je nastavena tlakova podpora na hodnotu nula (29).

b) Podptrna ventilace

Rezimti podpirné ventilace existuje nékolik druhi. Jednou z nich je kontinudlni pozitivni
pretlak (CPAP). Jedna se o oblibenou metodu v neinvazivni plicni ventilaci.
Dale sem fadime objemovou podporu (volume support — VS). Kombinaci fizeného
a podptirného rezimu UPV je tzv. SIMV (synchronised intermittant mandatory ventilation).
Ventilator synchronizované za¢lefiuje do pacientovy spontdnni ventilace fizené vdechy. SIMV
Ize dle typu ventildtoru rozdélit na né€kolik druhtl. Je to napfiklad objemoveé fizend ventilace
s tlakovou podporou nebo tlakové fizena ventilace s tlakovou podporou. Na podobném
principu, tedy kombinaci fizené a spontanni ventilace, pracuje také tzv. BilLevel. BilLevel
vyuziva dvé trovné pretlaku dychacich cest ozna¢enymi jako nizky a vysoky PEEP (positive
end expiratory pressure — pozitivni pretlak na konci exspiria). Pokud dojde k rozdilu tlakové
podpory a nizkym PEEP vétSimu neZ je nastaveny vysoky PEEP a soucasn€ se v této fazi
cyklu pacient nadechne, je timto rozdilem dany nadech podporovan. NoveéjSim rezimem
podpirné ventilace je tzv. Proportional assist ventilation (PAV). Ventilator je zde nastaven tak,

aby podporoval pacienta, aby piekonal rezistenci a elastanci respiratniho systému.
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Zjednodusené lze tici, ze ¢im vétsi Usili pacient vyvine, tim véts$i dodava ventildtor tlak, pritok

a objem (29).

¢) Rizena ventilace

Radime sem objemové Fizenou ventilaci (Volume controled ventilation — VCV), pii které je
nastaveny konstantni pritok dechového objemu v prub&éhu nastavené doby inspiria a frekvence.
K inspiriu dochazi dle nastavené frekvence nebo pii pacientové spontdnnim nadechu (29).

Tlakové fizend ventilace (pressure controled ventilation — PCV) zajiStuje udrZovani
nastavené¢ho tlaku v pribéhu celého nddechu a nastavuje dechovou frekvenci a dobu nadechu
(29).

Posledni popisovanou fizenou ventilaci je tlakové regulovand objemoveé fizend ventilace
(pressure regulated volume controled — PRCV). Na ziklad¢ prvniho, objemové fizeného
testovaciho vdechu, je zjistén tlak, ktery nasledné tvofi tlakovou troven dalsiho vdechu.
Pomoci tohoto rezimu je zajistén nastaveny cilovy minutovy objem, ktery ovliviiuje dechovy

objem, inspiracni cas a frekvence vdechu (29).

UPV mutzeme dale délit na:
a) Neinvazivni plicni ventilaci (NIV)

Neinvazivni plicni ventilaci (NIV) chapeme jako podporu dychani za pomoci takovych
ptistroji, které nejsou zavedeny do téla nemocného ani do néj ptimo nevstupuji. Pro NIV se
pouzivaji nosni, oronazalni nebo celooblicejové masky, jejichz vybér vychazi z tolerance
a preference pacienta. Svlj vliv na vybér ma také typ a tlakové nastaveni daného pftistroje.
V soucasné dob¢ jsou na trhu masky a nostrily mnoha velikosti, dokonce i velmi malych
rozmérl, coz umoziuje vybér idedlni velikosti dle aktudlniho veku a potiebé ditéte. Pii
spankové apnoe se pievazné pouziva tzv. CPAP (Continuous Positive Airway Pressure),
piistroj vyuZivajici kontinudlni pozitivni pfetlak v hornich cestdch dychacich. Pacient je
pomocinosni masky a specialni hadice napojen na ptistroj udrzujici pozitivni pietlak v hornich
cestach dychacich, ¢imz zabrani jejich uzavteni pfi vydechu. Tlak v dychacich cestach zlstava
v pribé¢hu nadechu a vydechu stejny. Problémem je vSak nedostate¢na moznost odpocinku

dychacich svalti (21, 32, 33).
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Diky slabosti respira¢nich svali mohou mit déti se SMA potize s vydechem proti tomuto
relativné vysokému tlaku. V tomto piipadé se preferuje pouziti pfistroje tzv. BiPAP (Bilevel
Positive Airway Pressure) vyuzivajici systém dvoutroviiového pfetlaku v dychacich cestach.
Principem tohoto pfistroje je udrzeni pozitivniho tlaku v dychacich cestach pii nadechu
a pokles tlaku pfi vydechu umoznujici ditéti snazsi vydechnuti. Dal$i pfednosti BiPAP je, Ze
rozpozna normalni dychaci cyklus ditéte a synchronizuje se s nim. Fungyje tedy soucasné. Dale
také za dit¢ dychd vptipad¢ hlubokého spanku, kdy dit€¢ nedycha dostatecné. Stejné jako
u CPAP je pacient k ptistroji napojen pomoci nosni masky a specialni hadice. Soucasti ptistroje
muze byt i zvlhcovaé vzduchu (21).

Pokud pti dechové insuficienci samotny BiPAP nesta¢i, je mozné k masce pomoci ventilu
a spojky pfipojit kyslik. Ten lze Cerpat bud'to zkyslikového koncentratoru nebo bomby
s kyslikem. Kyslikovy koncentrator vychytava vzduch z okoli za pomoci kompresoru. Uvnitf
vzduch prochdzi prachovym a bakteriologickym filtrem a odtud putuje do specidlniho filtru
vytvofené¢ho ze syntetického zeolitu fungujici na principu molekularniho sita, ve kterém
dochazi k zachycovani dusiku a propousténi kysliku. Izolovany kyslik se hromadi v zisobniku,
ze kterého pak dle nastaveného prutoku putuje k pacientovi (21, 33, 34).

U obou téchto metod je dulezité idedlni nastaveni tlaku a pravidelné kontroly stavu ditéte
kazdych pil roku za pomoci polysomnografického monitorovani. U déti je také nutna
pravidelnd kontrola velikosti masky a to pfiblizné¢ kazdych 3 — 6 mésict. NIV je vétSinou
pacienty velice dobfe sndSeno. Komplikaci mize byt unikdni vzduchu kolem masky
s drazdénim spojivek, vznik otlaki pfi pouzivani nevhodnych masek, polykani vzduchu s jeho
hromadénim v zaludku ¢i vysychéani sliznice dychacich cest pti nedostate¢ném zvlhcovani (21).

U déti, u kterych doslo k vyrazné progresi svalové slabosti, je neinvazivni plicni ventilace
indikovdna 1 vpribéhu dne. Je plné preferovdna pied invazivnimi metodami diky jeji
jednoduchosti pti ptripojeni k ventilaénimu systému a predevSim z hlediska zachovani ¢innosti
hornich cest dychacich. V dneSni dob¢ existuji mensi a pfenosné ptistroje s moznosti napajeni
Z automobilu ¢iza pomoci mobilni externi baterie, které détem umoziuji pohyb i mimo domov
a tim zlepSujikvalitu jejich zivota (32, 33).

Vice moZnosti neZ BiPAP zajist'yji mechanické ventilatory, které umoznuji vétsi kontrolu

nad dychanim. Lze je napojit na nosni masku, celoobli¢ejovou masku i tracheostomickou
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kanylu. Mechanické ventildtory lze u déti pouzivat jak v prib&hu noci, tak i1 ve dne. Existuje
nékolik typa ventilator véetné pfenosnych pres rameno nebo na zavéSeni na invalidni vozik.
K ventilatorim jsou k dispozici i mobilni externi baterie (33).

Posledni moznosti neinvazivni plicni ventilace je tzv. saci ventil. Jedna se o maly naustek,
ktery je jako mikrofon umistén pfed obli¢ej ditéte umoziujici mu se nadechnout a to i na
invalidnim voziku. Tento ndustek je propojen s ventilatorem se zasobou vzduchu a to jak pfi

hovoteni tak dychani zaroven (33).

b) Invazivni plicni ventilace

V piipadé, kdy je jiz vduisledku progrese onemocnéni neinvazivni plicni ventilace
nedostatecnd, je nutné uvazovat o zavedeni invazivni plicni ventilace. Zde jiz dochazi
k zavedeni materialu pfimo do dychacich cest a zajiSténi jejich prichodnosti tracheostomickou
intubaci nasotrachedln¢ ¢i orotrachedlné¢ nebo tracheostomickou kanylou s vytvorenim
tzv. tracheostomie. Jedna se o chirurgické zavedeni tracheostomické kanyly za pomoci mal¢ho
fezu voblasti 2. az 3. trachedlniho prstence. Zavedeni tracheostomie vyrazn¢ usnadiiuje
hygienu dychacich cest, zmenSuje mrtvy dechovy prostor a usnadiiuje manipulaci s pacientem

(33, 35).

1.6.2.2 Dechova rehabilitace

U déti s nedostate¢nou schopnosti vykaslavani je tieba s odkaslavanim dopomoci, coz
vyrazn¢ pomahd piedchizet respiraénim infekcim ¢i jejich moZznym komplikacim. Pfi
odkaslavani mizeme ditéti pomoci tzv. asistovanym kaslem a to ruéné ¢ili manudlné nebo
s vyuzitim mechanickych insuflaci/exsuflaci prostiednictvim pfistroje usnadnujici odkaslavani.
Principem tohoto pfistroje je pozvolné proudéni vzduchu pozitivnim tlakem do plic a nahla
zména na negativni tlak, jde tedy o pozvolny nddech s rychlym vydechem. Tento systém
stimuluje prirozeny pribéh kasle, ktery se podobd normalnimu kaSli. Mezi sérii slozené ze
4-5 vdecht se ditéti nechavd obvykle 1-2 minutovd pauza. Manudlni masdZz se provadi
polozenim rukou pecovatele na biisko a branici ditéte a plisobenim jemného tlaku smérem
vzhiru v okamziku, kdy dit¢ kasle. To mu pomahd nadzvednout branici a k siln€¢j§imu vydechu

(27, 33).

28



Pro snadnéj$i odstranéni sekretu se nejcastéji pouzivd hrudni fyzioterapie. Zde dochazi
k uvolnéni sekretu za pomoci vibrace na hrudnik ditéte.

Jednou z moznosti je také relativné draha a pravdépodobné ne vice u¢inna Intrapulmonalni
perkusni ventilace (IPV), kdy se za pomoci pristroje do plic dostava rychle se opakujici malé
mnozstvi zvlhéeného vzduchu s vysokou perkusi, které tfese a uvolnuje sekret. U piistroje lze
nastavit frekvenci 70-400 perkusi za minutu (36).

Podobny u¢inek ma tzv. Vysokofrekvenc¢ni oscilace hrudni stény, které se také oznacuje
jako terapie vestou. Jedna se o zafizeni pracujici na principu jemného tfeseni hrudniku, ¢imz
opét dochazi k uvolnéni sekretu zevniti plic a které se oblékd jako vesta. Opét se jedna
o metodu finanéné nadkladnou a z hlediska efektivity prakticky stejnou jako napiiklad hrudni
fyzioterapie (27, 33, 37).

Pti dechové rehabilitaci také pouzivame drendzni techniky. Drenazni techniky se pouzivaji
k odstranéni nadmérného mnozstvi sekrece broncht. Cilem téchto technik je zmensSit obstrukci
bronchii a snizit odpor v dychacich cestach. To nasledné vede ke zlepSeni ventilace (38).

Mezi nejvice pouzivané metody patii Autogenni drendz, Posturalni drendz, Flutter, Acapella
Choice, Froloviiv dychaci trenazér, Huffing a Mickovani. Popis jednotlivych metod viz ptiloha

4.

1.6.2.3 Odsavani z dychacich cest

Soucasti péce o dychaci cesty je také pravidelné odsavani vykaslan¢ho sekretu za pomoci
odsavacky, aby nedoSlo kjejich spolknuti Odsavani pfedstavuje asistované odstrafiovani
sekretu z dychacich cest. Odsavat mizeme z hornich i dolnich dychacich cest. Odsavani
hornich cest dychacich provadime Usty nebo nosem. K odsdvani dolnich cest dychacich
dochdzi prostrednictvim tracheostomie. Frekvence odsdvani je ddna individudlni potfebou
pacienta. K odsavani je zapotiebi zdroj sani, tedy odsavacka s jejim ptislusenstvim a katétry
spravné velikosti ur¢eny k odsavani. Ptislusenstvi odsavacky zahrnuje saci ldhev, vak do saci
lahve, hadice na odsavani, filtry proti pfesati, bakteridlni filtry, odsavaci spojka spojyjici
odsavaci hadici a katétr na odsavani. Existuji vSak 1 katétry, které 1ze nasadit pfimo na odsavaci
hadici. Odsavaci katétry mohou byt jednorazové, uréeny k pouziti tzv. otevienym zpusobem

odsavani a umoznujici odsavani hornich i1 dolnich dychacich cest, nebo katétry ureny

29



k odsavani tzv. uzavienym odsavacim systémem, ktery je pouzivan k odsavani dolnich cest
dychacich u pacienti napojenych na umeélé plicni ventilaci. Uzaviené odsavaci systémy jsou
umistény mezi endotrachealni kanylou ¢i tracheostomii a ventilaéni okruhem. Vyhodou tohoto
systému je, ze neni nutné pacienta odpojovat od ventilatoru. Tento systém také vyrazné snizuje
riziko vzniku infekce. K vyméné systému dochdzi po 24-94 hodinach (43).

Také se doporucuje monitorovat v prubéhu masaze saturaci dité¢te pomoci pulzniho

oxymetru, abychom se pfesvédcili o jejim u€inku (27).

1.6.3 Ortopedicka lécba

Mezi klasické komplikace u pacientti se SMA zpusobené svalovou slabosti fadime svalové
kontraktury a deformity. Ty jsou spojené se zvySenym rizikem bolesti, osteopor6ézy a zlomenin.
Svalové kontraktury a deformity jsou typické predevsim pro II. typ SMA a v men$im mnozstvi
pro SMA IIIL typu, u kterych svalova slabost pretrvava delsi dobu. Ke svalovym kontrakturdm
dochazi jak vlivem svalové slabosti, tak jejimi dusledky v podobé svalové nerovnovahy,
nedostatecnym pohybem, Spatnym drZzenim téla a polohovanim. Ke svalovym kontrakturdm
dochazi nejcastéji u svali premost’ujici dva a vice kloubil. Prevence a 1écba téchto komplikaci
je dileZitou soucasti péce o déti se SMA. Kontrola kontraktur by méla zacit diive, nez se
vyskytnou. Do péfe o kontraktury a deformity zahrnujeme aktivni cviCeni, polohovani,
protahovani a ortotickou pécis vyuZzitim specialnich ortéz (10).

Ortotické péce udéti se SMA vychazi z individudlni a multioborové spoluprace praktického
Iékate, fyzioterapeuta a specialisty — ortotika. Béhem této spoluprace dojde ke stanoveni
funk¢niho pozadavku na danou ortoptickou pomicku. Velice dtilezita je také diikladna edukace
rodi¢i o rezimu uzivani danych pomticek (42).

Ortézy délime na ortézy hornich koncetin, dolnich koncetin a na trupové ortézy. Ortézy
hornich koncetin jsou zaméfeny na rehabilitaci s cilem udrzet hybnost kloubii a tim zabranit
tomu, aby doSlo ke zkraceni svali v loketnim kloubu, zapésti a ruky. K tomuto ucelu se jako
polohovaci ortézy nejcastéji pouzivaji individudlni termoplastické ortézy. Dillezité je proveést
pied kazdou aplikaciortéz dobré protazenia rozcviceni jiz zkracenych svala (42).

U dolnich koncetin se setkdvame s rozvojem flek¢nich kontraktur, v jejichz dasledku je

omezena schopnost se vertikalizovat. Pfi ortotické podpofe dolnich koncetin dochazi ke
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stabilizaci a centraci kloubli na doIni koncetiné v pribéhu chiize a stoji ditéte. Dale maji deti se
SMA tendenci stavét kycelni klouby do valgozniho postaveni, pfikterém muze dojit k dislokaci
a zhorSeni stability sedu. Nejcastéji se na dolni koncetiny aplikyji polohovaci ortézy na kolenni
klouby a ortézy, které stabilizuji kycelni klouby tak, aby byly v abdukci a zevni rotace.
Ortotickd péce dolnich koncetin je zaméfend na protaZeni jiz zkracujicich se svalli a to hlavné
kyCelnich kloubl voblasti zevnich rotatortt a abduktort. Cilem je minimalizovat riziko
dislokace kycelniho kloubu z diivodu svalové nerovnovahy. Rezim aplikace ortézy béhem dne
by m&l byt v souladu s probihajici rehabilitacni péc¢i (42).

Lécebny efekt ptiaplikaci ortéz u déti s deformitami patete je viditelny prevazné u malych
déti. V piipade t€Zkych deformit patefe je pii vertikalizaci ditéte do sedu efektivnéjsi pouzivat
individudIn¢€ vyrobené trupové ortézy urené pro sed, tzv. Kokina. Jedna se o korek¢ni sedacku,
pii jejiz tvorbé se vychazi zhodnoceni rozsahu deformity a z ureni lokalizace vrcholu
patefniho zakitiveni zavisejici na aktivni kontrole drzeni hlavy a trupu. V ptipad¢, Zze dochazi
k progresi kiivek, je doporucovano pouzit plastové trupové ortézy urené pro sed. K modelaci
ortézy se vyuziva sadrovy odlitek. U déti, u kterych nedoSlo k vyraznym deformitam ve
frontdIni rovin€, a u kterych ptevlada kyfoticky postoj, jsou indikovany ortézy ur€ené pro sed
vyrobené zpénového materialu. K modelaci téchto ortéz dochdzi prostiednictvim specialnich
podtlakovych polStart opatfenymi tvarovou paméti. U déti s luxaci ky¢le neurogenniho ptivodu
muze flexe ky¢li dosahujici 90stupiti pti pobytu v sedacce vést k bolesti, v jejimz dusledku je
pak nemozné ortézu dale pouzivat. V tomto piipadé je dilezité, abychom ditéti zajistili za
pomoci vhodného mechanického voziku a korekénich pelot korigovany polosed (42).

Jako zavazni kontraindikace pro pouziti trupovych ortéz je povazovana snizend vitdlni
kapacita plic zplsobend parézou mezizebernich svali. V tomto ptipadé, pokud ortéza stlaci

hrudnik, mize dojit ke znacnému sniZeni jiz omezenych dechovych funkci (42).

1.6.4 Chirurgicka lécba deformit patere

Vzhledem k tomu, Ze stabilizace trupu za pomoci pevné ortézy neni u déti se SMA diky
postizeni hybnosti a riziku vzniku dalsich svalovych atrofii pfili§ efektivni, je u nich
doporu¢ovana chirurgickd 1écba a to predevsim u stabilizovanych forem, tedy II. a III. typu.

Operaci je nejlépe provadét u déti starych 10 a vice let, nebot’ u nich jiz doslo k dosazeni
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dostate¢ného ristu. Stabilizaéni fize patefe je u déti, u kterych kiivky piekro¢ily thel
40 stupnd (6).

Vzhledem k rychlé progresi skolidzy dochazi u déti se SMA ke vzniku nejt€ZSiho stupné,
tedy ostrotthlé prominenci do Zeber. Operaéni feseni je velice ndro¢né, probihajici v etapach
a nese ssebou riziko vzniku zavaznych komplikaci a velké krevni ztraty. NefeSeni tohoto
problému ma vsak velice vyznamny vliv na vznik kombinovanych vad srdce a plic, nebot’
vyvoj kiivky zplsobuje jejich utlak. Dochazi zde k t€Zkym deformitdm hrudniku a zna€nym
dechovym obtizim a také ke vzniku gibu, neboli hrbu. Nelécena skolidza vyrazn€ snizuje délku
zivota ditéte. Cilem operace je dosdhnout maximalni korekce kiivky s naslednou stabilizaci
v daném postaveni. Pomoci korekce dojde k uvolnéni utlaCovanych nitrohrudnich organd, srdce
a plic. Jak jiz bylo uvedeno vyse, jedna se o velice naro¢ny zikrok. S tim je spojena i nutnost
rozsitené predoperacni piipravy. Rutinni vySetfeni je rozsfieno o RTG srdce a plic, vySetfeni
funk¢ni kapacity plic a kardiologické a psychologické vysetieni. Pfi vykonu je nutné, aby byla
zkolabovana jedna zplic. Proto, aby byla béhem celkové anestezie zajiSténa respirace, je tedy
potieba zavedeni biluminalni endotrachedIni intubace. Behem operace a v ¢asném poopera¢nim
obdobi je provadén tzv. WAKE — UP test. Jeho smyslem je kontrola hybnosti dolnich koncCetin,
nebot’” mohlo v pribéhu operace dojit k utlaku miSnich kofentl. Po operaci sestra dit¢ spolu
s dokumentaci ptevezme od anesteziologa a pieveze na JIP, poptipadé ARO, kde ho napoji na
UPV. Zde je péce zamétena, vzhledem k sérii ndiro¢nych opera¢nich vykond, hlavné¢ na lécbu
hemoragického Soku. Ke krvaceni nejCastéji dochazi z oblasti epidurdlnich cév. Krevni ztrata se
zde pohybuje okolo 2 az 4 litrti. Sestra u ditéte sleduje vitalni funkce, stav védomi a odeznivani
anestetik. Dale sestra zajisti dostatecné mnozstvi krevnich derivatl. Bezprostfedné po operaci
podavame dle ordinace I€kate opiaty, v pozd€jsim obdobi analgetika neopiatového typu. Ditéti
je zavedena ptisnd bilance tekutin, sestra sleduje diurézu, podava Iky dle ordinace a kontroluje
pruchodnost permanentniho mocového katétru. Vzhledem k hypovolemii a riziku vzniku
hemoragického Soku je nutnd monitorace ditéte vCetné¢ odbéra krve, jako krevniho obrazu,
biochemického vySetfeni i Astrup. Péce je vénovana 1 hrudnim dréniim. Sleduje se mnozstvi
odvadéné tekutiny, priichodnost drénu a jejich spravna fixace. Kontrolujeme operacni ranu

a jeji okoli. Do intenzivni péCe fadime prevenci dekubitt, toaletu dychacich cest, kyslikovou
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osetiovatelské péce je prevence komplikaci (6, 44).

1.7 Rehabilitace
Rehabilitacni terapie hraje v pécio dité se SMA sté¢zejni tlohu. Tyka se oblasti cel¢ho téla
a je zametena na prevencikontraktur, deformit patete a jiz zminénou intenzivni respiracni péci.

Ucinné zpomaluje progresi onemocnéni a prodluzuje délku zivota.

1.7.1 Vojtova metoda reflexni lokomoce

Jde o metodu vychazejici ze dvou pohybovych prvkd, reflexniho plazeni a reflexniho
otaCeni. Reflexni plazeni a otdceni predstavuje tzv. artificidlni pohybovy vycvik na podkladé
reflexnich podnéti zoblasti tzv. spoustovych zén za pomoci manudlnich stimuld. Pocet
spoustécich zon je 20. Obecné plati, ze ¢im je postizeni vetsi, tim veétsi je potieba facilitovat
spoustové zony. V nékterych pripadech je potieba pouzit 1 vét§1 mnozstvi spoustovych zon.
Dle Vojty existuje vedle spoustovych zon hlavnich i mnozstvi zon vedlejSich. Cilem Vojtovy
metody je obnova vrozenych fyziologickych pohybovych vzorcl. Pro spravné provedeni
Vojtovy metody je nutnd dobra znalost kineziologie. Vojtovu metodu provadi pouze spravné
vyskoleny fyzioterapeut. Vzhledem k tomu, Ze je pro efektivni terapii u n€kterych déti nutné
provadét cviceni vicekrat denné, mohou ji provadét i rodice a to po piedchozim zauceni (45,

46).

1.7.2 Kabatova metoda (Proprioceptivni neuromuskularni facilitace — PNF)

Jedna se o metodu cileného ovliviiovani aktivity motoneuront pfednich rohit miSnich za
pomoci vzruchii ze §lachovych, kloubnich a svalovych smyslovych receptorit kombinovanych
s hmatovych, sluchovymi a zrakovymi vzruchy. Principem této metody je skuteCnost, Ze
u ¢lovéka nedochazi k pohybu pouze jednim svalem, ale jde o souhru svald, piikteré dochazi
v prubéhu jednoho pohybu jak k flexi a extenzi, tak také k addukci a rotaci danych skupin
svali. K pohybu téZ nedochdzi v jedné roving, ale v diagonalach. Piikladem této metody mize

byt napiiklad pohyb ve stylu trhani ovoce ¢i zapinani knofliku (16, 45, 46).
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1.7.3  Fyzioterapeuticky koncept dle Capové - Terapie Bazdlnimi programy a podprogramy

Tento terapeuticky koncept vychazi z vyvojovych aspektl. Znamend to tedy, Ze dany
problém fesi pomoci zikonitosti v posturdlni ontogenezi tykajici se centrdlniho fizeni. Primarné
vertikaliza¢ni proces posturdlni ontogeneze se sklada z tzv. bazilnich podprogrami. Jedna se
o drobné koordina¢ni celky. U téchto bazdlnich podprogrami byl zjistén znacny facilitacni vliv
pfi obnové motorickych funkci. Jako nedilnou sou€ast je povazovdna svalovd normotonie
a centrace klicovych kloubl. PIné vyuziti této metody dale vede k velice kvalitni dechové
mechanice a funkénimu propojeni dolniho 1 horniho trupu ve vSech rovinach a diky tomu také
k dobré stabilizaci patefe. Bazilni podprogramy umozinuji lécebné pisobeni na pohybovy
systém Cloveka prirozenym zptisobem. Vzhledemk tomu, Ze se terapie tyka celého téla, pacient
pfi pohybu pouziva i ¢asti, které nelze ovladat vuli. Pfi terapii vyuZivame ur¢ité pozice
oznacovany jako atitudy odpovidajici poloham pti vyvoji vzptimovani ¢cloveka (47).

Koncept Capové stejné jako Vojtova metoda klade diiraz na ontogeneticky vyvoj ditéte. Na
rozdil od Vojtovy metody vSak do ECby zatazuje aktivni pohyb ditéte. Primarni podminkou pro
efektivni terapii je, vzhledem k tomu, ze hlavnim aktérem terapie je samo dité, vzbudit v ném
chut’ a vili k tomu, zlep$it sviij zdravotni stav a aktivné spolupracovat s terapeutem. K tomu je
zapotfebi vhodné motivace ditéte. Hlavnim cilem terapie je schopnost ditéte realizovat tuto

terapii v domacim prostiedi (47).

1.7.4 Vodolécba

Tato terapie je pro déti se SMA velmi vhodnd. Dochézi pti nik velice Setrnému uvoliovani
kontraktur a masazi vSech svalu s jejich facilitaci. Terapie vyuziva moznosti pohybu bez
plsobeni gravitace, ktera détem umoznuje vétsi rozsah pohybu. Jde vSak o terapii energeticky
vice naro¢nou a proto se doporucuje ji provadét az po cviceni. Dulezité je také teplota vody. Ta
by se méla pohybovat v rozmezi 30-34 stupii. Pokud je voda pftili§ studeni, dit€¢ musi

vynalozit spoustu energie na zahiati svali a t€la a nezbyva mu jiz pottebna sila k pohybu (48).
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1.7.5 Hipoterapie

Hipoterapie pfedstavuje komplexni formu terapie za pomoci koné. Tuto terapii mizeme
aplikovat jiz od velmi utlého véku, piiblizné od 2. mesice. Pfiznivé plsobi na pohybovy systém
a zaroveh ji lze pouZit jako formu psychoterapie. Radime ji mezi tzv. facilitani metody*
Dochazi pifi ni k naruseni patologickych stereotypt a facilitaci CNS, na jehoz ziklad¢ se
vytvareji nové adaptacni programy a nové pohybové stereotypy. Svalovy tonus se normalizuje,
upravi se koordinace pohybi, organismus, senzorickd integrace a vegetativni funkce. Ditéti se
také vyrazné zlepsi sebediivéra a sebeuvédomeéni. Pti terapii je vyuzivano mnozstvi poloh, které
slouzi naptiklad ke zvySeni u€inkt konského kroku na dité. Diky tomu, Ze dité¢ sedi na hibetu
koné, je navozen kontrarotacni pohyb ramen proti panvi, ktery odpovida fyziologické chizi
Aby byla terapie efektivni, doporucuje se provadét ji minimalné 2krat do tydne. Délka jedné
terapie je individudlni dle aktualniho stavu pacienta a odpovédi pohybového aparatu, pohybuje
se nejcastéji vrozmezi 10-30 minut po dobu trvani minimalné¢ 3 mésict. Hipoterapii miize

provadét pouze fyzioterapeut nebo ergoterapeut se specializaci na hipoterapii (49, 50).

1.7.6 Motomed

Jde o pftistroj simulujici jizdu na kole, ktery lze pouZit u pacientl, kteti nejsou schopni
samostatné chiize sedicich na invalidnim voziku nebo u pacientl leZicich. Princip je stejny jako
na rotopedu. Doch4zi zde k posilovani hornich i dolnich koncetin. Pacient mlze pohyb
provadét jak aktivng tak také pasivné. Ptistroj je vybaven pohonnou jednotkou, ktera v piipade,
ze pacient nema dostatek sil, nahradi §lapani za pacienta. Pokud si pacient dostate¢né odpo¢inul
a chtél by pokracovat sam, mize kdykoliv zac¢it znovu §lapat, pfistroj to zaznamena a upravi
svou ¢innost. Béhem $lapani se protahuji kontraktury a uvoliluji se klouby dolnich koncetin.
Ptistroj také dokdze procentualné spocitat rozlozeni sil dolnich koncetin a dokonce zobrazit,

zda jedna koncetina nepracuje vice nezdruha (48, 51).
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1.7.7 Vertikalizacni stiil
Vertikalizacni stiil je polohovaci zatizeni a slouzi k vertikalizaci pacienta, ktery je upoutany
na vozik nebo lizko. Ugelem tohoto zafizeni je zlepsit kardiovaskularni, travici a vylu¢ovaci

systém a prevence spasticity s vyuzitim gravitace (51).

1.7.8 Parapodium

Jedna se opét o vertikaliza¢ni zatizeni slouzici k vertikalizaci pacienta se snizenou svalovou
silou doInich konéetin (viz ptiloha 8). Uéel je stejny jako u vertikaliza¢niho stolu. Toto zatizeni
umoziuje ditéti samostatné stat, tedy zauyjmout vzptimenou polohu, bez vyuziti dalSich
pomucek, jako naptiklad berli. Diky tomu maji déti volné ruce a mohou je tak pouzivat
k ¢innosti i ve stoje. Existuji dva druhy parapodii. Prvnim z nich je statické parapodium, které
umoziuje ditéti vzptimené stat. Druhym je dynamické parapodium, které nejen ze ditéti

umoziuje stat, ale umoziiuje mu také se aktivné pohybovat — chodit (52).

1.8 VyZiva

U déti se SMA L a Il typu se miizeme v souvislosti s vyzivou setkat s né¢kolika problémy.
Vlivem oslabeni zvykacich a polykacich svali mohou mit déti problém s kousdnim stravy
a jejim polykanim. To se muize projevovat del§i dobou kousani potravy, unavou ditéte,
kaSlanim pfi jidle ¢i duSenim az vznikem aspira¢ni pneumonie. Dale se u déti se SMA mohou
objevovat rizné druhy gastrointestindlnich dysfunkci, jako je zicpa €1 gastroezofegealni reflux,
ktery muze ohrozit zivot ditéte. Pii dlouhodobych nefesenych obtizi mize u déti dochazet
k problémim s rustem a vzniku podvyzivy nebo naopak nadvyzivy. Problémy s ristem jsou
typickymi komplikacemi u déti upoutanych na Ihizku, zatimco u sedicich déti se prevazné
setkdvame s nadvahou. Problémy s pfijmem potravy zplsobuji také respiracni obtize jako je
slaby kasel, duSnost, pneumonie, cyandza ¢i zvySené riziko aspirace. Obtizné dychani mutize
vést ke zvySené namaze ditéte a k nedostate¢né energii piijimat potravu. PtiCinu obtizi
S pfijmem potravy je také omezend hybnost hornich koncetin a porucha koordinace. To vyrazné

snizuje schopnost sebepéce ditéte (53).
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Predev§im u kojencti a malych déti je dulezité dbat na adekvatni stravu, aby dochazelo ke
spravnému rustu a vyvoji. Dietni rezim by mél byt vzdy konzultovan s nutri¢nim terapeutem.
Vyziva musiodpovidat pozadavkim dané vékové kategorie (54).

U déti se SMA je dulezité se z hlediska sloZeni stravy zamétit piedev§im na dostateCny
ptijem kvalitnich bilkovin, které tvofi zakladni stavebni prvek svalové hmoty (54).

Strava by méla byt upravena tak, aby se snizilo riziko aspirace. Tomu muizeme zabranit
podavanim zahusténych tekutin. Problémy s kousanim kompenzujeme polotuhou stravou. Dité
posadime a upravime mu polohu tak, aby se citilo pohodné. Pti jidle také vyuzivame vhodné
protetické pomiicky jako je naptiklad loketni podpora, odlehéené nadobi a ptibory ¢i ventilové
brcko. V piipadé nedostatecného ptijmu potravy lze do stravy zatadit tzv. sipping, kdy pacient
vedle béZzné perordlni stravy popiji ochucené¢ nutricni dopliky. Nejcastéji se pouziva
Nutridrink, Fresubin ¢i Nutrison (43, 53).

Pokud u ditéte asto dochazi k duseni ¢i aspiraci potravy nebo je pfijem potravy per os, €ili
ustné, dlouhodobé nedostateCny, je nutné piemyslet o enterdlni vyzivé a zavedeni sondy
k podavani enteralni vyzivy. Rodie maji na vybér z n€kolika druhti sond. Patii sem
nasogastrickd sonda, kterd se zavadi pfes nos piimo do zaludku nebo nasojejunalni sonda
zavedena nosem do proximalniho jejuna, nejCastéji za Treitzovu fasu. Nasogastricka
a nazojejunalni sondy se pouzivaji kratkodob¢, v meziobdobi pied zavedenim gastrostomie.
Nazojejunalni sonda ma své vyuziti u déti s gastroezofagedlnim refluxem a s problémem
s aspiraci. Problém nastadva u déti s ventilaéni podporou, kde dochdzi ke Spatnému doléhani
ventilaéni masky (53).

Dal§imi moZnostmi podavani enterdlni vyzivy jsou perkutanni endoskopicka gastrostomie
(PEG) a perkutanni endoskopické jejunostomie (PEJ). Jedna se o gastrostomii a jejunostomii
zavedenou pomoci endoskopu. Nekdy je vsak potieba jejich chirurgické zavedeni Tyto
metody jsou urCeny k dlouhodobému podavani enteralni vyzivy nebo u pacientti, kde je
zavedeni nasogastrické nebo nasojejundlni sondy nevhodné ¢i nemozné (55).

Kazda z téchto metod ma své vyhody 1 nevyhody. U nasogastrické a nasojejunadlni sondy je
vyhodou jednoduché zavedeni i odstranéni, ¢asto v§ak dochdzi k jejimu nezidoucimu vytazeni.

Navic dochazi v mistech kontaktu sondy s ktzi k otlaku a vzniku dekubitu. Gastrostomie ma
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své vyhody vtrvalém umisténi a relativné snadné tdrzbé. Nevyhodou je zplsob zavedeni
a riziko vzniku infekce okoli pfi nedostatecné péci (54).

Jak je uvedeno vySe, velkym problémem u déti se SMA je pfitomnost gastroezofagealniho
refluxu. Vlivem refluxu muze dochazet k tzv. tiché aspiraci a nasledné ke vzniku aspiracni
pneumonie, kterd zaisadné ovlivni celkovy stav ditéte. Lécba refluxu zahrnuje farmakologickou
lécbu pomoci neutralizérti jako je napiiklad uhli¢itan vapenaty nebo uhli¢itan hote¢naty
a inhibitori tvorby kyseliny, kam fadime inhibitory protonové pumpy, napi. Omeprazol,
a blokatory histaminu. Také je tfeba dbat na spravné slozeni stravy. Potraviny s vysokym
obsahem tuku opozd'uji vyprazdiiovani Zaludku a zvySuji tak riziko vzniku ezofagealniho
refluxu. Pokud u ditéte dochazi k opozdénému vyprazdiovani zaludku nebo je snizena jeho
pohyblivost, mizeme podavat prokinetické prostiedky jako je Metaclopramid nebo
Erythromycin. V piipadé, Ze je farmakologickd 1éCba neefektivni, je k dispozici operacni
feSeni. V dnes$ni dob¢ se standardné pouziva laparoskopicka technika dle Nissena a Rossettiho,
kdy za laparoskopického piistupu dochazi k vytvofeni jakési manzety, ktera je tvofena z fundu

zaludku, a kterd obepind oblast abdomindlniho jicnu (53, 56).

1.9 Ogsetiovatelska péce o dité se Spindlni muskuldrni atrofii
Déti se SMA vyZzaduji komplexni oSetfovatelskou péci. Rozsah oSetfovatelské péce se
odviji od aktudlniho zdravotniho stavu ditéte. Vzhledem k tomu, Ze se péce o dit¢ se SMA

L. typua Il. typu zna¢né 1is1, vénujeme se kazdé zvlast’.

1.9.1 Ocsetrovatelska péce o dité se SMA I typu
1.9.1.1 Hygienicka péce

Hygienu lze délit na ranni hygienu a vecerni hygienu. Do ranni hygieny fadime
celkovou hygienu a péci o Ustni dutinu, vyménu plen uréené pro inkontinentni pacienty
a prevleCeni osobniho pradla. Pacienta téz uceSeme. Dale sem fadime oSetfeni pokoZky
pacienta, kterd zahrnuje prevenci dekubitli a prolezenin vcetné oSetieni v pfipad¢ jejich vzniku.
Pokud je to nutné, provedeme dale myti vlast a ostithani nehtii. Do ranni hygieny fadime také

pievazy (57).
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Vecerni hygienu provadime tésn€ pred tim, neZ je pacient uloZen ke spanku. Obvykle
zahrnyje péci o dutinu ustni, ¢esadni vlast, hygienu genitalu véetné¢ vymény plen pro
inkontinentni a oSetfeni pokozky. Dle zvyklosti a potieby je mozné do veCerni hygieny zatradit

celkovou koupel ¢i myti vlast. Pokud je to nutné, provedeme pievazy (57).

1.9.1.2 Polohovani

Pti adekvatnim uloZzeni nemocného lze zabranit nejen vzniku dekubitd, ale také
svalovym kontrakturdm, deformitdm ¢i omezeni hybnosti kloubl. Dané polohy musi byt pro
jedince vzdy bezpecné. Polohovat Ize v pribéhu celych 24hodin a to v pravidelnych intervalech
2-3 hodin. Polohuje se postupné na zada, pravy bok, zida a levy bok. Pokud lezi nemocny na
zadech, vlozime mu pod hlavu polstaf ¢i podlozku tak, aby hlava nebyla zvricend ani
ptitisknutd k hrudniku. Horni koncetiny lezi podél t¢la, lokty jsou natazené, v ramennim kloubu
V zevni rotaci. Zapésti a prsty pokr¢ime do pozice, kterd pfipomina objimani stocené¢ho ru¢niku
s opozici palce. Dolni kon¢etiny jsou natazené tak, aby nedoslo k rotaci ky¢elnich a kolenich
kloubli smérem ven. Kolena jsou mirné pokréena za pomoci vhodné podlozky umisténé pod
koleny tak, aby nedo$lo ke stlageni danych nerviia cév. Ceska smétuje ke stropu. Plosky nohou
fixujeme za pomoci molitanu ¢i jiné pomiicky tak, aby byla ve vztahu k bérci v pravém uthlu.
V pifpadé€ polohy na boku umistime nemocnému pod hlavu maly polstat. Zada jsou za pomoci
polstate, prikryvky ¢i klinu podlozena tak, aby nedoslo k nezddoucimu opétovnému polozeni.
Spodni ruku lze umistit vedle hlavy na polStat nebo podél téla pokréenou v lokti a pomoci
molitanu vloZzenym mezi trupem a horni konéetinu zafixovanou do fyziologické polohy. Poloha
zapesti a prstl je stejnd jako u polohy na zadech. Spodni dolni koncetina je natazena, vrchni je
pfed trupem nemocného pokréena v kyCelnim a kolennim kloubu. Aby se pfedeSlo otlakiim,
vlozime mezi dolni konCetiny molitan nebo polStaf. I v poloze na boku je nutné zafixovani

plosek nohou tak, aby byly vii¢i bérci v opozici (35).

1.9.1.3 Toaleta dychacich cest
Pti toaleta dychacich cest mame k dispozici nekolik metod. V prvni tfadé se jedna

o trachedlni odsavani. Frekvence odsavani je dana individualni potfebou nemocného. Sestra
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nebo rodi¢ odsava pomoci kratkodobého a prerusovaného podtlaku za pomoci sterilni cévky
napojené na odsavaci ptistroj. Cévku zavadi do mista pevného odporu bez odsavani. Pak cévku
povytdhne o Icm a za stdlého vytahovani cévky krouzivym pohybem odsava. Doba odsavani
by neméla presahovat 5 vtetin. Pokud je nutné opakované odsavani, je potfeba po kazdém
odsati udélat pauzu v délce 3-4 dechovych cykli. Pokud je toho dit€ schopné, doporucuje se,
aby si odkaslal a tim uvolnil hleny z dychacich cest. Odsavani lze provést dvéma zpUsoby.
Prvnim zpiisobem je tzv. otevieny zpiisob odsavani Sestra nebo rodi¢ odsavaji pomoci
sterilnich jednordzovych cévek za sterilnich podminek. Pfi manipulaci s cévkou je nutné pouzit
sterilni pinzetu nebo alespoinl sterilni ¢tverec. Druhym zptsobem je tzv. uzavieny zpuUsob
odsavani. Pfi tomto zptlisobu je vyuzivan systém Trach-care. Jeho pfednosti je, ze neni nutné
pouzivat pfi kazdém odsavani novou sterilni cévku a neni tfeba ji odpojovat od tracheostomie,
coz vyrazné snizuje riziko vzniku infekce, nedochazi tak k uniku hlenu do prostoru a pacient
neni vystavovan snizeni hodnot minutové ventilace a PEEP. Cévka umisténa uvnitt systému
zustava po celou dobu sterilni. Po odsati je nutné cévku proplachnou fyziologickym roztokem.
Doba pouziti systému je 24-94 hodin (35).

Druhou moznosti je Lavaz plic. Lavaz plic se provadi u nemocnych se zaschlymi krvavymi
krustami, v pfipad¢ aspirace Zalude¢niho obsahu nebo pfi vyrazné hustém sekretu. Principem je
aplikace 5-10ml ordinované smési po sténé trachedlni kanyly pomoci injekéni stiikacky.
Nasledné se pacient odsaje. Dle ordinace I€kafti ji 1ze provést opakované (35).

Treti moznosti je Ambuing. Jednd se o prodychdni za pomoci ambuvaku. Principem je
aplikace 5-10ml ordinované smési po sténé trachealni kanyly pomoci injekéni stikacky (lze
1 bez smési), po kterém nasleduje prodychdvani ambuvakem s PEEP ventilem, ktery je napojen
na ptivod kysliku. Poté nasleduje dikladné odsati. Ambuing se provadi jako prevence atelektaz
(35).

Zvlh¢ovani a ohfivani vdechované smési je dal§i metodou. Za fyziologickych podminek
ohiivaji a zvlh¢uji vdechovany vzduch horni dychaci cesty. Nemocni na umélé plicni ventilaci
maji tuto funkci zcela vyfazenou je u nich nutna plna nahrada. Inspirovana smés plynu by méla
dosahovat minimaln¢ 30°C a vlhkosti 70-100%. Pokud je vzduch zvlh¢ovan nedostate¢né,
dochazi ke zvySeni viskozity hlenu, atelektaze, k retenci hlenu, zpomaleni az zastavé transportu

hlenu, v jejichz dusledku mtze dojit ke vzniku infekce dolnich dychacich cest. Ke zvlh¢ovani
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vzduchu miize dojit aktivnim nebo pasivnim zvlhcovani. Principem aktivniho zvlhéovani je
proudéni smeési plyni pomoci komorového systému. Zde je smés ohfata a zvlhéena pomoci
ohraté sterilni vody. Pfi pasivnim zvlhéovani se vyuziva specialnich vyménikt tepla a vlhkosti,
tzv. HME (Heat and Moisture Exchanger). Tyto vyméniky jsou instaloviny mezi okruh
ventilatoru a dychacimi cestami nemocného. Principem je zadrzovani tepla a vlhka pti vydechu
z vydechovaného vzduchu a jejich naslednym vyuzitim u vdechovaného vzduchu pii inspiriu
(35).

Posledni metodou je terapie aerosoly. U vetSiny nemocnych na ventilatoru je nutna
pravidelnd terapie za pomoci aerosolii. Zakladem je nebuliza¢ni terapie s aplikaci ddvkovacich
aerosoli. Principem terapie je aplikace Iku v podobé aerosolu do dychacich cest. K tvorbé
aerosolu dochédzi pomoci tryskového nebo ultrazvukového nebulizatoru, do kterého je Kk
aplikovan injek¢ni stiidackou. Pfed nebulizaci je nutné nemocného dikladné odsat. Dle
ordinace I¢kafe lze do nebulizatoru aplikovat bronchodilatancia, mukolytika, kortikoidy,
adrenalin ¢1 ATB (35).

1.9.1.4 Péce o tracheostomickou kanylu

Vramci celkové hygieny sestra provadi 2x denné¢ pomoci manometru kontrolu tlaku
v obtura¢ni manzeté. Hodnota tohoto tlaku zivisi na velikosti trachealni rourky. Idealni
hodnoty se na manometru pohybuji od 20 do 36 Torrl. V ptipadé€ jinych hodnot je nutné tlak
upravit. Dale je nutné vénovat pozornost koZznimu krytu v oblasti zavedeni tracheostomie. Je
nutné provadet prevazy za sterilnich podminek a to 2x denné v ramci hygieny nebo vzdy dle
potfeby. V prvni fadé¢ sestra ¢i rodi¢ nemocného odsaje a odstrani pivodni kryti Pak
Zkontroluje okoli tracheostomie a oCisti ho vhodnym dezinfekénim prostfedkem, kterym mize
byt peroxid vodiku ¢i Skinsept mucosa. Dle potfeby dale aplikuje 1éCebny piipravek. Za
pomoci sterilntho mulového ctverce Ci textilie opatienou hlinikovou vrstvou a sterilni pinzety
podlozi sestra nebo rodi¢ tracheostomickou kanylu. K fixaci kanyly lze vyuzit tkaloun,
obinadlo nebo k tomuto ucelu vyrobeny fixaéni pasek. Je nutné dbat na to, aby nedoslo
Kk pfilisSnému utazeni, diky kterému by mohlo dojit k poruseni kozni integrity. Stejné tak nesmi
byt kanyla fixovana nedostatecn¢, aby nedoslo k jejimu nezidoucimu pohybu. Doporucuje se,

pfedevS§im u nemocnych s jemnou pokozkou, podkladat danou fixaci po celém svém obvodu
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mulovym ctvercem. Tracheostomicka kanyla je pravidelné ménéna. V ptipade prvni kanyly se
vyména provadi za 5-7 dnd. V daich ptipadech za 7-10 dn. U nemocnych se v dychacich
cestach tvofi hlen. Ten pak pacient vykasle do vrapované spojky pies tracheostomii. Je nutné
sledovat, zda hlen neobsahuje také sliny ¢i zbytky potravy. To by mohlo signalizovat
nedostatecné nefouknuti obturacni manzety. Sestra proto zkontroluje tlak v manzeté a ptipadné
ji dofoukne. Pokud se situace nezlepsi, je nutné se obratit na lékafe. Piicinou by mohla byt
tracheoezofagealni pistél (35).

Velkou pozornost je nutné vénovat 1 péci o dutinu ustni. Jeji obsah totiz u lezicich
nemocnych stéka do oblasti nad obsturacni manzetu a mize tak v prvni fadé zpisobit to, Ze se
rana vznikla tracheostomii Spatn¢ hoji nebo mulze dojit k mikroaspiraci. Existuji proto také
tracheostomické kanyly opatieny specidlnim kandlkem, ktery umozni sekret z dané oblasti

odsat (35).

1.9.1.5 Péce o sondy k enteralni vyzive

V prvni fadé hovofime o nazogastrické sondé€. Jedna se o takovy typ sondy, ktery muize
zavést jakakoliv zdravotni sestra. Pfed jejim zavedenim by méla sestra edukovat pacienta
o tom, co u né¢ho bude provadét. Pacient je uloZeny do Fowlerovy polohy. Po pfeméfeni
spravné velikosti sondy (vzdalenost méfi od Spicky nosu pies uSni lalicek ke konci sterna)
potie konec namrazené¢ sondy Mesocain gelem a opatrné zavede sondu nosem do Zzaludku.
V piipadé obtizného zavadéni muze sestra pouzit Magillovy kle$t¢ a laryngoskop. Zda bylo
zavedeni UspéSné, zjisti sestra za pomoci aspirace zaludecniho obsahu. V ptipad€, ze nedojde
k aspiraci Zalude¢niho obsahu, provede sestra poslechovou zkousku. Jejim principem je
aplikace 10-30ml vzduchu Janettovou stiikackou se sou¢asnym piiloZzenim fonendoskopu na
oblast zaludku. Pokud sestra usly$i zvuk aplikovaného vzduchu, je zavedena sonda spravné. Po
provedeni zkousky je sonda fixovana pomoci ndplasti. V ramci celkové péce je pak sonda
pravideIn¢ ptelepovana a jsou kontrolovany otlaky, kter¢ by mohly vést ke vzniku dekubiti.
Nazogastrickou sondu z PVC ménime po 10-14dnech, silikonovou po 3 mésicich (35).

Druhou sondou je nazojejunalni. Nazojejunalni sonda slouzi k enterdlni vyzivé pii
poruchach evakuace zaludku s funkcéni stfevni peristaltikou. Pied zavedenim sondy sestra

edukuje pacienta o vykonu. Dale aplikuje lokalni anestetikum dutiny ustni, napiiklad Xylocaine
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sprayem. Pfipevni pacientovi kyslikové bryle k zajisténi ptivodu kysliku a ulozi ho na levy bok.
Nasledn¢ aplikuje intraven6zné premedikaci obsahujici anxyolitikkum a spasmolytikuma ptipne
pacientovi na prst ruky pulzni oxymetr pro monitoraci saturace. B€hem vykonu sestra asistuje
lékari. Po zavedeni sondy fixuje sestra pomoci naplasti sondu v misté jejiho vstupu do nosni
dutiny. Spravnost zavedeni sondy je kontrolovana provedenim RTG po aplikaci kontrastni
latky do sondy. Péce o sondu je shodna jako u nazogastrické sondy (35, 58).

Dalsi sondou k enterdlni vyzivé je Perkutadnni endoskopicka gastrostomie (PEG). Zavedeni
PEG ma na starosti gastroenterolog. Jeji vyhodou je prevence aspirace obsahu Zzaludku
a prevence vzniku i moznosti lécby jiz vzniklé tracheoezofagedlni pistéle. Ve vztahu
k nazogastrické a nazojejunalni sond¢ je zde vylou¢ena moznost poruseni kozni integrity dutiny
nosni a je také vyrazn€ piijatelnéjsi z hlediska psychiky pacienta. Pfed zavedenim gastrostomie
by mél byt pacient s vykonem seznamen. Sestra pacienta a jeho rodie sezndmi s nutnosti
la¢néni po dobu 12hodin pfed vykonem. Déale u pacienta dle ordinace I€kafe zavede periferni
zilni ptistup nebo zajisti centralni zilni katétr véetné odbéru krve na hemokoagulac¢ni vySetreni.
Pfed vykonem je pacientovi dle ordinace I€kafe intravenézn¢ aplikovdna premedikace
obsahujici midazolam ¢idiazepam. Po vykonu je gastrostomicka sonda ponechana 12-24 hodin
na spad. Po uplynuti dané doby lze jiz do sondy podavat vyzivu stanovenou lkatfem. Pro
vyzivu do PEG lze volit z polymerni, modifikované, oligopeptidové nebo elementarni stravy.
Po kazdém podani stravy je sonda proplaichnuta ¢ajem nebo vodou, aby nedoSlo k jeji
neprichodnosti. Pro proplach se nedoporucuje ovocna Stava ani ovocny ¢aj, nebot’ by mohlo
dojit ke vzniku vlocek zbilkovin v nich obsazenych a nasledkem toho opét k nepriichodnosti.
Pti fixaci zevni Casti sondy umistime sondu tak, aby sméfovala smérem k panvi. Tim
zabranime tomu, aby se Uichytné hlavice profezala skrz sténu zaludku a bficha. K oSetfeni mista
vpichu PEG lze vyuzit dva druhy kryti. Po dikladné dezinfekci pouzijeme bud béZného
obvazového materidlu €ili sterilntho mulového ¢tverce a naplasti. Toto kryti se pfevazuje
1 denn€ vramci ranni hygieny. Druhd moznost je vyuZiti semipermeabilni folie, kterou je
mozné pievazovat jednou za 3 dny. Folii je nutné opattit datumem posledniho prevazu (35).

Obdoba PEG je Perkutdnni endoskopickd jejunostomie (PEJ). Zde je specidlni set zaveden
do duodena. Pfiprava pacienta je shodna s PEG. Kryti mista vpichu PEJ lze opét provést

pomoci sterilntho mulového ¢tverce a naplasti s frekvenci pfevazu 1krat denné v ramci ranni
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hygieny nebo pomoci semipermeabilni folie 1krat za 3 dny. Folie musi byt taktéZ oznacena
datumem posledniho pievazu. NejCastéji volime do PEJ oligopeptidovou stravu. Podavame ji
kontinualné za pomoci enterdlni pumpy s prerusenim tzv. lacnici pauzou. Rychlost aplikace
i la¢nici pauza je urCena Iékafem. PEJ je nutné pravidelné po 3 hodinach proplachnout pomoci
¢aje nebo sterilni vody. Opét neni vhodné k proplachu pouzivat ovocny ¢aj nebo sladky sirup.

Vymeéna setu k enterdlni pumpé se provadi jednou denné (35).

1.9.1.6 Zpisoby podani enteralni vyzivy

Existuje vice zpusobl, jak pacientovi podat enterdlni vyzivu. Za prvé se jedna o bolusové
podani. Jde o aplikaci vyzivy za pomoci Janettovy stitkacky o frekvenci lkrat za 3 hodiny,
nejlépe v 6,9, 12, 15, 18, 21 a 24 hodin. Ve 3 hodiny rdno se doporucuje udélat lacnici pauzu.
Mnozstvi vyzivy ur¢i lékat, nejcastéji vSak jedna davka obsahuje 50-250 ml ptipravku.
Rychlost podani ptipravku by neméla byt rychlej$i nezZ 30ml/min. Po podani vyzivy sondu
proplachneme 50 ml ¢aje a uzavieme. Bolusové podani neni vhodné pro aplikaci do jejuna
(35).

Enterdlni vyzivu lze déale podat intermitentné. V tomto piipadé¢ je vyziva podavana
Vjednotlivych davkach, které jsou v pribéhu dne pravidelné rozdéleny. Pfi intermitentnim
podani vyzivy se pouziva metody samospadu prostrednictvim zavéSené ldhve ¢i Janettovy
stitkacky. K aplikaci lze vyuzit také enterdlni pumpy s nastavenou rychlosti podani. Timto
zpusobem lze rozdélit vyzivu napiiklad do 3-4 davek. Podani jedné davky pak trva 3 hodiny,
béhem kterych je podavano napiiklad 400 ml ptipravku. Poté je pauza trvajici 2 hodiny (35).

Ttetim zpltisobem podani enteralni vyzivy je kontinudlni podani. Takto lze vyzivu podavat
pouze enteralni pumpou. Vyziva je aplikovana v prib&éhu celych 24 hodin. Rychlost opét ur¢i
I¢kar, nejCasteji je to 60ml/ hod. U nekterych pacientd je pti kontinualnim podéani ordinovana
la¢nici pauza. Ta probiha v dobé od 24 hodin do 6 hodin. Toto podani se nazyva cyklické. Pred

kazdou pauzou je nutné sondu proplachnout ¢ajem, aby nedoslo k jeji neprichodnosti (35).
Pred kazdym podanim vyzivy musi sestra zkontrolovat, zda se sonda nachazi ve spravné

poloze. Dale za pomoci Janettovy stiikacky provede aspiraci zalude¢niho obsahu a zjisti jeho

mnozstvi. V ptipad€, ze je mnozstvi obsahu vétSi nez 50ml, provede pouze proplach sondy
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50 ml ¢aje a vyzivu nepodava. Sestra vedle mnoZstvi obsahu hodnoti i jeho barvu. Pokud je
zalude¢ni obsah zbarven do zelena, je v ném ptitomna zlu¢. Pti jasné Cerveném zbarveni se
jednd o masivni krvaceni ze Zaludku ¢1i jicnu. V ptipadé mirného krvaceni pfipomind obsah

zaludku kdvovou sedlinu (35, 43).

1.9.1.7 Doméaci uméla plicni ventilace

V prib¢hu posledniho desetileti dochazi ke zna¢nému vyvoji UPV ur¢enou pro domaci péci.
Domaci prostiedi je z hlediska uspokojeni bio-psycho-socialnich potieb idealnim prostfedim.
Navic vyrazné¢ snizuje riziko vzniku nozokomidlnich ndkaz a je zekonomického hlediska
ptijatelnéjSi. Aby byla pacientovi schvalena doméaci uméla plicni ventilace, je v prvni fadé
tieba, aby byla odeslina Zzadost na Ministerstvo zdravotnictvi CR. Zde nepravidelng dle poctu
zadosti zaseda Indikacni komise. Soucasti zadosti je také vyjadieni zdravotni pojistovny
daného pacienta. V ptipadé schvaleni zadosti a je-li pfistroj k dispozici (nemusi-1i se tedy cekat
na jeho uvolnéni), zapij¢i se do nemocnice, v niZ je dany pacient hospitalizovany. V nemocnici
jsou pak rodinni ptfislusnici s pfistrojem sezndmeni a nauceni ho pouzivat. Zaroveil si na ngj
zvyké 1 pacient, pro kter¢ho je ur€en. K propusténi pacienta do domaciho prostiedi musi dojit
do mésice ode dne, kdy byl zaphjcen piistroj do nemocnice. Aby byl pacient propustén do
domaci péce, je nutné provést ur¢ité kroky. V prvni fadé je nutné, aby se rodina spojila
s intenzivni sluzbou HOME CARE. Dale je tfeba se spojit s lé¢ebnym a oSetfovatelskym
tymem. Ukolem praktického 1ékaie je, aby sestavil seznam viech pomticek a prostiedkil, které
jsou v péci o pacienta v domacim prostiedi potieba. Prakticky 1ékai bude mit v budoucnu dale
za ukol predepisovani nutnych pomiicek a feeni nezavaznych komplikaci. Ukolem nemocnice
v budoucnu bude zajisténi hospitalizace pacienta a pravidelné vymény tracheostomické kanyly.
Dalsim krokem je navazani kontaktu rodiny s pojistovnou a socidlni pracovnici. Rodina musi
dale domi pronajmout ¢i zakoupit elektrickou polohovaci postel, jez je plné hrazena
pojistovnou a odsavacku, ktera je pojiStovnou hrazeny ze 2/3. Pfed propuSténim pacienta
navstivi domaci prostfedi ¢len lécebného tymu. Nakonec probihd pacientova piiprava a jeho
nasledné napojeni na ventilator. V ramci nacviku rodiny se zdravotnici zamétuji na techniku
a postup kardiopulmonalni resuscitace, procviceni standardniho postupu ptfi odsavani

zdychacich cest v¢etné péce o udrzeni prichodnosti dychacich cest a optimalni ventilace. Dale
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srodinou nacviuji techniku péce o tracheostomii, gastrostomii, péCe o invazivni vstupy,
hygienickou péci o pacienta véetné péce o kizi, pée o vyprazdiiovani a moznosti prevence
dekubiti. Nacvik se dale tyka fyzikalni terapie plic a zplsobl ergoterapie. S rodinou se také
procvicuji zpusoby komunikace mezi ¢leny rodiny a pacientem na ventilatoru. Pfi péci
0 pacienta na UPV v domacim prostiedi je nezbytny aktivni zajem rodiny pecovat o svého
rodinného ptislusnika, nebot’ je tato péce spojena s mnoha zménami v jejich zivoté, potiebach

anezfidka i v jejich povolani (60, 62, 69).

Na ptikladu si nyni ukdZeme, jak probihd béZzny den ditéte se SMA napojen¢ho na umélé plicni

ventilaci v domacim prostredi.

,0:00 — polohovani, odsavani, snidané + Iéky - krmeni do gastrostomické sondy

7:00 — hygiena — myti, vyména kryti kolem stomii, ptevleéeni, odsavani

8:00 — rehabilitace — protahovani, Vojtova metoda, orofacialni masaz, polohovani, odsavani

9:00 — spontanni ventilace — ,,Kendal“, ¢etba, ptip. sledovani TV, svacina + Iéky — krmeni do
GTS, odsavani

Zpét na ventilator, rehabilitace — protahovani, Vojta, orofacialni masaz, polohovani, odsavani,

poslech audio, cetba, hra

12:00 — polohovani, odsavani, 1éky + tekutiny — GTS, spanek (cca 1,5 — 2 hod.)

13:00 — obéd — krmeni do GTS

14:00 — spontanni ventilace — , Kendal®, polohovani, Vojta, orofacialni masaz, odsavani

Zpét na ventilator, rehabilitace — protahovani, Vojta, orofacialni masaz, odsavani

16:00 — vertikalizace — vozik s ortézou pro sed (cca 1,5-2hod.)

17:00 — svacina + Iéky — krmenido GTS

18:00 — hygiena — myti, vyména kryti kolem stomii, ptevleceni, odsavani

19:00 — polohovani, sledovani TV, ¢etba

20:00 — Iéky + tekutiny do GTS, odsavani, polohovani, spanek

22:00 — polohovani, odsavani

00:00 — kEky + tekutiny do GTS, polohovani

Polohovani, odsavani dle potieby.* (63 str. 74 -75)
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1.9.2 Detise SMA II. a I11. typu
U déti se SMA II. a III. typu je pfevazné oSetfovatelska péce zamefenda na vSeobecnou
dopomoc pfi hygiené, stravovani, oblékani i vyprazdiiovani. Mira dopomoci zavisi na stupni

progrese onemocnéni (63).

1.10 Vzdélavani déti se SMA
Dle zdvaznosti onemocnéni a hlediska péCe si déti se SMA rozdélime do dvou skupin.

Kazda skupina vyzaduyje jiny zptsob vzdélavani.

1.10.1 Deéti na UPV

Prevaznou vétSinu déti tvotri déti se SMA 1. typu. Jde o déti, které jsou vétSinou témet
neschopni pohybu a dychani je u nich zajist€éno pomoci ventildtoru. Ke komunikaci u nich
dochadzi za pomoci riznych obrazktia znakt. Jak jiz bylo zminéno vyse, nemaji tyto déti zadné
mentdlni opozdéni a dokonce jsou Casto velice inteligentni. Je u nich rozvinuta pifirozena
zvidavost, rady si krati ¢as prohlizenim knih ¢i hrami na pocitaci. Z hlediska vzdélavani je
u nich vSak nemozné, aby kazdodenné dochdzeli do Skoly. Diivodem je otevieny systém
dychacich cest, ktery zptisobuje zvySenou nachylnost déti k infekcia nemoci. Jakakoliv infekce
zhor3uje dychaci funkce a d&ti pfimo ohroZuje na Zivoté. BohuZel, v sou¢asné dobé v Ceské
republice neexistuje systémova podpora zaméfena na vzdélavani této skupiny déti. Rodice jsou
Casto nuceni své déti vzdélavat doma sami. Zatim jedinym odbornym vzdélavanim je vzdélani
za obCasné a bohuzel jen velmi ziidkavé navstévy ucitele v domacim prostiedi, napiiklad
1 krat za tyden v délce 2 vyuCovacich hodin. Velmi ¢asto jsou zde porusovany platné normy,
konkrétné¢ Skolska legislativa. Pfi€ina neefektivniho vzdélavani déti se SMA L. typu je
komplexni. Na jedné strané jsou poradensti pracovnici a jejich nedostatecné povédomi
o danych mozZnostech, na druhé stran¢ neochotni, obavajici se a Casto neznali feditelé danych
Skolskych zafizeni a tito vSichni podpofeni nedostateCnymi legislativami Ministerstva Skolstvi,

mladeze a t€lovychovy " (63).
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1.10.2 Deti bez UPV

Tyto déti jsou schopné sedét s oporou a neni zde nutnd uméla plicni ventilace. K pohybu
pouzivaji mechanicky nebo elektricky vozik. Je u nich také nutnd kazdodenni vertikalizace za
pomoci tzv. standeru a denni provadéni fyzioterapie v podobé dechové gymnastiky, kterd
podporuje spravné dychani a vede k posileni vnitinich dychacich svali. DéEti potiebuji
dopomoc v oblasti hygieny, vyprazdiiovani, oblékani, stravovani i v prib&hu vyucovani (63).

Déti bez UPV lze integrovat do vSech béznych typu Skolskych zatizeni s ptfihlédnutim na
jejich fyzické schopnosti a zdravotni stav. Vzdélavani probihd na ziklad¢é individudlniho
vzdélavaciho planu, ktery je podrobné rozepsan specidlnim pedagogem, a ktery odpovida jejich
specialnim vzdélavacim potiebam. Néapli uCiva miize byt pIné zachovana. Pfed integraci zaka
se SMA do bézné tiidy je vhodné informovat ostatni rodice o tom, Ze bude ve tfid¢, kam chodi
jejich dit€é, integrovany zak se specidlnimi vzdélavacimi potiebami, aby se predeslo moznym
budoucim konfliktim. Rodi¢e by méli byt informovani o podstaté onemocnéni a o tom, ze dité
se SMA nijjak zasadné nenarusi ¢innost ve tfid¢, nebot’ bude ptritomen asistent pedagoga, ktery
bude ditéti pomahat. Dale je nutné seznamit vSechny zaméstnance se specifiky vztahujici se
k vyuzivani elektrického voziku jako je uspofadani nabytku a s pravidly bezpe¢ného pohybu
ostatnich déti, nebot’ dité sedici na voziku nevidi za sebe (63).

Onemocnéni SMA sebou nese zvySenou unavnost ditéte s ubytkem sily. Je proto nutné, aby
byl asistent pedagoga pritomen po celou dobu vyuky. Asistent pedagoga nepomaha ditéti jen
S hygienou ¢i stravovanim, ale poddva mu naptiklad potiebné pomicky pii vyuce v ptipadé, ze
na n¢ nedosdhne ¢i nema silu si je podat nebo zapisuje poznamky do seSitu, aby se dit¢
zbytecné nevysilovalo a nesnizoval se tak jeho dal§i vykon. Vzhledem ke vznikajicim
deformitdm koncetin a skolidze je tfeba dit¢ v pribéhu vyuky polohovat. Také by mél mit
moznost dle potfeby odejit ze tfidy a odpocinout si. K tomu ucelu by méla Skola zajistit
relaxa¢ni mistnost nebo relaxa¢ni koutek vytvofeny ptimo ve tfidé. Tento koutek je umistén
Vv zadni ¢asti tfidy a obsahuje lehatko nebo koberec. Zde musi byt mekka podlozka z molitanu
nebo alespont zinénka a piripadné¢ pomiicky pro polohovani jako jsou kliny, valce ¢i kvadry.
Z tohoto mista uvidi dit€¢ na tabuli a mize poslouchat vyuku i v dobé odpocinku. Tento koberec
lze vyuzit také ke skupinové vyuce a u piedmétl, kde neni zapotrebi psat. Stejn¢ tak by méla

zajistit vhodné uzpusobeni st¢hovani Zzikd do jinych tfid, problém tykajici se pfedev§im
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2. stupné zakladnich tfid. Dit¢ upoutané na voziku potfebuje na pfesun vice Casu a je nevhodné,
aby prestavky travil pouze tim, ze se bude st€hovat z uéebny do ucebny a nemélo ¢as na
odpocinek a hovor s kamarady. Pokud se skola rozhodne, Ze ve své skole bude integrovat ziky
na voziku, musi spliiovat také architektonické pozadavky. V celé Skole musi byt umoznén
bezbariérovy piistup. Pokud je to mozné, je vhodné umistit primarni tfidu ditéte se SMA do
prizemi. Ptedejde se tak problémiim spojenych s pesunem ditéte do patra. Mladsi déti se SMA
nekdy pouzivaji vedle elektrického voziku i mechanicky vozik. Je totiz mensi a dle potieby ho
1ze snadno pfenést. To neni u elektrického voziku moZné, nebot’ jeho vaha ¢ini cca 120kg a pro
jeho otoceni je nutny prostor o velikosti 90 cm x 120cm. Vyhodou je, disponuje-li Skola
vytahem. Jeho vybudovani je vSak finanéné ndro¢né. Alternativou mize byt bezbariérovy
ndjezd u kratSiho schodisté nebo plosina na schodisté. Zde je vSak nutné myslet na to, aby bylo
schodisté dostate¢né Siroké a tak aktivni ploSina neohrozovala ostatni prochazejici. Dale je
nutné myslet i na upravu socidlniho zatizeni. Mistnost s WC musi byt dostatecné prostorna, aby
se do ni veslo lehatko. To je potfebné pii oblékani ditéte, nebot’ diky svalové hypotonii neni
schopné se postavit a diky skolidze anisedét bez opory (63, 64).

V pokrocilém stadiu onemocnéni mohou byt na umélé plicni ventilaci odkazani i1 déti se
SMA 1L typu. Zde je opét vhodnéjsidomaci vzdélavani. V pripadé dohody mezi rodi¢i a skolou
muze k dité¢ti domt uc¢itel dochazet nebo mu miize byt od ucitele poskytnuta konzultace v dobé
mimo vyucovani. Novinkou ve vyuce je tzv. web vyuCovani. Principem tohoto typu vyucovani
je, ze zak muze pomoci web kamery piimo pozorovat situaci ve tfidé. Doméci vyucovani lze
aplikovat také u déti bez umél¢ plicni ventilace. Je vhodna pfedevsim v obdobi zimnich mésicti
a chiipkové epidemie. V tomto obdobi lze domluvit na zikladé¢ Ikafského posudku
a poradenského zatizeni redukci poc¢tu hodin, pfedevs§im pak hodiny télesné, hudebni ¢i dalsi
vychovy. Na ziklad¢ téchto doporuceni upravi feditel Skoly pocet hodin v tydnu. V ptipadé, ze

ma zak ptidélen¢ho asistenta pedagoga, l1ze, aby ho tento asistent douoval v jeho domove (64).

1.11 Dopad diagnozy SMA na rodinu a dité
Spinalni svalova atrofie je zdvazné onemocnéni, které vyznamné piisobi na zivot celé
rodiny. Kazdy ¢len rodiny se musi s timto onemocnénim smitit a pfijmout jista omezeni, které

v

sebou pritomnost ditéte s postizenim piinasi.
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1.11.1 Dopad na rodice

Narozeni ditéte je ve spolecnosti vnimano jako néco piirozeného, v nékterych ptipadech
dokonce jako povinnost. Rodie touzebné ocCekavaji narozeni svého potomka, do kterého
vkladaji své tuzby a predstavy, planuji mu skvélou budoucnost a promitaji do néj uspéchy a to
I voblastech, kde oni sami selhali. V pripadé, Zze se jim vSak narodi postizené dité, dochazi ke
vzniku velikého problému spocivajicim v tzv. copingu. Jedna se o jakési vyrovnavani se s tim,
7e jejich postizené¢ dit€¢ vybocuje z ,,normalu®, a ze nikdy nenaplni jejich ocekdvani. Dle
Kubler-Rossové se tento proces sklada ze Sesti fazi. Na pocatku stoji faze Soku. Jedna se
o iraciondlni reakci rodi¢l na sdéleni neocekdvané reality doprovdzenou pocitem velkého
zklamani a deziluzi. Rodie prozivaji pocit obrovské ztraty ve smyslu svého ditéte jako
dokonalého jedince, vytraci se vSechny nadé€je a sny. Druhou fazi je fize popirani skutecnosti.
Rodice realitu vnimaji jako omyl, nechtéji siji ptipustit a hledaji jiné odborniky v nad¢ji, ze jim
prinesou lepsi zpravu. RodiCe popiraji realitu také ve formé vytésnéni. Tvrdi pak, ze jim nikdo
nic nefekl nebo Ze je Iékari neinformovali. Tieti fize je oznaCovana jako smlouvani. Pti ni se
rodi¢e snazi chlacholit 1ékafe ¢i se obraci k ndboZenstvi v podobé infantilnich pokusii
smlouvani s Bohem aZ po rtizné mystické pokusy. Ctvrtou fazi je popisovana jako agrese,
vV tomto ptipadé je vSak lepsioznaceni zloba ¢i zlost. Tu rodi¢e sméfuji bud'to k sobé navzajem
v podob¢ obvinovani nebo ji zaméfuji na zdravotnicky personal a to predevsim v situaci, kdy
zdravotnik pouzije nevhodnou poznamku ¢&i piistup. Casto se jejich cilem také stavaji
nejobétavejsi a nejvnimavejsi Clenové zdravotnického personalu. Nez'idka je Gtok zaméren na
lékare, ktery danou diagnézu stanovil. Patym stddiem je deprese spojena s pocitem uzkosti. Je
doprovazena pocitem viny vcetné sebeobvifiovani a naprostého selhdni Rodie vnimaji
narozeni postizeného ditéte jako trest za nékteré prohiesky, které udélali. Nékdy pocit selhani
vyuUsti az vto, Ze se rodiCe za své dit¢ stydi a stdhnou se do Ustrani. Rodina se tak dostava do
socialni izolace, coz déle vede k vyCerpani rodict a k nazoru, Ze je jiz vSe ztraceno. V této fazi
je velice dileZita pomoc ze strany lékate. Zdravotnicti pracovnici by méli rodi¢im poskytnout
také psychickou podporu. Lékar by mél jiz od zacatku vytvofit vzijemnou diivéru na zakladé
odborného a lidského ptistupu. Prvni rozhovor s rodi¢i by mél zahrnovat vSechny nezbytné
informace a to srozumitelnou formou. Rady by mély byt konkrétni vztahujici se ke

konkrétnimu stavu jejich ditéte. Informace a diagndézu je vhodné sdélovat obou rodi¢im
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zaroven, aby se pifedeSlo stresu spojenym s nutnosti jednoho rodife nasledné fici dané
informace tomu druhému. Posledni fazi je vyrovnavani se. Dochdzi ke zmirfiovani deprese
a Uzkosti aZ po akceptaci skute¢nosti rodicli, Ze je jejich dit€ postizené. Své dit€ piijmou
I Sjeho postizenim a snazi se nalézt moznd feSeni. Je nutnd kompletni reorganizace
hodnotového systému celé rodiny. Rodice vnimaji péci o dité¢ s postizenim nejen jako vyzva,
ale hlavné jako smysluplny ukol Ne vzdy viak dojde k tomuto kladnému stadiu. Casto
pfetrvava smutek i zloba, které vedou k ambivalentnimu vztahu rodi¢t k ditéti. Dité¢ pak trpi
dlouhodobou frustraci z nedostatku podnéti. Nekteré rodice své dité zcela odmitnou a umisti
ho do ustavnipéce. Jde zjejich strany o utek od problému. Vyskytuji se i taci rodice, u kterych
se dit¢ s postizenim stava terCem agresivity. Narozeni postizen¢ho ditéte piinasi, predevSim

u otci, tendenci opustit rodinu. Jedna se opét o ur¢itou formu Gtéku od problému (65).

1.11.2 Jak dité vnima své postizeni

Je velice dilezité, aby se 1 dit¢ samotné vyrovnalo se svym postizenim. Je nutné na to
pamatovat jiz v obdobi, kdy si dit€¢ uvédomuje svou identitu. Novorozenecké obdobi je v tomto
ohledu bezproblémové, je vSak dulezité, aby si dit¢ vytvaielo pozitivni lidské vztahy,
pfedevSim vztah dité€te k matce. To urcuje budouci vztah ditéte k okoli. Stejné tak jsou dilezité
senzorické a pohybové podnéty. To plati 1 u batolat. Dit¢ zde ziskdva pocit soundlezitosti
k rodin¢, védomi domova. Zde se také objevuje obdobi jastvi V tomto obdobi je nutné
stanovit détem limity chovani. Naristé potieba autonomie, ktera tizce souvisi s moznosti vlastni
mobility. Poprvé tak vznikd ve vztahu K vrstevnikiim pocit nejistoty a odliSnosti. Pfedskolni
vek sebou pi'inasi silnou potrebu ditléte porozumét okoli, ale i svému télu a jeho funkcim. Dité
muze trpét Gzkosti 1 pocity ménécennosti a s tim spojenym pocitem viny. Védomi odli§nosti
vuci vrstevniklim je stile vice intenzivni. V pfipadé€, ze je mozné dit¢ zatadit do matetské
Skoly, vytvari si pomoci svych vrstevnikl prvni prosocialni nastaveni, tedy postoje. U déti
mladsiho Skolniho véku je dominantni vykon ve Skole i mimo ni. Pro harmonicky vyvoj ditéte
je dulezity vykon ditéte, uCitelova pochvala a pozitivni reakce jeho rodi¢l. V opacném piipade,
predevSim u déti s postizenim, hrozi u déti vznik ménécennosti, které mohou mit nasledek na
cely zivot. Mladsi Skolni vék je také oznaCovan jako obdobi realismu. Je proto dulezité dité

vhodné motivovat. Dale ma dité¢ tendence se identifikovat s n¢jakym vzorem. Tim mu muize byt
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ucitel, ale 1 lékat nebo terapeut. Jako kritické obdobi je povazovdna puberta. Dit¢ proziva
vnitini spor mezi pocitem dospélost a ziejmé nezralosti. V tomto obdobi je velice vyznamna
otazka télesného schématu. Odchylky od vrstevnikli jsou pro pubescenty zdrojem mnoha
psychotraumat. Pubescent tak casto reaguje nepiimétené, zkratkovité. V nekterych ptipadech se
také objevuje suicidalni jedndni. V disledku silné zivislosti pubescenta s postizenim na
rodi¢ich je narusena ptirozend potfeba odpoutani jedince od rodi¢l a vznik pratelstvi. Dal$im
problémem pubescenta s postizenim je otazka sexudlni potieby. Ta je vzhledem k jeho
postizeni nesaturovana. Sexualni potieby jsou pfirozené¢ zavaznymi problémy také v obdobi
adolescence. Sexualita je zde, stejné jako u zdravych adolescentt, sttedem z4jmu. Dlouhodobé
neuspokojeni sexudlnich potfeb vedou ke stresu a frustraci. Tento problém je nutno feSit zvlaste
citlivym zpusobem. Dalsim problémem je profesiondlni orientace, které je v tomto piipadé
znacn¢ limitovana. Mizeme se zde proto setkat s problémem oznaCovanym jako adolescentni
krize (65).

U starSich adolescentti vSak Ize také ocCekavat raciondlni zpracovani situace. DalSim
pozitivnim momentem piiznivé ovlivilujici proces vyrovnani se jedince s prostfedim je
charakterizovan Eriksonivym vyrokem: ,Jsem to, cemu véiim“. Jde o touhu adolescenta
zakotvit vto, ¢emu se da veéfit, v né¢jakém smyslu. To pomaha jedinci 1épe akceptovat situaci
a provést reorganizaci svého zivot (65).

Obdobi dospivani je nutné vnimat jako znacné citlivé. Jde o obdobi zvysené zranitelnosti se

snizenou odolnosti proti nejriznéjSim stresim a frustracim (65).

1.12 MoZnosti socialniho zabezpeceni osob se zdravotnim postiZenim
Péce o dit¢ se SMA je velice finanén€ naro€nd. Aby stat roding v jeji t¢zké situaci ulehcil,

nabizi nékolik socidlnich sluzeb (67).

1.12.1 Pritkaz osoby se zdravotnim postizenim
Tento prikkaz nahrazuje prikaz mimofadnych vyhod. Dosavadni karticky TP, ZTP a ZTP/P

jsou nahrazovany prilkkazem osob se zdravotnim postizenim (67).
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Veskeré benefity spojené s prikazem mimotfadnych vyhod zistdvaji i pfes jejich rusSeni
zachovany. Prikaz osob se zdravotnim postizenim Ize dle zakona vydat 2 zptsoby. Prvnim je
automatické vydani na zaklad¢€ pfiznani ptispévku na péci nebo mobilitu.

Druhou je samostatné vydani prilkkazu. Tato karta je soucasti karty socialnich systému, nikoliv
samostatnou listinou. Funkei této karty je naptiklad prikaz osoby se zdravotnim postizenim

(67). Vice o prikazech pro osoby se zdravotnim postizeni viz ptiloha 5.

1.12.2 Davky pro osoby se zdravotnim postizenim

Tyto davky vychazeji ze zdkona €. 329/2011 Sb. o poskytovani ddvek osobdm se zdravotnim
postizenim a vyhlasky ¢. 388/2011 Sb. o provedeni nékterych ustanoveni zdkona o poskytovani
davek osobam se zdravotnim postizenim. Zakon ¢. 329/2011 Sb. kromé problematiky prikazu
osob se zdravotnim postizenim a z n€¢ho vyplyvajicich benefitl také upravuje pifispévek na
mobilitu, na zvlastni pomucky a piispévek na pé¢i (65). Vice o davkach pro osoby se

zdravotnim postizenim viz piiloha 5.

1.12.3 Sit' socidalnich sluzeb a moznosti vyuziti dalsich béznych sluzeb

Vychazi ze zdkona ¢. 108/2006 Sb. o socialnich sluzbach. Socialni sluzba ptedstavuje
ur¢itou ¢innost ¢i skupinu ¢innosti, pomoci kterych je poskytovana pomoc osobam, které se
nachazi ve slozité socidlni situaci Tato pomoc musi v celém rozsahu zachovavat lidskou
distojnost a zabrafiovat socidlnimu vylouceni (67).
Socialni sluzby se vyskytuji ve formach pobytovych, ambulantnich a terénnich. Ptedstavuji
mnoho druhti péce. U déti se SMA lze vyuZit napiiklad osobni asistenci, pecovatelskou sluzbu,
sluzbu rané¢ pomoci, odleh¢ovaci sluzbu, Centra dennich sluzeb, Denni a tydenni stacionafe,
Domovy pro osoby se zdravotnim postizené a Sdilenou péci (67, 68). Podrobnosti

o jednotlivych sluzbach viz ptiloha 6.
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2 CILPRACE
2.1 Cile prace

Cil 1. Zjistit zasady oSetfovani ditéte se spinalni muskularni atrofii

Cil 2. Zjistit dopad diagn6zy spindIni muskularni atrofie na zivot ditéte a jeho rodiny

2.2  Vyzkumné otdazky

1. Jaké jsou zasady oSetfovani ditéte se spindlni muskularni atrofii?

2. Jaké jsou nejcastejSi problémy piipéci o dité se spindlni muskularni atrofii?

3. Jsou rodi¢e dostatecné¢ edukovani o problematice ditéte se spindIni muskularni atrofii?

4. Jaky dopad mé ptitomnost ditéte se spindlni muskularniatrofii na jeho rodinu?

54



3 METODIKA

3.1  PouZité metody

Diplomova préce je rozdélena na dvé Casti. Prvni ¢ast se zaméfuje na soudobé teoretické
poznatky o problematice Spinalni svalové atrofie. Druhou ¢ast tvofi vyzkumné Setfeni. Ke
sbéru dat bylo zvoleno kvalitativni vyzkumné Setfeni. Potfebné informace byly zjistovany
Vv prvni fadé pomoci polostrukturovaného rozhovoru s matkami déti se SMA (piiloha 12 a 13),
vSeobecnymi sestrami (pfiloha 10 a 11) a osobnimi asistenty déti se SMA (pfiloha 14).
Rozhovory s matkami byly provadény na zakladé svobodné volby v misté jejich bydlisté, na
letnim tdbotfe pro déti se SMA Il. typu nebo na predem ur¢eném misté, napiiklad v sidle
Kolpingovy rodiny Smeéno v Ceskych Budé&jovicich. Rozhovory se sestrami se realizovaly na
ptislusném oddé€leni Détské neurologie ve Fakultni nemocnice Motol a na détském JIP
vNemocnici Ceské Bud&jovice na zikladé souhlasu hlavni sestry a souhlasu s konkrétni
sestrou. S osobnimi asistenty byl rozhovor veden na letnim tabote pro déti se SMA IL. typu se
souhlasem vedeni a konkrétnich osobnich asistenti. Rozhovory byly zaznamendvany na
diktafon a nasledné piepsany v doslovné podobé v programu Microsoft Office Word 2007.
Rozhovory byly déle zpracovany do schémat pomoci techniky SmartArt a tabulek v programu
Microsoft Office Word 2007. Piesné a plné znéni rozhovorl je vlozeno na prilozeném CD
(viz ptiloha 16). Rozhovory se zamétfovaly na odhaleni zasad oSetfovani déti se SMA a zjiSténi,
do jaké miry ovlivituje diagn6za SMA zivot takto nemocného ditéte a jeho rodiny. Rozhovory
probihaly v obdobi od srpna 2013 do ¢ervna 2014.

Druhou metodou bylo ztac¢astnéné skryté pozorovani déti se SMA. Pozorovano bylo 10 déti
se SMA 1II. typu. Informace, jez byly zjiSt€tny bchem pozorovani, byly postupné
zaznamenavany do pozorovaciho archu (ptiloha 15). Sbér dat probihal pribézné po dobu
1 tydne vsrpnu 2013 vramci piimé celkové péce o dit¢ se SMA. Cilem pozorovani bylo
odhalit specifika péce o dit¢ se SMA II. typu a charakteristické rysy a schopnosti ditéte se
SMA.

Vysledky vyzkumu byly provadény za pomoci otevieného kédovani s pouzitim metody
papir a tuzka. Rozhovory s respondenty byly dale analyzovany a rozdéleny do jednotlivych
kategorii a podkategorii. Pro lepsi pfehlednost a moznost porovnani vysledkli byly nékteré

podkategorie u rtiznych typi respondentti shodné oznaceny.
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3.2 Charakteristika vyzkumného souboru

Vyzkumny soubor, Se kterym byl veden polostrukturovany rozhovor, tvofily 3 skupiny
respondentt. V prvni fadé se rozhovorii zicastnilo 11 vSeobecnych sester z détského oddéleni
Nemocnice Ceské Budgjovice a Fakultni nemocnice Motol. Rozhovory se sestrami byly vedeny
na prisluSném oddéleni v nemocnici. Sestry pro rozhovor byly vybrany zdmérn€. Nemocnice
Ceské Budgjovice byla vybrana na zikladé vlastni zkuSenosti s pé¢i o déti se SMA ze své
praxe. Fakultni nemocnice Motol byla vybrana na zdklad¢ doporuceni a skutecnosti, Ze se jedna

o specializované pracovisté, kde dochazi k zichytu tohoto onemocnéni.

Respondent | Pohlavi | Vék Nejvyssi dosazené vzdélani Pracovisté
(zdr.sestra)

S1 Zena 52 let | Sestra specialistka ARIP Nemocnice Ceské Budéjovice
S2 Zena 37let | SZS + specializace ARIP u| Nemocnice Ceské Budéjovice
deti

S3 Zena 25 let | Bakalaiské — vSeobecna sestra | Nemocnice Ceské Budéjovice
S4 Zena 28 let | Vyssiodborna Skola zdravotni | Nemocnice Ceské Budéjovice
S5 Zena 28 let | SZS — vSeobecna sestra Nemocnice Ceské Bud€jovice
S6 Zena 32 let | Magisterské Nemocnice Ceské Bud¢jovice
S7 Zena 36 let | Pomaturatni  studum  — | Fakultni nemocnice Motol

OSetfovatelstvi v neurologii

S8 Zena 26 let | SZS — vSeobecna sestra Fakultni nemocnice Motol

S9 Zena 38 let | Specializace Péce o dit¢ a| Fakultninemocnice Motol
dorost

S10 Zena 29 let | SZS — vSeobecna sestra Fakultni nemocnice Motol

S11 Muz 23 let | SZS — zdravotnicky asistent Fakultni nemocnice Motol
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Dale se rozhovorti U¢astnilo 7 matek déti se SMA, jez pochazely z riznych &asti Ceské
republiky. Pro realizaci rozhovori jsem dojizdéla k matkdm domi nebo na pfedem urcené
misto. Vybér respondentll probihal za spoluprace pi Ko€ové a pi Svétlikové, které pracuji pro

Sdruzeni Kolpingova rodina Smecno.

Respondent | Pohlaviditéte | Vek ditéte | Typ SMA
(matka)

RSMAI1 Divka 7 let . typ
RSMAI2 Chlapec 4 roky l. typ
RSMAII1 | Chlapec 6 let 1. typ
RSMAII2 | Chlapec 9 let 1. typ
RSMAII3 | Divka 9 let Il typ
RSMAII4 | Divka 7 let 1. typ
RSMAII5 | Divka 13 mésica | Il. typ

Treti skupinu tvofilo 5 osobnich asistentti déti se SMA. K rozhovorim dos§lo v pribéhu
pobytu na letnim tabofe ve Sme¢né, pofadanym pro déti se SMA II. typu. Vybér respondentt
byl zaimérny, na zaklad¢é zkuSenosti s pfimou pécio déti se SMA a ucasti osobnich asistentti na

letnim tabofte.

Respondent | Pohlavi | Vék Nejvyssi dosazené vzdélani Délka asistence
(os.asistent)

OA1l Zena 24 let Magisterské — obor Rehabilitaéni 5 let
psychosocialni péce o postizené deti,
dospélé a seniory

+ Magisterské — socidlni prace

OA2 Zena 18 let Zéakladni, studuje gymnazium 2 roky
OA3 Zena 20 let SOS socialn¢ — spravni ¢innost 1 rok
OA4 Zena 25 let Bakalatské — socialni prace 5 let
OA5 Zena 40 let VS — socialni prace 5 let
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Zucastnéné skryté pozorovani bylo zaméfeno na déti se SMA. K pozorovani doSlo
Vpribéhu pobytu na letnim tdbofe ve Smecné pii aktivni péci o déti se SMA II typu.
Pozorovano bylo 10 déti se SMA II. typu. Vybér respondentli byl zZaimérny na zakladé kritérii.

Prvnim kritériem byla pfitomnost onemocnéni SMA. Druhym kritériem byl vék do 19 let.

Respondent Pohlavi | VEék Typ SMA
(dit¢ se SMA 1I)

D1 Divka | 6lt | SMAILtyp
D2 Divka | 7let | SMATL typ
D3 Divka |8let | SMA Il.typ
D4 Chlapec | 9 let SMA Il.typ
D5 Chlapec | 9 let SMA ll.typ
D6 Chlapec | 14 let | SMA Il.typ
D7 Chlapec | 8 let SMA Il.typ
D8 Divka | 7let [ SMA Iltyp
D9 Divka | 14let | SMA Il.typ
D10 Divka | 14let | SMA Il.typ
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4 VYSLEDKY

4.1 kategorizace vysledkii

4.1.1 rozhovory se sestrami

Schéma 1 Diagn6za Spinalni svalova atrofie

| coje SMA I

Kategorie Diagnoza Spindlni svalova atrofie se zamétuje na povédomi sester 0 problematice

Spinalni svalové atrofie. Pro upfesnéni jsme zvolili jednu podkategorii a to Co je SMA. Schéma
vzniklo na ziklad& rozhovorti se sestrami z Nemocnice Ceské Budéjovice a Fakultni nemocnice
Motol.

Co je SMA predstavuje odpovedi sester na to, co si predstavi pod pojmem Spinalni svalova
atrofie. Jako onemocnéni postihujici svalstvo to vnimaji vSechny respondentky. Postupné
ochabovani ¢i ubyvani svalové hmoty popsaly S2, S3, S4, S5, S6 a S8, S9, S10 a S11. Za
smrtelnou nemoc ji povazuje S4 a S5 a ob¢€ udaly, Ze pticinou smrti je respirani selhani. S1, S4
S8 dale SM A popsaly jako neurologické onemocnéni. O tom, Ze existuji rizné typy nebo stadia
védély pouze S1, S2, S3, S4, S5 a S6 ato tak, ze S2, S3, S4 a S6 se domnivaji, Ze jsou 4 typy,
S3 si mysli 3, S5 si mysli 5 a S1 vi, Ze typy existyji, ale nevi, kolik jich pfesné je. Jako
konkrétni ochabnuti popisuji S1, S2, S3, S4, S5 a S11 ochabnuti dychacich svali. Konkrétni
ochabnuti kosterniho nebo pohybového aparatu popisuji S1, S2, S3, S8, S9, S10 a S11. S1 dale
uvedla, Ze se jednd o ,zdvazné omemocnéni, hlavné zasahujici do péce celé rodiny
a komplikujici timto rodiciim Zivot ““. S2 uvedla, ze zalezi na stupni postizeni, Ze ,, nekteré musi
byt na dychacim pristroji, nékteré to zvladnou jen s tracheostomii, ale postupné k dychacimu
pristroji treba dojdou* a ze ,,jak jsou ty stupné atrofie tak néktery deti i normalné rukama
hybou a nemaji problém, nékteré deti naopak nehybou nicim ani hlavou“. S3 dale uvedla, ze
u ditéte postupné¢ dochazi k zakopavani nebo pocitu tahu k jedné stran¢ a v kone¢ném stadiu se

u nich objevuji deformity skeletu. Deformaci skeletu popisuje také S8. S4 hodnoti kone¢né
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stadium jako stav, kdy dochazi k postizeni svali dychaciho Gstroji, coz vede k zastavé dechu.
S6 dale sdélila, ze ,, nektere jeste néco zvlidne samo a jiné je odkdzany uplné na nasi péci*. S7
se domniva, ze SMA zpusobuje ochabnuti svall branice, coz vede ke snizené pohyblivosti déti.
Jako ptiznak SMA udava hypotonii. S8 uvedla jako pti¢inu vzniku SMA chybéni chromozomu.
S9 popsala ptiznaky SMA jako ,, nemoznost chiize, slabost dolnich koncetin nebo vubec, miize
byt postizen mocovy méchyr nebo pilka téla dolu*. S10 do ptiznaki SMA zaradila bolest

dolnich koncetin a neschopnost ditéte postavit se.
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Schéma 2 Péce o dité se Spinalni svalovou atrofii

Kategorie Péce o dité se Spindlni svalovou atrofii zahrnuje komplexni péci o dit¢ se SMA
Zpohledu sester a jejich zkuSenosti s péci o déti s timto onemocnénim. Kategorii jsme rozdélili
na 7 podkategorii, z nichZ 4 jsou spoleéné pro sestry zNemocnice Ceské Budéjovice a Fakultni
nemocnice Motol, 1 podkategorie je pouze pro sestry zFakultni nemocnice Motol
a 2 podkategorie jsou pouze pro sestry z Nemocnice Ceské Budgjovice. Spoleéné podkategorie
nesou nazev Stdii ditéte a pricina hospitalizace, Uloha sestry v péci, Kontakt ditéte s rodicem
a Kompenzacni pomiicky a pomiicky kazdodenni péce, podkategorie pouze pro FN Motol je

oznaena jako VySetieni a odborné vykony a podkategorie pouze pro Nemocnici CB jsou
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oznaceny Léky a potravinové dopliky a Obtize a komplikace. Schéma vzniklo na zikladé
rozhovoru se sestrami z Nemocnice Ceské Bud&jovice a Fakultni nemocnice Motol.

Stari ditéte a pricina hospitalizace hovoii o véku ditéte se SMA a divodu jeho

hospitalizace, s kterymi se sestry setkaly. S1, S2, S3, S4, S5 a S6 se setkaly s 15letou divkou.
S1 a S3 se dale setkaly se 4letym chlapcem. S2, S4, S5 a S6 se setkaly s ptl ro¢nim
chlapeckem, S7 se také setkala s ptlro¢nim ditétem, ale pohlavi si jiz nevybavuje. S1, S3, S5
a S6 pecovaly o chlapce do jeho 19let, pfiCemz S1 déle uvadi, ze o néj peCovala od jeho 15let.
S2 déle uvedla, ze pecovala o pfiblizné 18letou divku. S9 uvedla, Ze pecovala o miminko,
pfesné staii ani pohlavi si jiz nepamatuje. S10 pecovala o dit€¢ se SMA, ptiblizny v€k ani
pohlavisi jiz nevybavuje. S8 a S11 se s ditétem se SM A nesetkaly.
Jako pri¢inu hospitalizace popisuji S7, S8, S9, S10 a S11 diagnostiku onemocnéni. S1, S2, S3,
S4, S5 a S6 jako pricinu hospitalizace uvedly respirani obtize. S1, S2, S3 a S4 dale uvedly
zahlenéni a obtize s vyka§lavanim. S1 uvedla, ze zde u ptl ro¢niho chlapce doslo k diagnostice
onemocnéni, jez piedchazela srdeCni zastava. Se zastavou méla zkusenost 1 S2. S3 dale udala
hospitalizaci z diivodu uzavieni tracheostomie hlenem, ptesné uvedla ,,maminka si to sama
vymeénit neumi, nemiize, takze prijedou rychlou zachrankou a spis je pricina takovd, Ze nemiize
dychat, tim jak je odkdzany na ventilator a kdyz se mu ucpe trasa, tak je trochu problém, tam
stacilo vymenit to a zase to bylo vsechno v pordadku‘ nebo pii synchronizaci doméaci plicni
ventilace spacientem. S5 dale peCovala o 15letou divku, ktera byla hospitalizovana
vsouvislosti se zvracenim. Délka hospitalizace se li§i. S1, S5 a S6 uvedly délku prvni
hospitalizace chlapecka ptl ruku. S3 uvedla délku hospitalizace 15leté divky na 3 dny. S1 a S3
sdélily, ze délka hospitalizace je také zavisla na schopnosti rodi¢ti se o dité postarat. S6 sdélila,
ze pokud jsou déti umistény na ventilator, délka hospitalizace miize byt i mésic.

Uloha sestry pii péci se zaméfuje na veskeré Cinnosti, které sestry u ditéte se SMA
provadéji. VSichni respondenti uvedli, ze je nutna komplexni péfe o pacienta, zahrnujici
polohovani, hygienu, krmeni ¢i dopomoc se stravovanim. S1, S2, S3, S4, S5, S6, S7 a S9
uvedly pé€io dychaci cesty vcetné odsavani. S2, S9 a S11 do péce zahrnuly rehabilitaci. S1, S7
a S10 dale uvedly psychickou podporu. S1 déle uvedla komunikaci s rodinou. S2 déle uvedla
monitorace fyziologickych funkci a dbat na opatrnou manipulaci s dit€¢tem. S3 doplnila péci

o podkladani kosti, nohou a zad zdvodu deformit a péci o tracheostomii a PEG. O péci
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o tracheostomii hovotila 1 S9. Ta ddle uvedla prevenci opruzenin a zajiSténi umélé plicni
ventilace. RM1 uvedla, Ze je nutné u déti dbat na prevenci aspirace. S11 pii péc¢i mysli také na
stimulaci ditéte.

Kontakt ditéte s rodicem vyjadiuje, zda maji rodi¢e moznost byt pfijati v nemocnici spolu se
svymi détmi. S1, S2, S3, S4, S5 a S6 shodn¢ sdélily, ze vzhledem k tomu, Ze dité je pfijato na
JIP, nelze rodi¢e prijmout spolu s nim. S2 navic sdélila, Ze ,ynaji moznost se ubytovat dole za
priplatek s tim, Ze nedostavaji obéd ani nic, ale vétsina maminek, protoze uz nas znaji, odejdou
vecer domii a druhy den prijdou a byvaji tu s détmi pres den v ramci provozu “. S7, S8, S9, S10
a S11 uvedly, Ze na jejich oddéleni je v piipadé, Ze maji misto, moZnost pfijmout rodice
spole¢n¢ s ditétem. S7 dale uvedla, ze vptipadé nedostatku mista lze rodice umistit na
ubytovnu.

Kompenzacni pomiicky a pomiicky kazdodenni péce zahrnuji vSechny pomtcky, které sestry
ptipécio dit€ se SMA pouzivaji nebo pomucky, které tyto déti pouzivaji pti kazdodenni péci.
S1, S3, S4, S5, S6 a S7, S8, S9 a S10 shodné uvedly jako zdkladni pomuicky uréené na
polohovani ditéte. S1 a S3 uvedly polohovaci zizalu a gelové polstatky. S1 dale uvedla, ze
rodice nosi zdomova razné plySaky a polstaiky, které pouzivaji na podlozeni rukou a nohou ,,
pomiicky z domova, které si rodice privezou, protoze deti je maji oblibené a pripominaji jim
domov . Jako dalsi polohovaci pomicku uvedla polohovaciho beranka. S7 uvedla jako
polohovaci pomucky valce, pisek, molitanové pomicky a piskové wvajicko. Valecky
a molitanové pomicky uvedla také S8. S9 jako polohovaci pomicky uvedla kliny proti
prolezeninam obsahujici jakousi drt’ a krouzky pod paty a lokty. Jako jiné pomuicky nez
polohovaci uvedly S2, S3, S4 a S7, S9 a S10 invalidni vozik, ztoho S2 a S4 hovotily
konkrétné o elektrickém voziku. S1 dale uvedla rehabilitacni pomucky. Specidlni kocéarek
uvedla S2, S3 a S7, S8 a S9 sdélily, ze nekteré déti maji korzet. S3 a S7 déle udaly odsavaci
systém a ventilator. S7 dale uvedla Zidlicky a tracheostomickou kanylu. S9 také udala zvedaky.
S3 sdélil, Ze ,, asi i byt si musi usporadat, aby to dité si mohlo dojit na zachod nebo na nocnik
podle toho, jak je to dité mobilni, musi se prizpiisobit cela rodina, protozZe to jde postupne,
predelavat byt “.

Vysetreni a odborné vykony obsahuji diagnostické postupy, které se provadéji u déti ke

stanoveni diagnézy SMA. VSechny respondentky z Fakultni nemocnice Motol uvedly jako
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diagnostickou metodu svalovou biopsii a EMG. S7, S8 a S10 dale uvedly evokované
potencidly. Magnetickou rezonanci uvedla S9 a S11, priemz S9 ji specifikovala na MRI
michy. S9 dale uvedla zinétlivé parametry. S8 udala lumbalni punkci, vySetieni krve
a genetické vysetieni. S11 dale udala ultrazvuk a CT.

Léky a potravinové dopliky obsahuji trvale uzivané léky a Iky uzivané pii obtizich
a potravinové dopliky, které déti se SMA uzivaji. S2, S4 a S6 uvedly, ze déti pravidelné uzivaji
antiepileptika, ztoho S4 uvedla jako zastupce Orfiril a S6 uvedla Depakine. S1, S2, S3 a S5
uvedly jako Kky uzivané pti obtizich léky na odkaslavani Oni jedna znich tyto Iky
nespecifikovala. S2 a S3 dale uvedly béZné vitaminy. S3 se domnivd, Ze déti uzivaji
myelorelaxantiva na uvolnéni svalstva.

Obtize a komplikace zahrnuji vSechny potize a neptedvidatelné situace, které musely sestry
piipéci o dit¢ se SMA ftesit. S4 a S5 shodné uvedly jako neptedvidatelnou a obtiznou situaci
srde¢ni zastavu u piil ro¢niho chlapecka. S2 méla také zkuSenost se zastavou, bohuzel se vSak
nepodafilo hol¢icku zresuscitovat. S2 dale uvedla, ze jako problematické je utéchto déti hlidani
prolezenin, protoze u nich sta¢i jen kratkd do na jednom misté¢ a objevuje se zaCervenani.
S dalSim problémem, s kterym se setkala, byl psychicky blok starSiho chlapce, ktery byl
psychicky zavisli na ventilatoru, uvedla ,nakonec to dopadlo tak, zZe byl pusteny domu na
ventilatoru, ale tim zpiisobem, Ze si ho zapinal na noc, aby se v noci vV klidu vyspal“. S6 jako

neptedvidatelnou situaci popsala vypadnuti tracheostomie u chlapce.
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Schéma 3 Komunikace

komunikace a edukace ditéte

komunikace s rodici

edukace rodi¢u o socialni pomoci I

Kategorie Komunikace a edukace obsahuje komunikaci a edukaci sméfovanou sestrami
k ditéti a k rodici ditéte se SMA. Kategorii jsme rozdélili na 3 podkategorie a to Komunikace
a edukace ditéte, Komunikace s rodici a Edukace rodicu o socidalni pomoci. Schéma vzniklo na
zakladé rozhovori se sestrami z Nemocnice Ceské Budéjovice a Fakultni nemocnice Motol.

Komunikace a edukace ditéte ptedstavuje otazku, zda sestry komunikuyji s détmi v pribéhu
vykonu a zda détem vysvétluji, co se u nich bude délat. S1, S2, S3, S4, S5 i1 S6 sdélily, ze
s vétSimi détmi komunikuji a seznamuji je s tim, co s nimi budou délat. S1, S2 a S5 a S7, S9
a S10 dale uvedly, Ze s malymi détmi nemluvi a komunikace probihala pfes rodice. S5 presné
uvedla ,,ja myslim, ze bez problému, s témi co vnimali, u toho malého to nemélo smysl”. S3
uvedla ,,jd komunikuju s kazdym pacientem at’ je v bezvédomi nebo ne, vidycky mu reknu, co
S nim budu delat . Stejné vSak udala ,,u toho malého to nemélo smysl, ten opravdu nevnima,
ten vidi, ale nevi vitbec, o cem mluvime . S8 a S11 dit¢ se SM A osobn¢ neoSetiovaly.

Komunikace s rodici uréuje, zda sestry s rodi¢i komunikuji a sd€luji jim vykony, které
u jejich ditéte provadéji. S1, S2, S3, S4, S5a S6 a S7, S9 a S10 udaly, Ze s rodi¢i komunikovali
pokazdé. S8 a S11 o dit¢ se SMA nepecovaly a tudiz s rodi¢i nekomunikovaly.

Edukace rodicii o socidalni pomoci poukazuji na to, zda sestry edukuji rodice déti se SMA

o moznych socidlnich sluzbach, které jim maji pomoci v jejich t€Zké situaci S2, S3, S4, S5
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a S7 a S10 uvedly, Ze edukace rodicii o socidlni pomoci je tkolem 1ékatrt. S3 sdélila ,, myslim,
Ze tady je jen jedna doktorka, co to s nima resi ohledne téch pojistoven a pomiicek, ktera se
S nima sejde, da jim kontakt socialni pomoci a na ruzny pomiicky a da jim prospekty, kam by
meli jit“. S7,S9 a S10 dale uvedly, Ze maji k dispozici socialni pracovnici, kterd k nim dochazi,
a ktera tyto problémy fesi s rodi¢isamostatné. S9 uvedla ,, p7i edukaci se ptame, jestli potiebuji
néco od socialniho, tak se zavold nase pani socialni*. S1 edukuje rodice sama. Udala ,, ja tem
rodicum davam domu seznam pomiicek, spis takového toho spotrebniho materidlu, ktery
potrebuji domu a rizny odkazy stranky na internetu, kde si miizou néco vyhledat, s néjakym
zastupcem firmy ‘. S6 uvedla, ze na oddéleni dochazi pani z organizace, ktera se s rodici sama
zkontaktovala, a kterd s nimi tuto problematiku fesi. S9 se se situaci, Ze by musela zajistovat

socidlni sluzby, nesetkala. S11 neumél na otdzku odpovédét.

Schéma 4 Spoluprace

‘ spoluprace s rodici I

Kategorie spoluprace uvadi, do jaké miry byly sestry spokojeni se spolupraci rodici déti se

SMA hospitalizovanych na jejich oddéleni. Kategorie byla specifikovana podkategorii
Spoluprdce s rodici. Schéma vzniklo na zikladé rozhovord se sestrami z Nemocnice Ceské
Budégjovice.

Spoluprdace s rodici, jak jiz bylo feceno, sdéluje miru spokojenosti sester se spolupraci
rodict a jejich zapojeni do péce o své dité. VSechny respondentky udaly, Ze s nimi rodice
spolupracovali. S1 déale uvedla ,, snazZime se jim vyjit vstric, zname jejich tézkou situaci
a myslim si, ze ty rodice jsou jiny, jsou takovy, ze chtéi to svoje, takze my vychdzime z toho,
prineste si svoje polohovaci pomiicky, ano udelejte si to, jak jste zvykli, viibec jim
nediktujeme . Rodi¢e se t€Z zapojovali pf1 vykonech u jejich ditéte. S3 sdélila, Ze byla

spoluprace s maminkou chlapecka zpocatku obtiznéjsi, nebot’ bylo nutné maminku s komplexni
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péciseznamit a zaucit ji to. Proces navic st€Zzoval fakt, ze rodice dlouhou dobu nebyli ochotni
pfijmout onemocnéni svého syna. Pé¢i rodicti o nyni 4 chlapce povazuje za nedostateCnou
z hlediska hygieny, sdé¢lila, Ze ,, horsi je pak, kdyz sem prijedou a vidite, ze to dité je Spinavy,
nevénujou se mu tolik, tak si clovek rika, tak kdyz uz jedu s tim ditétem k doktorovi, tak bych to
svy dité mohla umyt, asi nechtéji nebo nevim ““. Na druhou stranu uznava, ze péci jako odsavani
a podobn¢ se naucili. Stejnou zkuSenost maji i S4, S5 i S6. S4 uvedla ,, chlapecek byl
zanedbanej, vzhled a vuné, proleZeniny, dekubity mél na obou usich“ a S6 sdélila ,,jd jsem
V zivoté to dité nevidela cisty” S3 dale uvedla, Ze pii spolupraci s rodici 15leté divky se
nevyskytl zddny problém a jejich péci vnima jako dobrou. S4 sdélila, ze pfitomnost maminky
star§iho chlapce u vykonu byla kontraproduktivni, nebot’ chlapce v jeho chovani podporovala
a stresovala ho. S6 uvedla, Ze maminka starSiho chlapce byla nespokojend s nékterymi postupy
a ,,snazila se prosadit svuj ndzor za kazdou cenu“. Spolupraci srodinou 15let¢ divky

povazovala za bezproblémovou.

Schéma 5 Komplikace spojené s hospitalizaci

| progrese I

Kategorie Komplikace spojené s hospitalizaci zahrnuje tudaje o tom, zda byly sestry

ptitomny pii akutnim zhorSeni zdravotniho stavu nebo pii néjakém konfliktu. Z toho vychazi
stanovena podkategorie nesouci oznaceni Progrese a konflikty. Schéma vzniklo na zikladé
rozhovori se sestrami z Nemocnice Ceské Budéjovice.

Progrese uvadi zkusenosti sester se zhorSenim stavu ditéte se SMA. S1, S3, S4, S5 a S6
uvedly, ze maji zkuSenost s akutnim zhorSenim zdravotniho stavu ditéte se SMA. S4, S5 a S6
shodn¢ udaly, Ze maji zkuSenost se srdecni zastavou u pul ro¢niho chlapecka. S4 sdélila

sledoval ocima a jeste se smal myslim, pak prestal dychat a byl strasné dlouho tady na
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ventildtoru a od té doby ma myslim tu tracheostomii a uz se nesméje“. S1, S2 a S3 uvedly, ze
chlapecek je nyni udrzovan ve stejném stavu, pricemz S2 a S3 k tomu dodaly, ze zde jiz mize
dojit jen k srdecni zistavé a smrti, nebot’ chlapecek je jiz plné¢ nepohyblivy a pIn€ zavisly na
péci druhych. S1 a S6 uvedly zkuSenost se zhorSenim zdravotniho stavu u starSiho chlapce,
ktery byl hospitalizovan z divodu respiracnich obtizi, a u kterého byl stav natolik zavazny, ze
vyzadoval zavedeni tracheostomie. Soucasné se zavedeni tracheostomie sestry uvedly
u chlapce zhorSeni v oblasti komunikace, nebot’ do té doby mluvici chlapec nebyl praveé
v souvislosti s tracheostomii schopen nadale verbalné komunikovat. S3 uvedla zkuSenost
s 15letou divkou, jeZz pfed hospitalizaci byla schopna chodit s maminkou za ruku a jez
v disledku pneumonie a s ni spojenym castym odsavanim na konci hospitalizace pouze sedéla.
S2 dale uvedla, ze progresi onemocnéni by mohla posoudit rehabilitacni sestra, kterd s t€émito

détmi cviCl.

Schéma 6 Organizace a sdruzeni pro rodiny

znalost organizaci a sdruzeni pro rodiny

Kategorie Organizace a sdruzeni pro rodiny se zaméfuje na znalost organizaci
a sdruzeni pro rodiny s détmi se SMA ze strany sester. Pro upfesnéni jsme vytvorili
podkategorii s nazvem Znalost organizaci a sdruzeni pro rodiny. Schéma vzniklo na zakladé
rozhovoru se sestrami z Nemocnice Ceské Bud&jovice a sestrami z Fakultni nemocnice Motol.

Znalost organizaci a sdruzeni pro rodiny blize uvadi, zda maji sestry povédomi
o organizacich a sdruZenich pro rodiny s détmi se SMA nebo komplexné pro rodiny S détmi se
zdravotnim postizenim. S2, S4, S5 i S6 shodné uvedly centrum Arpida a Bazalku jakozto
organizace pro déti se zdravotnim postizenim. S3 uvedla pouze centrum Arpida. S1 uvedla

centrum Arpida a rehabilitacni stfedisko Borivka. S5 ddle uvedla Obcanské sdruzeni Filipa
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Némce. Jako sdruZzeni pro rodice s détmi se SMA uvedly S1 a S4 pani, jeZ je ¢lenkou sdruzeni
Kolpingova rodina Sme¢no. Znaly vSak pouze jméno Clenky, ndzev sdruzeni nevédely. S7, S8,
S8, S9, S10 ani S11 neuvedly Z&dnou organizaci ani sdruzeni pro rodiny s détmi se SMA. S10

uvedla jako organizaci a sdruZeni pro rodiny s détmi se zdravotnim postizenim Jedlicktv Ustav.

4.1.2 rozhovory s matkami déti se SMA

Schéma 1. Diagn6za Spindlni svalova atrofie

prvni informace J

diagnostika J

problémy spojené s
diagndzou

pfidruzend onemocnéni

povédomi ditéte se SMA o
své nemoci

Kategorie Diagnoza Spindlni svalové atrofie popisuje oblasti, ve kterych se rodice
seznamuji s danym onemocnénim a jejich pribéhem. Schéma vzniklo na zikladé rozhovort
s matkami détise SMA.

Tuto kategorii jsme si ddle rozdélili na 5 podkategorii. Ty jsme oznacili jako Prvni informace,
Diagnostika, Problémy spojené s diagnozou, Pridruzena onemocnéni a Povédomi ditéte se

SMA o své nemoci.
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Prvni informace popisuyji prvni informace, které¢ rodi€e o diagndéze ziskali. Z danych

rozhovort vyplynulo, Ze se vSichni respondenti o diagndéze poprvé dozvédeli v nemocnici pii
diagnostice jejich ditéte. Diagnozu jim sdélil oSetfujici lekat.
RSMAII udala, ze se diagnézu dozvédéla od MUDr. Vondracka, kdyz byli jeji dceti 4 mésice.
S ptistupem byla spokojena, 1ékat byl empaticky a ucastny. RSMAI2 udala, Ze ji byla diagn6za
sd¢lena v Prachaticich. Sdéleni vnimala negativné, sdélila ,,pani doktorka zavolala, zZe se
odpoledne sejdeme v primarovne, tak to uz bylo takovy to znameni, Ze néco neni v poradku
a tam nam bylo docela drsné receno, Ze kluk ma vlastné svalovou mozkovou atrofii, a kdyz jsme
se zeptali, co to obnasi a jestli mu miizeme nejak pomoci, tak nam bylo receno, Ze budeme
pomalu ale jisté koukat na to, jak nam kluk umira, a Ze viastné clovek mu pomoc nemiize.

RSMAII1 uvedla, ze ji diagnozu sdé¢lil neurolog v Ostraveé. Jeho pristup hodnoti jako
ottesny. ,, Suse nam ozndmil diagnozu a s tim, Ze se syn dozije max. 3 let, nas poslal domu.
RSMAII2 sdélila, ze ji diagndza byla feCena ve Fakultni nemocnici Kr¢. Ptistup povazovala za
pln¢ profesionalni, ale neosobni. RSMAII3 byla s diagndézou seznamena v Tomayerove
nemocnici. S pfistupem byla spokojend, lékatka byla vstficna a vSe se jim snazila vysvétlit.
RSMAII4 o diagnéze informoval neurolog z Fakultni nemocnice Brno. Informace, které ji byly
sdé¢leny, povazuje za nedostate¢né, prevazné odborného charakteru. RSMAIIS se poprvé
s diagndzou seznamila na oddé¢leni genetiky v Motole, kde jim Iékatka sd€lila podezieni na
onemocnéni SMA vetné jeji zadkladni charakteristiky. Lékatka jim taktéz podala informace
0 sdruZeni pro rodiny s détmi se SMA. Dal§i informace se dozvédéla po potvrzeni diagndzy
béhem sezeni na détské neurologii. Tyto informace povazovala respondentka za ramcové.
Obsahovaly charakteristiku nemoci véetné toho, Ze se jedna o nevyléc€itelnou chorobu a dalsi
postup v péci. Pro lepsi orientaci v problematice jim byly dany materialy k prostudovani. Stejné
jako lékatka na oddéleni genetiky je informovaly o sdruZeni pro rodiny s détmi se SMA
Smecno. Dalsi informace si matky zjistovaly z vlastnich zdroj nebo ze Sdruzeni Kolpingova
rodina Smecno.

Diagnostika popisuje veskeré vykony a vySetieni, které museli rodiCe se svymi détmi
podstoupit piidiagnostice SMA u jejich ditéte a vek ditéte pti potvrzeni diagnozy.

RSMAII uvedla, Ze se svou dcerou podstoupila vySetieni u obvodniho Iékafe a neurologa

a nasledné vySetfeni na klinice détské neurologie v Brné€, kde dcefi provedli EMG a genetické
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vySetieni. RSMAI2 uvedla, Ze byla détskou lékatskou odeslana na neurologii do Prachatic, kde
synovi provedli vySetfeni krve a mo¢i. Genetické vysetteni dle respondentky provedeno nebylo
a to ani u jejich dalSich déti nebo u ni ¢i manzela. Hospitalizace trvala 1 den, vysledky
vySetieni se dozveédéli za 14 dni.

Respondentky SMAIIL, 2, 4 a 5 udaly, Ze jejich déti podstoupily genetické a neurologické
vySetieni. VSechny tyto respondentky sdélily jako neurologické vysetieni EMG. RSMAIIS déle
uvedla magnetickou rezonanci, UZ a vySetfeni krve na metabolické nemoci RSMAII3 uvedla,
7e k diagnostice postaCilo pouze genetické vySetteni, konkrétné odbér krve s DNA. VSechny
respondentky RSMAI i RSMAII uvedly, Ze diagnostice predchazela porucha ve vyvojiditéte.

Vek ditéte v dobé diagnostiky se ve vSech ptipadech lisil, §lo vSak o rozdil v fddech n¢kolika
mésicl. RSMAIIl sdélila, ze se diagnozu dozvedéli ve veku 8 mésict, RSMAII2 udala
2,5 roku, RSMAII3 ve 2 letech, RSMAII4 v necelych 2 letech a RSMAII5 v 11 mésicich. Na
otdzku, co diagnostice predchazelo, vSechny respondentky udaly poruchu ve vyvoji. U déti se
SMA 1. typu doslo k diagnostice RSMAI1 ve 4 mésicich véku a RSMAI2 ve 3,5 mésici véku
ditcte.

Problémy spojené s diagnozou V sob& zahrnuji obtize, které rodice pocit'uji v souvislosti
s diagnézou. RSMAI1 uvedla stdlé problémy s mnozstvim jednordzovych pomicek, feseni
zalezitosti ohledné HOME CARE, pfedevsim Cerpani, schvalovani a financovani péce sester.
RSMAI2 wuvedla neustdlé riziko zistavy dychani. Jiz n€kolikrait doslo k vypadnuti
tracheostomie.

RSMAII1 pocitovala jako problematické respiracni problémy, zhorSujici se skolibzu
a psychickou zat€¢Z. RSMAII2 popsala fyzickou zatéZ spojenou s pfemistovanim, hygienou
a celkovou asistenci, dale zajisténi bezpecnosti ditéte pii hie a dohled a zdravotni komplikace
spojené s prochladnutim ¢i rizikem infekce. Stejné¢ jako RSMAII1 popisuje psychickou zatéz
., Nejtézsi je asi neustdle byt ve stiehu*. RSMAII3 udava celkové vy&erpani ,, Clovék, kdyz je
s ditetem 4-5 hod, tak potrebuje vystridat. Zatez je to ndarocnd pro oba, protoze to je porad
zvednout nohy, spadly nohy, posunout néco, podat, otevrit co 5-10min. “ RSMAII4 uvedla, ze
se dcefi zacind bortit patef, ale jinak stav vnima jako stabilni a bezproblémovy. RSMAIIS

vzhledem k nizkému véku ditéte zatim nezpozorovala zadné zvySené obtize.
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Pridruzend onemocnéni méla poukazat na dalsi nemoci, které mohou, ale také nemusi mit
souvislost s onemocnénim SMA. VSechny respondentky RSMAII a RSMAI2 na tuto otazku
odpovédély negativn€. U Zidného z téchto déti nebylo prokazino pfidruZzené onemocnéni.
RSMAII popisovala spise komplikace zdkladniho onemocnéni jako kontraktury a sarkopentii.

Poveédomi ditéte se SMA o své nemoci ukazuje, do jaké miry jsou déti se SMA informované
o jejich onemocnéni. RSMAII a RSMAI2 na tuto otdzku odpoveédély, ze to jejich déti nejsou
schopné chapat. RSMAIIl, RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4 o jeho nemoci dit¢ informovaly.
Vsechny tyto déti se na své onemocnéni samy ptaly. RSMAIIL, RSMAII2 a RSMAII3 se
svymi détmi o onemocnéni mluvi oteviené. RSMAII4 dcefi odpovi, ale snazi se téma
nerozvijet, jak sama tika ,,smést ze stolu tenhle probléem “. RSMAII2 a RSMAII4 uvedly, ze
détem vzhledem k véku podrobnosti nefikaji. Pro RSMAII2 bylo obtizné obdobi, kdyZ jeji syn
ztracel schopnost chiize a uvédomoval si, ze uz to tak zistane. RSMAII3 dceru pii jejim
sdéleni, Zze by chtéla chodit, vyuziva ptikladu, ze jsou lidé, ktefi zase neslySi nebo nevidi
RSMAII4 zase pti dotazu své dcery na to, proc¢ je ona na vozicku a ostatni déti ne, odpovida, ze
je tak velmi vyjime¢na. Vysvétluje to tim, ze ,,my, tedy v uvozovkdch zdravi lide, jsme tedy
0 hodné nemocnéjsi, nez tady tyhle deti a protoze to jsou ukazky charakteru, fakt uzasny.

| ti mali kluci, oni jsou daleko pred nami*. RSMAII5 uvadi, Ze je na to jejidcera jesté mala.

Schéma 2 Rodina

reakce rodiny

sourozenci a jejich vzajemny
vztah

Kategorie Rodina zahrnuje okruh lidi, které respondentky a jejich déti obklopuji a vzajemné

se ovliviiyji. I toto schéma vzniklo na ziklad¢ rozhovoru s matkami déti se SMA.
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Reakce rodiny popisuje, jak na sdéleni diagnozy reagoval manzel a §irSi rodina. RSMAI1
uvedla, ze mé¢la jeji rodina zpocatku Sok, v souasné dob¢ ji vSak pomahaji. RSMAI2 udala, ze
v ptipadé jejiho manzela doSlo k dlouhodobému problému s vyjadienim se k situaci, nebyl
schopny k tomu néco dodat a spiSe si hledal informace na internetu. Co se tyka rodiny, tam
jejich reakci povazuje za primétenou. RSMAIIl, RSMAII2 a RSMAIIS sdélily, Zze reakce
manzela a rodiny byla pfiméfend a v§ichni se snazi pomahat. RSMAII2 navic uvedla pocateéni
zdrceni sebe i manzela. RSMAII3 vnimala jako pfinosnou pocate¢ni pomoc své maminky,
kterd jiz méla sdiagnd6zou SMA zkuSenosti, ptiznala vSak , Maminka, protoze uz méla
zkusSenost s timto onemocnénim od moji znamé, kam chodila pomdahat, tak z toho byla moc
smutnd, protoze ji tim padem doslo, co to je za onemocnéni.” U RSMAIIS doslo ke smifeni
s onemocnénim spise samostatné. RSMAII4 sdélila velké potize otce se smifenim s diagnézou
SMA. Dlouho se nemohl s onemocnénim smifit, nechapal to. Doufal v upraveni stavu. Po
upoutani deery na vozik matce vycital, Zze koupila vozik. Prikladal ji odpovédnost za tento stav
a vycital ji to. V oblasti podpory ze strany otce se setkala spiSe s opaCnym postojem ,, Litoval
porad dcerku a sam se litoval a to neni na misteé, to se musi busit porad dal “ Situace
vystupiiovala v rozchod rodiéi. Sirsi rodinu diagndza zarmoutila, nicméné ji v péi o jeji deeru
pomahaji. Velkou podporu vnimé ve svém bratrovi, ktery ji pomahal jiz od zacatku ,, Ten mi
pomohl jak s koupi prvniho voziku, tak s obstaravanim toho druhého, se sehndnim néjakych
kompenzacnich pomiicek. Pomoci je ji i nyni vazné nemocnd matka, ktera dceru hlida.

Sourozenci a jejich vzajemny vztah pojednava o tom, zda se vrodiné vyskytuji i dalsi déti,
sourozenci ditéte se SMA, zda jsou tito sourozenci s onemocnénim seznameni a jaky je jejich
vztah. RSMAIL1, RSMAI2 a RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3 i RSMAII4 uvedly, ze maji jesté
dalsi déti, které jsou zdravé. RSMAII sdélila, Ze ma 12letého syna a Sletou dceru. Syn jiz tuto
diagnézu chape, u dcery uvadi, zz2 ma problém pochopit, pro¢ si s ni jeji sestra nehraje.
RSMAI2 uvedla, zz2 ma dva star§i syny, 13let¢ho a 9let¢ho. Synové zpocatku vnimali
onemocnéni jako néco bandlniho jako chiipka, kterd brzy pomine. Proto jim pustila video
o postizeném chlapci. Po jeho zhlédnuti chlapci zacali na nemoc pohlizet jinak, uvédomili Si
zdvaznost tohoto onemocnéni a ptislibili matce pomoc, kterou dle respondentky i1 celkem
poskytuji. Na otdzku, jak chlapci vnimaji odliSnou péci od svého bratra, uvedla, ze ,, oni to tak

berou, Ze vic casu travim se synem se SMA “. Zaroven udala, ze jsou chlapci od mali¢ka vedeni
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k samostatnosti a tak ma pocit, Ze jim to nevadi a Ze jsou snad i radsi, kdyZ na né nema tolik
Casu, protoze maji vétsi volnost. K tomu dodala, Ze i pies volnéjsi vychovu chlapeti neni jejich
chovani problematické. Star$i syn se naucdil svého bratra odsavat a pracovat s ambuvakem.
V situaci, kdy jeho bratr nemohl dychat z dtdvodu uzavieni tracheostomie hlenovou zatkou,
sttidal svou matku pfi prodychdvani ambuvakem. Respondetka uvedla, ze v piipadé jeji
a manzelovi nepfitomnosti se o svého bratra stard on.

RSMAII1 ma starSiho syna a mlads$i dceru. RSMAII2 mé syna, dvojvajecné dvojce ditéte se
SMA, RSMAII3 mé dcera 18 let a syna 16 let a RSMAII4 ma 18let¢ho syna. RSMAIIS dalsi
dit¢ nemd. VSechny respondentky, které maji dal$i déti, udaly, Ze vzijemny vztah sourozenct
je dobry, pomahaji mu ise zlobi a hadaji jako zdravé déti. RSMAII2 navic sdélila, Ze ,, situace
je velmi narocna, kluci se maji radi, ale velmi na sebe zarli, coz je u chlapcii dvojcat bézné
a navic zvySend péce o nemocného syna toto umocnuje. ““ VSechny respondentky své zdravé déti
o diagnoze seznamily. RSMAIII sdé¢lila ,, Synovi jsme postupné s veékem vysvetlovali, co a jak
a dcerka v tom zije od malicka a tak ji to ani neprijde. “ RSMAII2 uvedla ,, Oba chlapci védi, zZe
onemocneni se neda lécit, ze se zdravotni stav zhorsuje, syn chodil s doprovodem, pozdéji
S dopomoci, nyni je jiz upoutan na mechanicky vozik, nechodi ani nestoji. Toto zhorsSeni
vysvetlujeme riistem a vyvojem. RSMAII3 sdélila, ze déti s diagnozou postupné seznamovali
a odpovidali jim na otazky, které je zajimaly. Reakce se liSili v z4vislosti na ve€ku déti, vice
vsituacich umrti jiného ditéte se SMA, nechtély tomu véfit. U RSMAII4 syn reagoval
psychosomatickymi obtizemi ,, Dostal se do nemocnice, byl tam i u psychologii pro bolesti.
Bolelo ho porad bricho a hlava. No a pak mi rekli v nemocnici, Ze to bylo psychického razu, ze

‘

to strasné moc prozival, ale vnitine.*
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Schéma 3 Socidlni problematika

financni problematika I

prispévky a verejné sbirky I

organizace a sdruZeni pro rodiny

Kategorie Socidlni problematika zahrnuje oblast socialnich potieb rodiny. Pro naSe potieby
jsme tuto kategorii rozdé€lili na 3 podkategorie oznacené jako Financni problematika, Prispevky
a verejné sbirky a Organizace a sdruzZeni pro rodiny. Pii jejich zpracovani jsme vychazeli
zrozhovort s matkami déti se SMA.

Financni problematika urCuje, do jaké miry rodiny s détmi se SMA vnimaji finan¢ni
naro¢nost péce o své dit€. RSMAII uvedla, Ze péce o dit€¢ se SMA je velmi naro¢na v oblasti
fyzicke, psychické i financni. Jako konkrétni platebni polozky udéva dochdzku zdravotnich
sester a to sestru z ARO, sestru z chirurgické JIP a sestru zdétské JIP. Jako dalsi polozku
uvedla pomutcky k lokdlnimu oSetieni a podpirné pomicky. RSMAI2 povazuje finanCni
situaci za stfidavou ,,no jak kdy, nékdy dobry, nékdy je to horsi“. Za lky mesitné utrati
piiblizné¢ 1500-3000K¢. Dale uvadi, ze financuje praci fyzioterapeutky, kterd k nim 2x tydné
dojizdi. Jedna navstéva ji stoji 250K¢.

RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4 povazuji pé€i o dit¢ se SMA znaéné financné
naro¢nou. RSMAIIS vzhledem k nizkému ve€ku dit€te zatim nezpozorovala Zidny rozdil
Vv oblasti financi. RSMAII2 uvedla ,, 4no, péce o dité se SMA je samoziejmé financné narocna,
ale co se tykd financovani napr. kompenzacnich pomiicek, vzdy vypomohli nadace nebo jiné

organizace, zatim jsme neméli problém ani se zdravotni pojistovnou.© RSMAII3 a RSMAII4
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uvedly konkrétni ptiklady tykajici se péce o dit¢ se SMA. RSMAII3 uvedla castku 10 tisic K¢
za mésic pfi vyuzivani osobni asistence. Jako jednorazové vydaje udala nutnost financovani
kompenza¢nich pomiicek, které jsou viadech n€kolika desitek tisic korun. RSMAII4 uvedla
jako naro¢né financovani k1, rehabilitace ¢i pobytu ve slané vodé. Za ndkladnou polozku
povazuje také obuti ,, Pak je to obuti, to je velice drahé. Jedny vyjdou na tisic korun, a kdyz
chcete, aby méla nozky zdravé, tak musi mit kvalitni, tenisky, papucky, sandalky a oteviené
boty. “ Stejn¢ jako RSMAII3 dale uvedla financovani osobniho asistenta, které ¢inni 4000K¢.

Prispevky a verejné sbirky se tykaji veSkeré financni pomoci, které¢ se rodin€¢ se SMA
dostava. RSMAIl1, RSMAI2 a RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3, RSMAII4 vyuzivaji Ptispévek
na péci ve 4. stupni zavislosti v ¢astce 12 tisic K¢ a ptispévek na mobilitu v hodnoté 400K¢.
Vsechny tyto respondentky vyuzily moznost darcovstvi. RSMAII uvedla, Ze z vetejnych sbirek
ziskala prispévek na kocarek, na odsdvacku, na spotfebni material, na zvedak do vany a na
polohovaci lizko. RSMAI2 dale uvedla, ze na vSechny své déti ziskava ptidavek na dit¢ dle
jejich veéku, ktery je u jejiho syna navySen o 2000K¢. Z nadaci oslovila JT, kterd ji poskytla
ptispévek v hodnot¢ 20000K¢ na kocarek, dale Chartu 77 a Konto bariéry. O vefejnych
sbirkach je informovana, uvadi vSak, ze neni osobou, kterd by nékam chodila nebo polozila
krabici na vybér penéz. V soucasné dobé se zamétila na sbér vicek jako projev snahy z jejich
strany.
RSMAIII sdélila, ze vyuzila Trikrdlovou sbirku na elektricky vozik. RSMAII2 uvedla ,, PFimo
verejnou sbirku ne, ale firma E. ON spolecné ve spolupraci s nadaci Slunicko pro deéti nasbirali
penize na doplatek na invalidni vozik.“ RSMAII3 vyuziva darcovstvi Nadace Zivot détem
a Konto bariéry. RSMAII2 déale uvedla, Ze vyuZili jednordzového piispévku na bezbariérovou
upravu, konkrétné na rekonstrukci koupelny.

Organizace a sdruzeni pro rodiny zahrnuje vSechny organizace a sdruZeni, jeZ rodice znaji
a vyuzivaji jejich sluzeb. VSechny respondentky téchto sluzeb vyuzivaji VSechny
respondentky znaji a vyuzivaji sluzeb Kolpingova rodina Sme¢no. RSMAI1 dale udala
EDUCO, stiedisko rané péde ve Zlind. RSMAI2 uvedla centrum Arpida v Ceskych
Bud¢jovicich jako rehabilitani centrum, nicméné jejich pé€i zatim nevyuziva. Dale uvedla, Ze
spolupracuje se Spole¢nosti pro ranou pééi Ceské Budgjovice, jeZ poskytuji sluzby pro rodiny

s détmi se zrakovym nebo kombinovanym postizenim.
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RSMAII2 a RSMAII3 sluzby centra Arpida pfimo vyuzivd. RSMAII2 je se sluzbami centra
Arpida velice spokojena ,, Vyuzivame také sluzeb centra Arpida, je tu skvéla rehabilitace,
pomoc s vybérem pomiicek, zazemi, psychicka podpora.” RSMAII3 je zakladatelkou Podpory
rodin pod Kolpingovou rodinou Smeéno. ,, Co se tykd SMA, tak do té doby v CR nic nebylo, tak
Jjsme zalozili projekt Podpory rodin pod Kolpingovou rodinou Smecno. Mdame na webu spoustu
informact a snazime se vymenovat informace s rodici.© RSMAII3 dale vyuziva sluzeb osobni
asistence v Ceskych Bud&jovicich, jez je soudasti méstské charity. RSMAII4 se aktivng
zapojuje do péce o holcicky ze sdruzeni Handicap pro déti s riznymi formami postizeni,
télesnym 1 mentdlnim a pfipravuje program v dennim stacionafi nebo ptfispiva financné. Obé

tyto sluzby vyuziva i jejidcera, kterd tam spolu s ni dochazi.

Schéma 4 Osetrovatelska péce o dité se SMA

kazdodennipéce

kompenzacnipomcky a pomucky
kazdodennipéce

fyzioterapie adomdcicviceni

Kategorie Osetrovatelska péce o dité se SMA zahrnuje komplexni péci rodici o dit€ se SMA
a pomucky, které vpéci o své dit€ vyuzivaji. Kategorie je dale rozdélena na 3 podkapitoly,
Kazdodenni péce, kompenzacni pomiicky a pomiicky kazdodenni péce a Fyzioterapie a domdci

cviceni. Opét jsme zde vychazeli z rozhovord s matkami déti se SMA.
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Kazdodenni péce zahrnuje péci rodictl, kterou jejich déti potiebuji kazdy den. RSMAII
uvedla, Ze je jeji dcera plné zavisla na péci jiné osoby. Je permanentné napojena na UPV a ma
zaveden PEG. Béhem dne vyZaduje opakovanou lavaZ dychacich cest. Soucasti péce je
celodenni hygiena. Schopnost polykat je zcela naruSena. V této souvislosti dochazi
K neustalému vytékani slin zdutiny ustni. Divka neni schopnd samostatného vyprazdnovani,
proto pouzivd pleny. Divka m4 zavedenu tracheostomii. Vyménu si provadi matka sama.
RSMAI2 sdélila, Ze je pro nipéce o jejiho syna rytmus, rano syna oplachne, piebali, oSetii mu
stomie, nebot ma zavedenou tracheostomii a PEG, dale ho nakrmi, vyméni filtry na
tracheostomii a ventilatoru. Pokud ma syn naladu, uci se pozndvat zvifata na pexesu. Kolem
12 hodiny je obéd a odpoledne jdou obvykle na prochazku. V ptl 3 mu dé svacinu, v ptul 6 pak
Nutridrink a kolem ptl 9 az ptil 10 dostane krupicovou kasi. V pribéhu dne dle potieby syna
polohuje, piebaluje a odsava. Tracheostomii jezdi vymétiovat do Nemocnice Ceské Budgjovice
a to piiblizné po 3 tydnech.

RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4 udaly, ze jejich déti vyzaduji dopomoc pfi
hygieng, oblékani, vyprazdiiovani, stravovani a je jim nutné byt pfiruce, pokud potiebuji néco
podat. Napiiklad RSMAII3 sdélila ,, rano, kdyz se vzbudi, se da na toaletu, pak jede sedackou
Z patra do prizemi, oblékame ji na tom, oba ji musime doobléct, pak jede do koupelny si umyt
zuby, uceseme ji a odjizdi do skoly“. RSMAII3 a RSMAII4 dale uvedly, ze své déti vedouk co
nejveétsi samostatnosti. RSMAII3 uvedla ,, kdyz se ji to nachysta, tak to zvladne, treba ma
elektricky kartacek, tak my jen zkontrolujeme, popripadé dodélame a u toho stravovani ji sama
EZickou pripadné ke konci, kdyz uz nema silu, ji dokrmime tieba 5 [Zic®. RSMAII4 uvedla
,snazim se, aby si co nejvic véci dokdzala udélat sama nebo s mensi pomoci”. RSMAII1
uvedla, ze soucasti péce o jejiho syna je pravidelnd aplikace klyzmatu, sdélila ,,jednou za dva
dny musim synovi dat klystyr, protoze sam se nevyprazdni*. RSMAII2 do kazdodenni péce dale
zahrnuje doprovod ditéte na krouzky. RSMAII3 sd¢lila, Zze jejich dceru na krouzky doprovazi
osobni asistent, jeZ kolem poledne stfida pedagogického asistenta. RSMAIIS nepocituje
u svého ditéte jinou péci nez béznou, jediné, co je u jejiho ditéte odliSné, je nutnost pretaeni
V prilbéhu noci.

Kompenzacni pomiicky a pomucky kaZdodenni péce ptedstavuji veskeré pomicky, které

rodiCe pti péci o své dité pouzivaji. RSMAII i RSMAI2 shodné vyjmenovaly odsdvacku vcetné
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piisluSenstvi, pulzni oxymetr, ambuvaku, ventilator, tracheostomickou kanylu a PEG v¢etné
pomtcek k oSetfeni, specidlni postel, specialni kocarek, polohovaci pomicky, pleny. RSMAII
dale uvedla zvedak, oxygenator a stabilizani ortézu pro sed. RSMAI2 déle uvedla kocarek za
kolo, nahradni zdroj do koc¢arku, pfenosny a pevny koncentrator kysliku a lehatko do vany nebo
do bazénu, které pouzivaji do sprchy.

RSMAII1,RSMAII2,RSMAII3 a RSMAII4 shodné udaly, ze jejich dité pouziva vozik,
Ztoho RSMAII2 a RSMAII4 pouzivaji mechanicky vozik, RSMAIIl elektricky vozik
a RSMAII3 wvyuziva jak elektricky, tak mechanicky vozik. RSMAII2 a RSMAII3 dale
pouzivaji stander a pomuicky pro dechovou rehabilitaci R2 vyuzivd k dechové rehabilitaci
acapellau. RSMAII3 ztéchto pomicek pouziva nadechovy trenazér a bublifuk. RSMAII2
a RSMAII4 dale udaly pomicky k polohovani dit¢te. RSMAII1 jako dal§i kompenza¢ni
pomticku uvedla zdravotni kocarek. RSMAII2 jako dal$i pomuicky udala mice, valce,
motomed, simulator hipoterapie a polohovaci zidli. RSMAII3 dale uvedla zveddk, sedak
a specialni ploSinu, kterd byla instalovana do jejich automobilu, aby méla dcera mozZnost
dovniti samostatné zajet a vyjet na svém elektrickém voziku. RSMAII4 ddle vyuziva pomicky
na podkladani, overball na cvi¢eni, molitanové kulicky a jeji rekvizity, které pouziva ptisvych
programech, jako hilky, kfidla ¢i zdvoj. RSMAII5S sdélila, ze jako jedinou kompenzaéni
pomticku maji zidlicku, kterou si zaptj¢ili ze Smecna.

Fyzioterapie a domdci cviceni pojednava o pravidelné dochazce ditéte k fyzioterapeutovi
a cviceni, které provadéji rodi¢e samostatné v domacim prostiedi.

RSMAII uvedla, Ze k fyzioterapeutovi se svou dcerou nedochdzi. Cviceni provadi pouze
sama doma a to Vojtovu metodu a Bobath koncepci, nepravidelné. K synovi RSMAI2 dojizdi
fyzioterapeutka 2x tydné. Provadi uvoliovani, masirovani, Bobath koncepci, stimulaci obli¢eje
a cviceni bederni oblasti. Respondentka se synem cvi¢i i sama a to protahovani nozicek,
Achilova pata, kolena, dale ru€icky a vytirani hrudniku. Zpocatku, dokud byla zachovana snaha
o pretaCeni, cviCila také Bobath koncepci, pravidelné 3x denné. Zkousela také Vojtovu metodu,
jeji syn na to vSak reagoval negativné, plakal, a tak se s doktorkou na RHB dohodla, Ze toho
zanecha.

RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3, RSMAII4 a RSMAII5 udaly, ze se svym ditétem
pravidelné dochdzeji na fyzioterapii. RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4 dochazi pravidelné
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Ix za tyden. RSMAII1 dochazi na dvé pracovisté a to 1x za 14 dni a 1x za 6 tydni. RSMAIIS
se svou dcerou dochézi na fyzioterapii cca 1x za 3 tydny. RSMAII3 dale uvedla, ze doba
fyzioterapie je 45 minut a je dopln€na o tejpovani. RSMAII4 uvedla, Ze sou€asti fyzioterapie je
cviceni na rehabilitaénim baloné a na podlozce, posilovani a ,, trosku ji napravuje ty zada, to ji
déla dobre . VSechny respondentky cvi¢i se svymi détmi pravidelné i sami doma. Protahovani
doma provadi RSMAIIl, RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4. Masaz provadi RSMAIIl
a RSMAII2. RSMAIIl pifi masaZzi pouziva také metodu mickovani. MiCkovani provadi
i RSMAII5. RSMAII5 doma také provadi Vojtovu metodu a to 3x denné. Dechové cviceni
provad&ji RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3 a RSMAIIS. RSMAIIl dale provadi silové cviky
s dopomoci. RSMAII2 uvedla ,,zaméruji se na zada-hrudnik-bricho, mimo jiné hipoterapie,
cviceni na valci-mici, masaze, dychani acapella, ,,smajlik ““, nohy motomed, stander, nafukovaci
dlahy a bézné protahovani®“. RSMAII3 sdélila, ze doma z divodu tnavy dcery moc necvici.
Nekdy, naptiklad misto té¢lesné vychovy, ji dopoledne protahne pedagogicky asistent. Doma se
zamétuji spiSe na protahovani, narovnavani ¢i nadzvedadvani a srovnavani polohy dcery na
voziku. Doma i béhem Skoly o piestadvkach pouzivaji Bobathovu koncepci RSMAII4 déle

uvedla, Ze jejidcera velice Casto cvicis jejimi rekvizitami a také na overballu.

Schéma 5 Lékaiska péce o dit€ se SMA

péce specialistl I

medikace I

Kategorie Lékarskda péce o dité se SMA je zaméfena na dispenzarizaci déti u 1ékafd ve
specializovanych ambulancich a konzervativni lécbu onemocnéni. Opét jsme si kategorii
rozdélili a to na Péci specialistii a Medikace. Schéma bylo zpracovano na ziklad¢é rozhovort

s matkami déti se SMA.
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Péce specialistii zahrnuje piehled vSech Iékatt, které poskytuji specializovanou péci détem
se SMA. Na neurologii jsou sledovani RSMAI1, RSMAI2 a RSMAII1, RSMAII2, RSMAIl4
a RSMAII5. RSMAII3 se o neurologické péci nezminovala. Na ortopedii dochazi RSMAII,
RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4. RSMAIIl a RSMAII3 dale dochdzeji na imunologii
RSMAII3 uvedla ,, na zacatku jsme byli na imunologii, protoze jsme potiebovali vedét, jak je
na tom s imunitou . Dale uvedla nutricniho terapeuta a endokrinologii. Rehabilita¢niho 1ékate
nav§tévuyje RSMAIIl a RSMAII2. RSMAIIl navic navStévuyje kardiologii a protetika.
RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4 vyuzivaji péci specialisti 1x za pul roku.
RSMAII5S navstévuje pouze neurologa a to 1x za 3 mesice. VSechny respondentky jsou
S pristupem specialistl spokojeni.

Medikace zahrnuje 1éCiva a potravinové dopliky, které déti se SMA uzivaji ke zpomaleni
progrese onemocnéni a prevenci komplikaci. RSMAIl uvedla, Zze jeji dcera neuziva trvale
7zadné léky. RSMAI2 udala kyselinu valproovou, konkrétné¢ Depakine, Detralex, pfes zimu
Imunoglucan, vitamin B a C, Ambrobene, Famikon kapicky, preventivné Sumetrolin a Fucidin
mast.

Kyselinu valproovou jakozto antiepileptikum dale uzivaji déti RSMAIIl, RSMAII2
a RSMAII5, ztoho RSMAIIl a RSMAII2 hovofili konkrétné o Orfirilu. RSMAIIS Ik
nekonkretizovala. Karnitin uzivaji déti RSMAII1 a RSMAII2. Potravinové doplitky na podporu
imunity uzivaji déti RSMAII3 a RSMAII4, kdy RSMAI3 pouzivaji Imunovite
a RSMAII4 kravské mlezivo. RSMAII4 déale pouZivaji aloe vera gel na procisténi organismu.
RSMAII2 vyuziva potravinovy doplnék koenzym Q10. Bilkkovinny preparat uzivd dcera
RSMAII4 a to 3x denné. Toto lé¢ivo zkouSela u své dcery i RSMAII3, ale ,, podporovalo to
chut k jidlu a dost pribrala a jinak to nemelo valny efekt, tak jsme to vysadili“.
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Schéma 6 Hospitalizace ditcte

pfiCina a délka hospitalizace |

pristup zdravotnikd I

Kategorie Hospitalizace dité¢te zahrnuje zkuSenosti rodici s hospitalizaci jejich ditéte se SMA.
Je rozdélena na Pricina a délka hospitalizace a Pristup zdravotnikii. Schéma vzniklo na zakladé
rozhovori s matkami déti se SMA.

Pricina a délka hospitalizace se zamétuje na dlivod hospitalizace ditéte se SMA a dobu,
kterou dé€ti v nemocnici stravily. RSMAI1 1 RSMAI2 shodné uvedly, Ze jejich déti byly
opakované hospitalizované. RSMAII jako pfi¢inu hospitalizace uvedla opakované pneumonie.
Délka hospitalizace byla 3 tydny na détském oddéleni na KNTB ve Zlin¢€ a 3 mésice a 2 dny na
KDAR. RSMAI2 uvedla hospitalizaci v Prachaticich z divodu diagnostiky a dale opakované
hospitalizace v Nemocnici v Ceskych Bud&jovicich, ptiblizné 15krat. P¥i¢inou hospitalizace
byli ve vétSiné piipadl infekce dychacich a mocovych cest. Délka hospitalizace byla vzdy
piiblizné 5 dni, z toho 3 dny na JIP a 2 dny na standardnim oddéleni. V soucasné dob¢ jezdido
Nemocnice v Ceskych Budgjovicich pouze na vyménu tracheostomie bez nutnosti
hospitalizace. Poprvé byli vCeskych Budé&ovicich hospitalizovani zdtvodu pneumonie.
Hospitalizovani byli nejprve na stanici malych déti Tento pobyt byl pro respondentku
traumatizujici. Ackoliv I€katce sdélila, ze syn jiz neni schopny kojeni pro svalovou slabost,
lékarka ptesto naléhala, aby dit¢ nakojila. Po hodiné a pil chlapec vypil 5 - 10ml a byl vyrazné
zeslabli. Proto mu byla podana infuzni terapie. Dale uvedla, Ze sestru upozoriovala na to, Ze
u jejiho syna dochazi k poklestim saturace. Nato ji sestra odpovédéla, ze informuje 1ékarku,
a ze za chvili ptijJde. Respondentka vSak ¢ekala n¢kolik hodin s tim, Ze syna hladila po rucicce.
Udala, ze tak se mu saturace vzdy zvySila. Kdyz pak k rdnu usnula, doSlo u syna k zéstavé

dychani. Respondentka vyb&hla na chodbu a volala na sestru, aby §la pomoci. Sestra pfisla,
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a kdyz vid€la chlapce, odbéhla pro kate. Dale uvedla ,, prisla pani doktorka, bafla ho, utekla
S nim na JIPku a vrdtila se za 45 min s tim, Ze se jim tedy povedlo Tomdska rozbéhnout, ze mél
Stesti, ale ze mé musi obezndmit s tim, Ze ma jako pravo zemrit, Ze ho nemusi resuscitovat “. Na
to respondentka uvedla, Ze si bude resuscitaci prat pokazdé, i kdyby to mélo byt 10krat. Poté
respondentka za svym synem dojizdéla kazdy den po dobu 6 mésicii a 1 tydne. Béhem t¢ doby
ji zdravotnici seznamovali a ucili pé¢i o jejiho syna. Nejdiive ho pouze otirala a obcas si ho
pochovala. Po 2 mésicich se ucila odsavat z nosu a UGst a mésic poté, kdy jiz m¢l jeji syn
zavedenou tracheostomii, zaCala s nacvikem komplexni péce o ventilované dité. Posledni
3 tydny byla z dlivodu schvaleni domaci plicni ventilace a domaci péce ptijata se synem, aby
provadéla nacvik celodenni fddné péce. Byla u ditéte ptfitomna od pil 7 do pual 10. Na noc
odchézela spat na jiné oddéleni.

ZkuSenost s hospitalizaci svého ditéte se SMA maji ddle respondentky RSMAII1, RSMAII3,
RSMAII4 a RSMALIIS. Pfi¢inou hospitalizace RSMAII3 a RSMAIIS byla prvotni diagnostika
tohoto onemocnéni. Délka hospitalizace u RSMAII3 byla 2 dny ve Fakultni Tomayerové
nemocnici. U dcery RSMAIIS byla délka hospitalizace 5 dni ve Fakultni nemocnici Motol.
Déti RSMAIIlI a RSMAII4 byly hospitalizované opakované. U RSMAIIl bylo dité
hospitalizovano v prvnim piipadé z divodu zicpy a v dalSich ptipadech pro respiracni obtize.
Dé¢lka hospitalizace byla ve vSech pfipadech pouze par dnti a to v nemocnici Vsetin. U dcery
RSMAII4 byly pti¢inou virozy. RSMAII4 uvedla ,,jakakoliv viroza a my jsme skoncili treba na
ARO, méla febrilni krece a i to dychani nebylo upiné dobré*. Dalsi pti€inou hospitalizace byli
stfevni obtize. Zde respondentka uvedla ,, tam byly rotaviry nebo néco takového, tak zvracela,
méla prijem a uplné se néjak ucpala, takze se dehydratovala a nemohli prostouchnout ty
streva . Délka hospitalizace v tomto piipadé byla 14dni. Poté zacala dceti kupovat ptirodni
preparaty a k hospitalizaci jiz nedoSlo. Hospitalizace probéhla ve Fakultni nemocnici Brno
a Krajské nemocnici Zlin.

Pristup zdravotnikii je zaméfen na otazky, jak byly respondentky spokojeni s pfistupem
zdravotniku v pribéhu hospitalizace jejich ditéte. RSMAIlI, RSMAI2 a RSMAII1, RSMAII3
a RSMAIIS uvedly, Ze byly s ptistupem zdravotnikli spokojeni. RSMAI1 sdélila, Ze I€kati méli
profesionalni ptistup. Sestry byly empatické, vstricné, pomahaly respondentce a jeji dcefi se

vénovaly a to také socialné. RSMAI2 udala ,, pan doktor super, kolikrat jsem wala a opravdu
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ta podpora od néj byla, dokonce i dokazal obejmout a utesit“. Druhého lékaife vnimala jako
hodného, znalého, ale ,,svého*. Sestry povazovala za velkou podporu, které ji vS§echno ochotné
naucily. Dokonce uvedla, Ze byli natolik spokojeni, ze napsali d€kovny dopis na feditelstvi. Pti
porovnani sester, které je v dobé ptil roéni hospitalizace nezazily, uvedla, Ze s novymi sestrami
jiz tak perfektni vztah nema, jsou odtazitéj$i Navic uvedla, Ze mezi témito sestrami jsou
takové, které nejsou pfili§ zruéni pii odsavani, a Ze se nékolikrat stalo, ze vstup do dychacich
cest vyrazné poruSili a sekret byl zbarven krvi. Jako dalsi negativum vnimé pfistup sestry
Vv Nemocnici Prachatice. Sestra se nabidla, ze bude asistovat pfi cévkovani jejiho syna. Nandala
si rukavice, ve kterych nasledné¢ sahala na kliku a véci kolem. Pak ve stejnych rukavicich
provedla cévkovani. Dle respondentky tak doSlo k zavedeni pseumonddy do mocového
systétmu, kterd byla pozdéji u jejtho syna diagnostikovana. Ze strany lékate se setkala
s nevhodnym piistupem Ilékafe z Nemocnice Ceské Budgjovice.

RSMAIII uvedla ,,Doktori méli hezky pristup jak ke mné, tak k synovi. I sestry byly v pohode.
,,. Negativni zazitek pro ni byl pouze rozhovor s genetikem. RSMAII3 uvedla ,, byli pFijemni,
maji tam spoustu hracek, tak to tém detem davaji“. RSMAIIS uvedla, ze byly sestry hodné
a komunikovaly s ni i s jeji dcerou. Provadély jen odborné vykony a S pé¢i o jeji dceru ji
nepoméahaly. RSMAI4 méla o pfistupu zdravotnikli rozporuplné pocity. Komunikaci
zdravotnikli povazuje za dobrou, vzdy ji informovali o tom, co budou jeji dceii délat. Pii
informovani ditéte pouzivali zjednodusené vysvétleni. V oblasti orientace zdravotnikd
vV problematice SMA respondentka udala, ze zatimco v Brné¢ zdravotnici orientovani byli, ve
Zliné méla pocit, Ze o dané problematice nic nevi. Stejné¢ jako u RSMAIIS sestry provadély
pouze odborné vykony. Jako negativni vnimala pfistup zdravotnik i pfi méfeni télesné teploty,
ptesné¢ uvedla ,,77eba drive byly takové ty teploméry, rychlobézky se jim asi rika nebo mam
zkuSenost s takovou tou pistoli a ja mam Spatny zazitek, jak dcerce merili teplotu neustadle
konecnikem nékolikrat denné digitalnim teplomérem, u kterého to trva a to byl pro ni

traumaticky zazitek. To mi tedy prijde zbytecny, kdyz existuje ta pistole. A to ji byli 3 roky.
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Schéma 7 Vychova a vzdélani

vychova ditéte I
vychovné-vzdélavaci instituce I

Kategorie Vychova a vzdélani zahrnuje piistup rodict k vychové svého ditéte se SMA

a vychovné-vzdélavaci instituce, které jejich dit¢ navstévuje. Kategorii jsme rozdélili na dveé
podkategorie, a to Vychova ditéte a Vychovneé- vzdélavaci instituce. Schéma vznikla na zikladeé
rozhovori s matkami déti se SMA.

Vychova ditéte ptedstavuje zpusob vychovy, ktery rodiCe u svého ditéte se SMA
upfednostnuji a zda vnimaji tento zpisob jako odlisny v porovnani s vychovou svych dalSich
zdravych déti. RSMAIl i RSMAI2 udaly, Ze vychova dité¢te se SMA se vyrazné liSi od
vychovy zdravych déti. RSMAI1 udala, Ze je nutné ptihlizet na jeji zdravotni stav a schopnosti.
RSMAI2 udala, Ze syna ptipravuje na dochazku do mateiské skoly.

RSMAIIl a RSMAII2 uvedly, ze nedé€laji ve vychové svych déti rozdily. R3 udala, zZe je
nutné pii vychové dcery se SMA byt dislednéjsi a vyvarovat se tendencim vice ji povolovat
Vv obdobi nemoci nebo zhorSeni stavu. Je nutné ji také Casto usmériiovat. RSMAII4 sdélila ,, no
nerikam, ze kolem ni neskacu, ale zas treba kdyz rekne, mami prosim té otevii mi to, tak ja
treba kdyz uz vidim, Ze to sama prosté neotevre, tak ji to treba jenom nachystam, podam ji to,
aby si to sama ulovila, prijde mi, Ze se s nimi ¢lovék opravdu nemiize moc matlat“. Jediné, co
vnima jako privilegium, je snaha kompenzovat situaci tim, ze pokud si néco opravdu pieje, tak
jito koupi, uvedla priklad ,, T7eba ona miluje Monster High, tak ji obcas dokupuju ty figurky,
ted’ jsem ji kupovala sadu - aktovku, desky, pendl. Nechala jsem tam 2500 K¢, koupila jsem ji to
do teé druhé tridy, ale pak, kdyz jsem videla ty jeji oci. “ Tento ptistup vnima jako motivaci
dcery do skoly. RSMAIIS vzhledem k tomu, Ze je jeji dcera jeSt€ mala a je to jeji jediné dité,

nemuze posoudit, zda je jejipristup néjak odlisny.
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Vychovné-vzdélavaci instituce se zamétuje na integraci déti se SMA do mateiské a zdkladni
Skoly. RSMAIl udala, Ze jeji dcera je v 1. tfidé specialni zikladni Skole, kterd probiha
Vdomécim prosttedi. RSMAI2 uvedla, Ze ani jeji syn neni opro$tény od povinné Skolni
dochazky. Matefska Skola neni povinnd, ale respondentka sama planuje integrovat svého syna
do tfidy piedSkolnich déti, aby si déti na chlapce zvykly a ve Skole pro né¢ nebyl rusivym
elementem. Do matetské Skoly bude svého syna doprovazet, ale bude vyzadovat i pfitomnost
asistenta pedagoga, aby se seznamil s pé¢i o jejiho syna. Do budoucna se uvidi, zda bude tfeba,
aby s chlapcem na zikladni Skolu dochazela sestra, nebo bude se synem nadale dochazet matka.

Dit¢ RSMAII1, RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4 navstévyji vychovné vzdélavaci instituce.
Jsou integrovani do béZznych mateiskych a zakladnich skol. Syn RSMAII1 pravideln€¢ dochéazi
do b&zné mateiské Skoly v misté svého bydlisté. Déti RSMAII2, RSMAII3 a RSMAII4 jsou
integrovani do bézné zakladni Skoly, ztoho RSMAII2 a RSMAII3 dochazi do 3 tiidy
a RSMAII4 do 1. tfidy. Dcera RSMAII3 a syn RSMAII2 navstévuji stejnou cirkevni zdkladni
$kolu. Vsechny respondentky uvedly, Ze jsou jejich déti v MS &i ZS spokojeni, s détmi
vychdzeji dobfe, maji kamarady a se zvladanim uciva nemaji velké problémy. RSMAII2
a RSMAII3 uvedly, ze jejich déti Skola jako takova moc nebavi, spi§ jsou radi mezi détmi
RSMAII2 dale uvedla, ze byva syn ze Skoly unaveny. Dcera RSMAII3 kromé zikladni Skoly
dochazi i do krouzkd, a to na Sachy, vytvarny krouzek Sikulka, na po&itadovy krouzek a na
dopravni krouzek. RSMAII3 dale uvedla, z2 ma jeji dcera problémy s psanim, je to pro ni
fyzicky ndrocné a nemé ¢as zamyslet se nad smyslem textu. Pro usnadnéni maji na pftisti rok
zazaddano o moznost vyuzivat notebook. Na otdzku, zda museli rodice feSit néjaky problém
spojeny s MS &i ZS RSMAIIl a RSMAII4 uvedly, Ze se s problémem nesetkaly a RSMAII2
zatim teSila pouze drobnosti. RSMAII3 uvedla, Ze ke konfliktu nedoslo, ale pfistup ostatnich
ucitelll vnima jako zna¢né laxni Konkrétné sdélila ,,ostatni ucitelé, co ji neznaji, Ze by tieba
prilozili ruku K dilu to ne, si vSechno zaplatte a zaridte a pak tu miizete byt “. Co se tyka sester
feholnic, jejich piistup je dobry, RSMAII3 udala ,,Udélala se tu mistnost, kde dcera cvici, kde
se previéka, to bylo cca 150tis navic a sestricky do toho Sly. Myslim si, Ze kdyby to oni takhle
neiniciovali tak to nebude tak aktivni.

Dcera RSMAII5 vzhledem k nizkému véku nenav§tévuje zadny vychovné-vzdélavaci institut.
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4.1.3 rozhovory s osobnimi asistenty
Schéma 1 Diagn6za SMA

coje SMA I

Kategorie Diagnoza SMA zahrnuje udaje o zakladni orientaci osobnich asistentti o diagnoze
SMA. Kategorii jsme dale specifikovali podkategorii Co je SMA. Schéma vzniklo na zakladé
rozhovorl s osobnimi asistentkami.

Co je SMA uvadi odpovedi osobnich asistenti na to, co je onemocnéni Spinalni svalova
atrofie a kde tyto informace zjistili. VSichni respondenti uvedli, Ze maji znalosti o problematice
SMA. OAl uvedla, Ze existyji 4 typy tohoto onemocnéni. OA2 piesné sdélila ,Jednd se
o progresivni nervosvalové onemocnéni, které zpiisobuje ochabovani svalii, zpocatku omezeni
pohyblivosti, miize vést az k napojeni na UPV. Onemocnéni je genetické. Znam rozdeleni
3 zdkladnich stupnit nemoci i jeji projevy.“. OAl a OA3 dale uvedli, Ze informace zjistili na
internetu nebo ptfimo od détise SMA. OA2 informace ziskala od své sestry, kterd ma SMA a to
III. typu a pti zpracovani Skolni prace. OA4 na téma SMA psala bakalatskou praci. Informace
ziskala zcCasopist, odborné literatury a piimo od rodict déti se SMA. OAS je pracovnici
v projektu Podpory rodin s détmi se SMA. Soucasti jeji prace je potadani vzdélavacich akci,
ucast na odbornych konferencich ¢i seminaii, vede osvétu o tomto onemocnéni, pfimo pecuje
o détis timto onemocnénim a organizuje programy pro déti, jako jsou prazdninové pobyty nebo

setkani rodin.
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Schéma 2 Prace asistenta

napln prace I
kazdodennipéce
kompenzacnipomucky I
preference I

narocnost péce I

komplikace

vztah asistent - dité

Kategorie Prdce asistenta zahrnuje veSkeré ¢innosti, které osobni asistent provadi u ditéte se
SMA a dalsi problematiku voblasti péfe o dité. Kategorie jsme dale rozdélili na
7 podkategorii, a to Napln prace, Kazdodenni péce, Kompenzacni pomiicky, Preference,
Narocnost péce, Komplikace a Vztah asistent — dit¢. Schéma vzniklo na zakladé rozhovoru
S osobnimi asistenty.

Napln prace ptedstavuje informace o tom, co vSe spada do prace osobniho asistenta. VSichni
respondenti uvedli dopomoc ditéti pfi vSech aktivitich. OA2, OA4 a OAS5 shodné udali
celodenni péci o dit¢. OA2 uvedla ,, Moje cinnost na vikendovych akcich spociva prevazné
V hlidani déti — hrani si s nNimi, pripadné asistence pri presunech a dalSich vécech potrebnych

‘

ke hram a pripravenym aktivitam “. Jako pé¢i v b&zny pracovni den uvedla ,,Pro mne jako
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asistenta prevzeti ditéte probiha v dopolednich hodinach, s ditétem neustale jsem, hrajeme si,
prip. si dité hraje s ostatnimi kamaraddy, prubézné hlidame a asistujeme pri dodrzovani pitného
rezimu apod., s détmi si povidame, pomdhame jim v tom, o co si pozadaji, pomahame
S presuny. Rodice navic priubézné mladsi déti kontroluji, zajisti, prip. poradi, co kdy je potieba.

Kazdodenni péce zahrnuje vSechny, které asistenti provadi kazdodenné u déti se SMA, které
jim byly svéfeny jejich rodi¢i. OAl, OA2, OA4 a OAS shodn¢ uvedli pomoc pfii stravovani,
hygiené, pfesunu a volnocasovych aktivitich. OAl dale uvedla podavani a pfidrZzovani véci.
OA2 dale uvedla podavani hracek a otaceni v pribéhu noci. No¢ni polohovani udala t¢z OAS.
Déle také uvedla, ze je ditéti spoleCnikem, kamarddem. OA4 déle udala, ze se déti se SMA
snadno unavi a proto je nutné dbat na to, aby si dit¢ odpocinulo a nedoslo k jeho pfetézovani.

Kompenzacni pomiicky zahrnuji vSechny pomicky, které osobni asistenti pouzivaji pii péci
o dit¢ se SMA. VSichni respondenti uvedli invalidni vozik. OA2 dale uvedla tvarovaci polstar
pro pohodInéjsi sed, tablet a mobilni aplikace. OA3 udala elektricky karta¢ek a odlehcené
nadobi. Odlehcené nadobi uvadi také OAS, dale pak podlozni misu, bazanta, nastavitelny
stolek, matraci, Stander, polohovaci kfeslo, ortézy, zvedak, sedak a specidlni zidli. OA4 dale
uvedla odleh¢ené pastelky, tuzky a hracky.

Preference uvadi, co osobni asistenti vnimaji jako nejdulezitéj$i v péci o dit¢ se SMA. OAl,
OA4 a OAS shodn€ uvadi, ze je pro né diilezitd vzajemna komunikace mezi nim a dit€¢tem, byt
schopny se dohodnout na tom, co dit¢ opravdu potrebuje. OA1 dale uvadi cas na odpocinek.
aby se nebadlo nebo nestydeélo Fict, co potrebuje, s ¢im chce pomoci*“. Dale také uvadi, ze je
nutné vyvarovat se litovani ditéte a pristupovat k nému jako k sobé rovnému. OAS dale uvadi
intelektudlnich dovednosti a kompenzace fyzického handicapu. OA3 uvedla, Ze za dilezité
povazuje pievazné pécia pozornost.

Ndrocnost péce sd€luje, do jaké miry vnimaji osobni asistenti péci o dit¢ se SMA naro¢nou.
Za psychicky néaro€nou povazuji péci OAl, OA2 a OA4, piicemz OAl a OA4 ji zaroven
vnimaji 1 za fyzicky naro¢nou. O fyzicky narocnou ji povazyje t¢Z OA3 a OAS. OAl a OAS
uvedli jako fyzicky naro¢nou manipulaci a péci spojenou s oblékanim, stravovanim a no¢nim

polohovanim. Z hlediska psychiky uvadi OA1 pohled do budoucnosti a prognéza onemocnéni,
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OA2 udrZeni nepftetrzité pozornosti béhem péce o dit¢ a OA4 pocit'yje jako problematické
predejit sklonim k litosti a snaha délat pro déti vse.

Komplikace vsob&é zahrnuje zkuSenosti osobnich asistentd s nepfedvidatelnou situaci
¢iproblémem. OAl, OA2 a OA3 uvedli, ze se do zadné takové situace nedostali. O A4 udala,
ze se s zadnym problémem nesetkala, ale z poc¢atku pocitovala nejistotu v péci o dité , ez jsem
si zvykla, jak sditetem zachdzet, méla jsem strach, abych mu neubliZila, nepritizila*.
S postupem cCasu, jak ziskdvala zkuSenosti, pocituje zlepSeni Velice pfinosnid ji pfisla
spoluprace srodici, ktefi ji vpiipadé¢ potreby poradili a pomohli. OAS uvedla né€kolik
problematickych situaci. Prvni znich bylo odpadnuti ovladace u voziku, ktery vyfesili
provizorni opravou. Dal$i bylo ,,zaseknuti voziku. Tuto poruchu feSili dohodou o servisu
a dit¢ zatim polohovali za pomoci polstaii. Posledni problém, ktery popsala, byla pohmozdéna
noha. Dit¢ m¢lo klidovy rezim a noha byla v potadku. S nutnosti poskytnuti prvni pomoci se
nesetkala Zadna respondentka.

Vztah asistent — dité zahrnuje, jaky vztah pocit'uje osobni asistent mezi nim a dit€tem se
SMA. VSichni respondenti vnimaji vzajemny vztah jako kamaradsky. OA4 a OAS déle uvedli,
7ze détem stanovuji hranice. OA4 uvedla ,myslim, Ze je dilezité hned na zacatek stanovit
hranice, aby dité nemélo pocit, zZe asistent je jeho ,,sluhou* a vSe udéld za ného a nemusi se tak
vitbec snazit samo*“. OAIl uvedla zkusenost i s asistenci u vozickait. V tomto ptipade Slo o jeji

zaméstnani a vztah byl spiSe pracovni
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4.1.4 pozorovani deti se SMA
Dité 1, 6 let

Sedi s oporou, bez opory pouze pii spravném ,pevném® posazeni, pii vykyvu z 0Sy
pfepadava, sama se do sedu nevrati, cileny leh neprovede, ,spadne“. Neni schopna
samostatného pfesunu ani vsedé, neni schopna chiize, lezeni ani jiné manipulace s koncetinami,
je nutné polohovat chodidla do spravné polohy. Nutnd opatrnda manipulace s dolnimi
koncetinami, dochazi k luxaci kycelnich kloubtd. V poloze vleze a v sedu mimo vozk je nutné
konc¢etiny polohovat, ulozit do spravné polohy. V poloze vleze zaujima tlevovou polohu nohou
— pokréené nohy v kolenou a poloZzeny na bticho. Porucha vyprazdiiovani moce a stolice. Mo¢
neudrzi, fika si pozd¢€, pouziva jednorazové pleny. Stolice na vyzvani. Pfi zméne polohy vleze
do sedu nutno podpirat hlavu, neudrzi ji v ose, padd ji dozadu. Vleze se nepiekuli z bokii na
zada ani na bficho. Omezena jemnd motorika, obcas problém s drzenim tuzky, psat neumi,
pouze jednoduché kresby (tecky, kolecka). S napoveédou kresli ¢asti téla, vikam na obliceji, ale
jinak hlavonozec. Obcas se ji pletou barvy. Pozornost udrzi pouze kratkou dobu, nutna casta
motivace, nutit. Pfi ¢innosti je spiSe pasivni, koukd, co se kolem déje nebo déla néco jin¢ho.
Réda si hraje s panenkami, na pisku a lezi na trampoliné. Manudlni ¢innosti ji piili§ nebavi,
pracuje jen chvili, vyzaduje zna¢nou pomoc. Hlava pln¢ pohybliva, ruce zveda cca 20 cm do
vysky, nad hlavu samostatné nedd ani je tam neudrzi. Ji sama lZici, je potfeba jidlo pfedem
pfipravit, vrukou unese jen lehké predméty. V jidle je vybirava. Jemnd motorika omezena —
samostatné sklddani lega nelze, hrnecek drzi pouze v obou rukach, jednou rukou rozléva, Casto

pouziva brcko. Spolecenska, sislani.

Dit¢ 2, 7 let

Nechodici, sedi na voziku s oporou. Pouziva elektricky vozik ovlddany rukou. Jemna
motorika oslabena, umi psat, pismo odpovidd v€ku, kostrbaté, psani je pomalé. Nohama hybe
vrozsahu sundani a nandani z podloZky na nohy. Je nutnd zna¢na dopomoc. Neni schopna se
samostatné¢ posadit ani postavit, nevydrzi sedét bez opory, stdni neni mozné ani s 0OPOrou pro
Slachové kontraktury. Vozik ovladad velmi dobte, svédomité. Pozornost udrzi primétene, ¢asto
laxni k ¢innosti, neaktivni. Obezita, snazi se omezovat sladkosti, drzi dietu. Na wc si iika, je

nutné ji prenést, sviéknout, utfit i obléknout. Pii stravovani je nutné jidlo pfipravit, nakréjet.
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Pouziva lzici, ji samostatné. Ruce zvedne k obliceji a mirné nad hlavu. Po cely den sedi na
voziku, pfendana pouze na hygienu, wc a spani. V noci neni tfeba polohovat. Je komunikativni,
spoleCenska, zpocatku odtazitd, pry vystresovand sestrou. Ma smysl pro zodpovédnost, je
svédomitd, kontroluje dodrzovani pravidel a chovani ostatnich déti, hlasi jejich poruseni. Plni,

CO se po ni chee, obcas se ji nechce, ale ud¢la to.

Dité 3, 8 let

Nechodici, sedi na voziku s oporou. Pouziva elektricky vozik ovladdany rukou. Jemna
motorika oslabend, umi psat, pismo odpovida véku, kostrbaté, psani je pomalé. Nohama hybe
Vv rozsahu sundani a nanddni zpodloZky na nohy. Je nutnd znacnéd dopomoc. Neni schopna se
samostatné posadit ani postavit, nevydrzi sedét bez opory. Na wc si fikd, obcas pii ¢innosti
zapomene a pomoc¢i se. Je nutné se Casto dotazovat, zde nechce na wc. Je nutné prenést,
svliéknout, utfit i obléknout. Pfi stravovani nutnd dopomoc, nakrédjet. Pouzivd lzici, ji
samostatné. Ruce zvedd nad hlavu. Sila rukou je sniZzena, ale ne pfili§ vyrazné, hraje stolni
fotbal. Ovladani voziku jidéla problémy, neodhaduje rychlost, zna¢né problémy s couvanim, je
roztrzitd, najizdi do lidi nebo na nohy. Je komunikativni, rozt¢kana, pozornost udrzi
kratkodobé. Do ¢innosti se aktivné zapojuje, ale pouze na kratkou dobu. Ne vzdy plni, co se po
ni chce. Jemna motorika narusena. Cely den sedi na voziku. V noci neni nutné polohovat.

Obezita, bez diety.

Dit¢ 4, 9 let

Chodici o Siroké bazi. Problémy s flexi kolen. Dokaze se zvednout ze zemé za pomoci opory
nebo postupné po téle. Zvlada chiizi do schodi. Vyuziva mechanicky vozik. Umi se z ného sdm
postavit 1 si na n¢j zpét sednout. V rukou ma silu, ovladd samostatné vozik na kratké
vzdalenosti. Jemna motorika lehce omezena. Rad dé€la co nejvice saim, odmitd dopomoc. Je
komunikativni, pozornost udrZi pfimétenou dobu, je vynalézavy. Je aktivni, pofad néco dela.
Zapojuje se do her, plni co se mu fekne. Hubeny az kachekticky. Je potieba dopomoc pti

stravovani, hygien¢ a oblékani.
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Dit¢ 5, 9let

Chodi po ¢étyfech, samostatné nestoji, vyuziva mechanicky vozik. V rukou ma silu, pouziva
samostatné vozik na kratké vzdalenosti, béhem dne — pfi a po ob&éd¢ - pouziva stander. Ve
standeru je schopny se najist, hraje si. Je nutnd dopomoc pfi stravovani — ptiprava, nakrajet,
dopomoc pii hygiené, oblékani. Normalni postava. Je komunikativni, spoleensky, pozornost
udrzi ptimétenou dobu. Snazi se co nejvice zvladat sam. Je aktivni, zapojuje se do her, plni co

se mu fekne.

Dit¢ 6, 14 let

Nechodici, sedi s oporou na mechanickém voziku. V rukou mirné oslabena sila, jemna
motorika velmi lehce snizend. Neni schopny samostatné stat, kratce sedi bez opory. Cely den
sedi na voziku. V noci nutné polohovat, cca 3x/noc. Nutna dopomoc piti hygiené, stravovani,
we. Na moéeni pouziva bazanta, sim si ho drzi. Rika si sam, nepomoéuje se. Je komunikativni.
Je spiSe pasivni, nezapojuje se pitilis do aktivit, hraje si na mobilu. Doma si pry jen hraje na PC

a zde nic délat nechce. Vice méne plni, co se po ném pozaduje. Obezita, bez diety.

Dité 7, 8 let

Nechodici, sedi pouze s oporou. Pouzivé elektricky vozik ovladany rukou. Rizeni mu nedéla
problém, rad jezdi rychle. Cely den sedi na voziku, v noci nutné polohovat. Jemna motorika
oslabend, pfi potfebé sily si pomdha pusou a zuby. Je nutnd dopomoc ve vSech smérech
sebepéce. Na wc si fekne, nema problém. Pti stravovani nutné jidlo nakrajet, ji 1zici. Pije
samostatn¢ s plastového hrnicku. Je spolecensky, komunikativni. Pozornost udrzi jen
kratkodobé¢, je roztékany, Casto trucuje, odsekava a odmita délat, co je mu feceno, ,,ma svou

hlavu®. Obezita, bez diety.

Dité 8, 7 let

Nechodici, sedi 1 bez opory, vyuziva odlehceny mechanicky vozik. Ruce zveda nad hlavu,
zveda nohy cca 10cm nad podloZku. Neni schopna samostatné chiize ani stat. Je schopna sedét
bez opory pii spravném posazeni, pii lehké tibulaci nepadd, snazi se vyrovnavat. Sila rukou

jemné omezena. Obcas potieba povolit vicko nebo ptidrzet t€z81 véci. Jemna motorika je dobra,
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umi psat, kresli si, zru¢nost odpovida véku. Ji ptiborem, obcas tieba nakrajet. Je komunikativni,
aktivni, spoleCenska, sympatickd a hodné¢ zvidava. Je to velka paradnice. Postava normalni. Je
potieba dopomoc ve vSech smérech sebepéce, predevsim oblékani, hygiena a vyprazdiovani.
Na wc si fekne, nema problémy. Je zde s maminkou, maminka se snazi co nejvice vést dceru
k samostatnosti, pomaha pouze s ¢innostmi, které ji délaji viditelné¢ obtize. Bez problému plni,

co je ji feeno. Rada s maminkou tancuje, pouziva rizné rekvizity.

Dit¢ 9, 14 let

Nechodici, sedi pouze s oporou. Deformity rukou a nohou. Vyuziva elektricky polohovaci
vozik, ovlada ho rukama. Jemna motorika neni, dlané ma trvale ¢astecné seviené, dopomaha si
pusou. S pomoci ust se nauCila psat i velice hezky kreslit. Pusou také ovlada tablet pomoci
elektronické tuzky. Je nutna komplexni péce ve vSech smérech, je pln€ zavisla na péci druhych.
Béhem dne musi n€kolikrat odpocivat. Je nutné mimo vozik ¢asto polohovat, i v noci. Je
komunikativni, nejvice asu travi s D10, jsou to kamaradky, znaji se zdomova. Je kachekticka,
béhem dne pije Nutridrink. Pfi stravovani pIné odkdzdna na pomoc druhych, je krmena. Do

¢innosti se zapojuje v raimci svych moznosti a energie.

Dit¢ 10, 14 let

Nechodici, sedi pouze s oporou. Jsou zde patrné¢ tézké deformity, predev§im patete, dale
rukou 1 nohou, kontraktury. Pouziva elektricky polohovatelny vozik ovladany rukou. Jemna
motorika neni. Rukama hybe minimalné¢, nohama vibec. Je nutnd komplexni péée ve vSech
smérech, samostatné neni schopnd Zzddné sebepéfe. Velmi rychle se unavi béhem dne
opakované odpociva. Je kachektickd. Béhem dne nosi plastovy korzet ke zmirnéni deformit
patefe a plastové ortézy na nohy. Pfi stravovani je pln€ odkdzana na pomoc druhych, je krmena.
Je celkem komunikativni, ptedevS§im se svou kamaradkou D9. Do ¢innosti se zapojuje v ramci

svych moznostia energie.
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5 DISKUZE

Diplomova prace se zabyva problematikou oSetfovatelské péce o déti se Spindlni svalovou
atrofii. Prace je ddle rozd€lena na 2 Casti, teoretickou a empirickou. Ke sbéru dat bylo pouzito
kvalitativni Setfeni s vyuzitim metody polostrukturovaného rozhovoru a pozorovani. Vyzkumné
Setfeni probihalo v obdobi srpen 2013 - ¢erven 2014. Vyzkumny vzorek tvotily matky déti se
SMA L. a Il typu, pfesnéji 2 matky détise SMA L. typu ve véku4 a 7 let a 5 matek déti se SMA
IL. typu ve véku 13 mésict — 9 let. Matky byly zvoleny zZAmérné na zaklad€ 2 kritérii. Prvni
krit¢rium byla fadnd péfe o své dit¢ se SMA vdomacim prostfedi Rozhovory byly
Vv 6 piipadech vedeny v domacim prosttedi rodiny a v 1 pfipad¢ na taboie pro déti se SMA ve
Smecné. Druhym kritériem byl souhlas rodi¢e s uvefejnénim rozhovoru. Dal§im vyzkumnym
vzorkem bylo 11 v8eobecnych sester rizného stupné vzdélani pracujici na détském oddéleni
JIP Nemocnice Ceské Budéjovice a détské neurologii Fakultni nemocnice Motol Vybér byl
rovnéZ zamérny. Nemocnice Ceské Budé&jovice byla zvolena na zakladé zkuSenosti s pééio dité
se SMA. Fakultni nemocnice Motol byla zvolena na zdklad€ informaci, ze se jedna o jedno
z pracovist, ve kterém dochazi k diagnostice SMA. V obou ptipadech byly rozhovory vedeny
se souhlasem vedeni nemocnice a vSeobecnych sester. K realizaci rozhovori dochazelo ve
vsech piipadech na oddéleni dané nemocnice. Tieti vyzkumny vzorek tvofilo 5 osobnich
asistenttl déti se SMA. I v tomto piipadé byl vybér zamérny. Osobni asistenti byli zvoleni na
zaklad¢ zkuSenosti s pfimou péci o déti se SMA a jejich souhlasem s uvetejnénim rozhovoru.
Rozhovory s osobnimi asistenty probihaly na tdbofte pro déti se SMA. VSechny rozhovory byly
se souhlasem respondentli zaznamenavany na diktafon a poté v pfesném znéni piepsany.
Nasledné¢ byly rozhovory zpracovany do tabulek a schémat. Zucastnéné skryté pozorovani
probihalo na letnim tabofe pro déti se SMA ve Smecné. Pozorovani se ztcastnilo 10 déti se
SMA 1I. typu ve véku 6 — 14 let. Pozorovani bylo zaznamenavano do ziznamového archu
a pozd¢ji zpracovano.

Vempirické ¢asti diplomové priace jsme se zaméfili na komplexni Iékarskou
a oSetfovatelskou péc¢io rodice a jejich dit¢ se SMA. Pro vétSiptehlednost a moznost porovnani
odpovédi vSech dotazovanych jsme pouzili vpiipadé shody stejné oznaceni kategorii
a podkategorii. Odhaleni pfitomnosti onemocnéni SMA umoziuje diagnostika. Na zakladé

rozhovori s matkami vznikla kategorie Diagnoéza Spindlni svalovad atrofie (schéma 1)
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a podkategorie Diagnostika. V prvni fadé jsme poukazovali na mozZnosti prenatalni diagnostiky
tohoto onemocnéni. Do této kategorie lze zaradit genetické testovani jako Mutacni analyzu
genu SMN1, Duplika¢ni analyza poctu kopii SMN2 genu, testovani pfenaSect, prediagnostické
genetické testovani ¢i neimplantacni genetickda diagnostika (21, 23). Dals§im vhodnym
vySetfenim k potvrzeni diagnézy SMA je amniocentéza provadéna v 15. - 20. tydnu
t¢hotenstvi, nese s sebou vsak riziko poskozeni plodu. Pozitivita molekularné genetickych testa
dava definitivni jistotu, ze se u ditéte projevi SMA a lze je tedy pouzit jako jedinou
diagnostickou metodu (9). Ackoliv jsou moznosti prenatalni diagnostiky na velice dobré
urovni, ani jedna z matek tuto moznost nevyuzila a k diagnostice SMA u jejich ditéte doslo az
po jeho narozeni.

Na prenatdlni diagnostiku navazuje diagnostika postnatdlni. VSechny matky uvedly, ze
diagnostice SMA ujejich ditéte predchazely poruchy ve vyvoji. VEk diagnostiky SMA se u déti
lisil v zavislosti na typu SMA. U déti se SMA 1. typu dosSlo k prikkazu nemoci ve véku
3,5 a 4 mésice, jez pIn¢ odpovida udaji (8), kde autofi jasn¢ uvadi, ze k nastupu onemocnéni
dochdzi vobdobi do 6. mesice veku ditte. U déti se SMA II. typu doslo k definitivni
diagnostice v razném veéku, rozdil byl vSak pouze v fadech nékolika mésici. RSMAII1 uvedla
8 meésic, RSMAII2 2,5 roku, RSMAII3 2 roky, RSMAII4 necelé 2 roky a RSMAIIS
11 mésicth. Vékové rozmezi je tedy od 8. mesice do 2,5 let véku ditéte. Zde se informace mirn¢
lisi od ziskanych informaci z literatury, kde autoti uvadi jako praimérny v€k prvnich ptiznak
obdobi 6. - 18. mésict (7, 9). Vezmeme-1li ovS§em v tivahu dobu od prvnich ptiznakl a obdobi,
ve kterém diagnostika probihala, pak toto rozmezi nesplituje pouze RSMAII2, ktera uvedla vék
ditéte pii stanoveni diagndzy 2,5 let. Ostatni respondenti toto rozmezi spliuji.

K diagnostice SMA slouzi nékolik testd. Zdklad tvofi laboratorni vysetfeni,
resp. biochemické vysSetfeni séra k vylouceni jiného onemocnéni (6). Odbér krve se také
provadi pii genetickém vySetieni pfi postnatalni diagnostice (21). Z celkového poctu
odpovédélo 6 matek déti se SMA, Ze u jejich ditéte dosSlo k posnatdlnimu genetickému
testovani. Pouze RSMAI2 uvedla, Ze genetické vySetfeni neprobéhlo ani u ditéte ani
u ostatnich ¢lent rodiny. Jako dalsi diagnostickd metoda slouzi neurologické vysetfeni,
konkrétné EMG. VSechny matky kromé RSMAII3 uvedly, ze u jejiho ditéte bylo provedeno
EMG vysetieni. Matka RSMAII3 uvedla, ze jedinou diagnostickou metodou bylo genetické

96



vySetiteni krve. RSMAIIS déle uvedla, Ze jeji dit¢ podstoupilo magnetickou rezonanci,
ultrazvuk a vysetfeni krve na metabolické vady. S vySetfenim metabolickych vad jako soucast
diagnostiky SMA se muZzeme setkat i v literatufe (6), ktera dale uvadi svalovou biopsii
a kardiologické vySetfeni, nebot’ azu 37,3 % jedinctise SMA L. aIl. typu ve véku do 3 let EKG
vySetieni odhalilo znimky pietizeni pravé komory (25). Zadni matka déti se SMA vsak
neuvadi, zz by byla svalova biopsie ¢i kardiologické vysetfeni u jejich ditéte provadéna.
Doplityjicim vySetfenim k odhaleni poruch dychani slouzi spirometrie a Celono¢ni spankova
polysomnografie (26).

Zeptali jsme se sester z Fakultni nemocnice Motol, jaka vySetfeni se provadi pii diagnostice
SMA. Na ziklad¢ téchto rozhovort vznikla kategorie Péce o dité se Spinalni svalovou atrofii
(schéma 2) a podkategorie VysSetieni a odborné vykony. VSechny sestry uvedly svalovou biopsii
a EMG. Dale sestry S7, S8 a S10 uvedly evokované potencialy. Sestra S9 a S11 uvedly
magnetickou rezonanci, konkrétné michy, pticemz S11 dale doplnila ultrazvuk a CT. Genetické
vySetfeni uvedla pouze sestra S8. Ta dale uvedla lumbalni punkci a krevni vySetieni. Sestra S9
uvedla jako vhodné vySetfeni zanétlivych parametr.

Ve vyzkumu nas zajimalo, do jaké miry jsou sestry a vefejnost informovani o problematice
SMA. Ze ziskanych udaji nam vyplynula kategorii s nazvem Diagnoza Spinalni svalova
atrofie (schéma 1) s podkategorii co je SMA. Vzhledem k faktu, Ze Fakultni nemocnice Motol
predstavuje pracovisté, kde k diagnostice tohoto onemocnéni dochazi, predpokladali jsme, Ze
ziskdme kvalitni informace. Velkym piekvapenim pro nds vSak bylo ziSténi, Ze v porovnani
s Nemocnici Ceské Budgjovice jsou sestry zMotola vyraznd hife informované. K ziskani
informaci bylo nutné vyuzivat velké mnozstvi dopliujicich otdzek a mnohdy jim odpovéd
zna¢né¢ napoveédet. Sestry jako divod neznalosti uvedly minimdlni zkuSenost s péci o dité se
SMA. Spinalni svalova atrofie je nervosvalové onemocnéni. Typickd je zde progresivni ztrata
alfa-motoneurontt ptednich rohti misnich. Na zikladé téchto zmén postupné dochazi
k hypotonii a atrofii (6). Spinalni svalovou atrofii délime na 4 zakladni typy dle obdobi prvnich
priznakli a klinickych ptfiznakt. Nejzavaznéjsi je SMA L. typu, jeZ postihuje déti jiz Casné po
narozeni a zplUsobuje zdvazné respiracni a pohybové obtize (7). Nejméné zivazny je SMA
IV. typu, K jejimuz projevu dochazi vobdobi 20. — 30. dekady a jedinec neni pfipraven
o schopnost chiize (7). Povédomi o existenci riznych typi SMA mély sestry S1, S2, S3, S4, S5
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a S6, pficemz spravny pocet védély pouze sestry S2, S3, S4 a S6. Sestry z Fakultni nemocnice
Motol o existenci riznych typt nevédély. S2 k tomu doplnila, ze ,,jak jsou ty stupné atrofie tak
néktery deti i normalné rukama hybou a nemaji problém, néekteré deti naopak nehybou nicim
ani hlavou“.

Ptali jsme se sester, jak by SMA charakterizovaly. Odpovédi byli rizné. VSechny sestry
popsaly SMA jako svalstvo poSkozujici onemocnéni. S1, S4 a S8 déale uvadéji, ze se zaroven
jednad o neurologické onemocnéni. Ochabnuti, konkrétné¢ dychacich svali, popsalo 6 sester
a ochabnuti kosterniho ¢i pohybového aparatu 7 sester. Sestra S8 dale uvedla, Zze pti¢inou
vzniku SMA je chybéni chromozomu. Sestra S9 popsala SMA nasledovné ,, Atrofie je jako
ochabnuti, Ze ty bunky uz nejsou takové, jako byvaly, spinalni je néco s michou . Jako piiznaky
popsala neschopnost chiize, slabost dolnich koncetin, poSkozeni mofového méchyie nebo
poloviny téla od pasu dolu. Sestra S10 popisovala ,,jakoby ubyvani svalové hmoty, bolesti
dolnich koncetin, takze se nemiizou postavit“. Sestra S7 uvedla, ze u déti dochazi k ochabovani
svalt branice. Sestra S11 udala ,, Ochabnuti svalstva, néjaké casti, ale které se to tyka nevim*
SMA jakozto zdvazné onemocnéni zasahujici do péce celé rodiny, které komplikuje Zivot
rodi¢tim, popsala sestra S1. Sestra S3 popsala progredujici stav projevujici se postupnym
zakopavanim a tahem k jedné stran€ az pritomnosti deformit skeletu v kone¢ném stadiu ,, maji
rizné deformity, takzZe jsou ruzné zakriveny ‘. Deformaci skeletu uvedla také sestra S8. Za
kone¢né stadium povazuje sestra S4 poskozeni dychacich svalti s naslednou zastavou dechu. S5
uvedla, Ze se jedna o smrtelnou nemoc, ,, déti umiraji na selhani plic*.

Jak by charakterizovali onemocnéni SMA jsme se ptali také osobnich asistentd. Z danych
rozhovortt vyplynula kategorie Diagnoza SMA (schéma 1) a podkategoric Co je SMA.
Odpovédi byli riiznorodé. OA2 ptesné¢ uvedla, ,Jedna se o progresivni nervosvalové
onemocneéni, které zpiisobuje ochabovani svalii, zpocdatku omezeni pohyblivosti, miize vést az
k napojeni na UPV. Onemocnéni je genetické. Znam rozdéleni 3 zdakladnich stupiii nemoci i jeji
projevy“. Povédomi o riznych typech SMA ma i OAI, kterd sdélila, Ze existuji 4 typy. Své
znalosti vnima jako neodborné, ale dostate¢né. ,, Vim co je to za onemOcnéni a co zpiisobuje,
konkrétni fyziologii neznam. Moje znalosti nejsou zrovna odborné ale néco o SMA vim,
vzhledem k tomu, Ze na tdbore jsem byla 3 krat”. OAS pracuje v projektu Podpory rodin

sdétmi se SMA. Jeji prace obnasi potfadani vzdélavacich akci, je lektorkou a ucastni se
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odbornych konferenci a semindit. Dle jejich slov ,,snaZim se provadet osvétu o onemocneni,
poskytuji primou péci détem, organizuji program pro déti”. Zdroje informaci byli u osobnich
asistentd rizné. OA1 a OA3 vyuzZili pro ziskdvani informaci internet a ptimy kontakt s détmi se
SMA. OA2 ziskala informace od své sestry, které sama trpi onemocnénim SMA, konkrétn¢ IIL.
typu a v ramei zpracovavani Skolni prace. OA4 problematika zaujala a rozhodla se vypracovat
na toto téma svou bakalarskou praci.

Z pozorovani vyplynulo, ze vSechny déti se SMA II. typu maji vyrazné problémy v oblasti
pohybového aparatu. VSechny déti byly upoutany na invalidni vozik. U chlapcti D4 a D5 byla
jesté zachovana schopnost samostatného premisténi se. D4 je schopen chlize o Siroké bazi, je
schopen se zvednout ze zemé 1 z voziku s vyuZitim opory nebo postupné pomoci opirani
o vlastni t€lo. Chizi do schodi provede. V rukou ma silu, ovlada samostatné vozik na kratké
vzdalenosti. D5 je schopny pfesunu pouze po kolenou. Je nutné ho z voziku sundat a zase
nandat. Stejn¢ jako D4 ovlada svilyj vozik na kratké vzdalenosti pomoci rukou. Pro vertikalizaci
vyuziva D5 stander ¢ili parapodium. Jedna se o vertikalizaéni zafizeni, jez umoziuje ditéti
samostatn¢ stat bez nutnosti pouzivat berle a tim mit volné ruce k ¢innosti (52). Zbylych 8 déti
nejsou schopné zadného samostatného pfesunu a jsou pln€¢ odkdzany na invalidni vozik
a pomoc druhych. D1, D2, D3, D6 a D8 jsou sedici se zachovanou, i kdyz omezenou, funkci
hornich koncetin. Svalova sila hornich koncetin je vyrazné snizend. Jemnid motorika je
oslabend. Nejsou schopni samostatné ovladat mechanicky vozik. D2, D3 a D7 vyuzivaji
elektronicky vozik, ktery jsou schopny samostatné obsluhovat rukou (viz ptiloha 9). U divky
D1 dochdzi snadno k luxaci kyCli. Je nutné dbat zvySené opatrnosti pii manipulaci
a pfemistovani. Divky D9 a D10 taktéz vyuzivaji elektrické voziky, schopnost pohybu je vSak
u nich minimalni. Ob¢ jsou schopné sedét s oporou. Je nutné je polohovat. Divka D9 ma
znacné deformity hornich i1 dolnich koncetin. Horni koncetiny vyuzivd pouze na obsluhu
specialn€¢ upravené¢ho elektrického voziku. Ruce jsou trvale castecné seviené. Veskeré
manudIni ¢innosti provadi pomoci ust. S vyuZitim ust také piSe a maluje. U divky D10 dochazi
k borténi patefe. Divka ma zna¢né deformity koncetin i trupu. Pro zpomaleni progrese divka
nosi hrudni a kon€etinové ortézy. Tyto piiznaky pIné odpovidaji udajim v literatute (9), kde
autofi uvadi, Ze u déti se SMA II. typu dochdzi k problémiim s chiizi. V nékterych ptipadech

udélaji déti par krokl, k samostatné chlizi vSak u nékterych z nich nikdy nedojde a jsou
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odkazany na kocarek a poté na invalidni vozik. S ristem ditéte dochazi k regresi jiz dosazenych
motorickych dovednosti, dit¢ ztraci schopnost se vzpiimit, stat i lézt. Dale se u déti projevuji
svalové kontraktury a deformity koncetin, pfevazné nohou, tzv. pedes equinovari. Pozdé&ji se
pridava tézka kyfoskolio za.

Prvnim cilem této prace bylo: Zjistit zasady oSetrovani ditéte se spinalni muskularni atrofii.
Prvni vyzkumnou otdzkou byla: Jaké jsou zdsady osSetrovani ditéte se spinalni muskularni
atrofii? Péce o dité¢ se SMA je velice specifickd a zahrnuje mnoho oblasti. V prvni fad€ jsme se
zamé&fili na pé¢i o dit¢ se SMA v nemocniénim prostiedi. K tomuto ucelu jsme vytvotili
kategorii pod ndzvem Péce o dité se Spinalni svalovou atrofii (schéma 2). Pro lepsi orientaci
jsme si oblast dale rozdé€lili na n€kolik podkategorii. Prvni podkategorii byla Stdri ditéte
a pric¢ina hospitalizace. Viechny sestry zNemocnice Ceské Bud&jovice pedovaly o dité se
SMA a to jak I. typu tak II. typu. Vékové rozmezi déti bylo 6 mésicti az 19 let, pfiCemz sestry
uvedly, Ze o tyto déti peCovaly v pribéhu let opakované. Byly proto také svédky progrese této
nemoci. Jako pfi¢inu hospitalizace uvedly vSechny tyto sestry respirani obtize a s tim spojené
problémy. Sestry S1, S2 a S6 dale uvedly zkusSenost s piil roénim chlapcem, u kterého doslo na
jejich oddéleni k diagnostice, nebot’ doSlo k nahlému zhorSeni stavu vyzaduyjici resuscitaci.
Sestra S2 ptesné uvedla ,, chlapecek mél nejdriv dusnost a pak ho sem prinesli z kojencit se
zastavou, takze ten prisel piivodné k nejakému vysetieni, ale doslo k zastave, takze skoncil tady
na ventilatoru“. Délka hospitalizace chlapce byla pfiblizné pul roku. Pri¢ina hospitalizace
ostatnich déti se SMA byla viceméné obdobna. Chlapec, kterému je dnes 19 let, pfichazel
opakovan¢ z duvodu neschopnosti odkaslat. Sestra S1 uvedla, Ze u chlapce doslo ,,opakované
K odsavani pod laryngoskopem a poté ndsledné k vyrizeni tracheostomie bez ventilatoru.
Obtize s vykaSlavanim popsala isestra S2, S3 a S4, pticemz S3 uvedla, ze u 14leté divky bylo
nutné provést odsavani pod laryngoskopem. Stav byl natolik zavazny, ze I€kati zvazovali
vytvofeni tracheostomie a zavedeni ventilatni podpory. Odsavani vSak bylo G¢inné a divka
byla po 3 dnech propusténa do domaciho oSetfeni. Sestra S5 déale uvedla jako pfiCinu
hospitalizace enterdlni problémy, pfesnéji zvraceni. I v tomto piipadé Slo o kratkodobou
hospitalizaci. Sestra S3 doplnila, Ze vpiipadé dnes 4lettho chlapce doSlo k uzavéru
tracheostomie, ,, maminka si to sama vyménit neumi, nemiize, takZe prijedou rychlou

zachrankou a spis je pricina takova, ze nemiize dychat, tim jak je odkdzany na ventilator a kdyz
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se mu ucpe trasa, tak je trochu problém, tam stacilo vyménit to a zase to bylo vSechno
V poradku . Uzavér tracheostomické kanyly je zidvazny problém, ktery by bez okamzité
pomoci mohl skoncit smrtiditéte. Délka hospitalizace ditéte na ventilaéni podpote se dle sestry
S6 mtze prodlouzit i na mésic.

S ditétem se SMA se zFakultni nemocnice Motol pfimo setkaly pouze 3 sestry, S7, S9
a S10. Z toho sestra S7 uvedla veék pul roku, sestra S9 sdélila, ze se jednalo 0 miminko a sestra
S10 si v€k nevybavovala. Pfi¢inou hospitalizace byla ve vSech piipadech diagnostika
onemocnéni SMA.

Na ziklad¢ rozhovori s matkami déti se SMA vznikla kategorie Hospitalizace ditéte
(schéma 6) a podkategorie Pricina a délka hospitalizace. Z rozhovorii bylo zji§téno, Ze
s hospitalizaci svého ditéte ma zkuSenost 6 matek, obé matky déti se SMA . typu a 4 matky
deéti se SMA 11 typu. Pri¢ina hospitalizace se lisila. U matky RSMAI1 se jednalo o opakované
pneumonie. Matka dale uvedla, Ze dcera hospitalizaci vnimala velice Spatné¢ a doSlo u ni ke
zhorSeni svalovych kontraktur. Matka SMAI2 uvedla opakované hospitalizace a to
v Nemocnici Prachatice, kde byla provedena zdkladni diagnostika. K dal§im hospitalizacim
doslo v Nemocnici Ceské Bud&jovice a to cca 15 krat. Prvni hospitalizace v Nemocnici Ceské
Budéjovice byla pro matku traumatizujici. Doslo podle ni k zanedbani péce. Jiz po piijezdu
byla nespokojena s pristupem I€karky, ktera jejitho syna nutila do kojeni, ackoliv ji jasné
sdélila, ze ho jiz zdavodu svalové slabosti nekoji. Chlapec byl po hodin€ a pil intenzivni
snahy, kdy vypil 5, max. 10 ml mléka, znacn€ zeslably. Dale sdé¢lila, Ze sestru upozornovala na
vykyvy saturace. Bylo ji sdéleno, ze Ikatka brzy prijde, ale n€kolik hodin nikdo neptisel
Ptesn¢ uvedla: , sestricka rikala, Ze pani doktorka prijde a ono bylo 10 hodin, 11, piilnoc,
2 hodiny a pani doktorka nesla a ja jsem klukovi hladila celou noc rucicku, protoze jsem
védeéla, ze se vidycky ta saturace, srdecni cinnost zvedla. No a potom jsem usnula mezi
3a4ave4hod tam bylo uplny selhani*. Nasledné vyb&hla na chodbu a volala na sestru, ktera,
kdyz chlapce vidéla, bézela pro 1ékarku. Ta nasledné chlapce vzala do naruce a utikala s nim na
JIP. Dalsi Sok ptiSel pro matku, kdyz ji 1ékarka sdé€lila, Ze se chlapce povedlo resuscitovat, ale
7e je jeji povinnosti ji informovat o moznosti vicekrat dit¢ neresuscitovat. Na to matka uvedla:
,Na to jsem striktné odpovédéla, zZe prosté i kdyby se to mélo opakovat 10 krdt za ten jeho

Zivot, tak pokazdé budu chtit, aby mél Sanci zit, tak mi rekla, Ze na to mam pravo, ze je to moje
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volba. Manzel tam jen sedel, nebyl schopny viibec néjak odpovédet, byl zarazeny tou situact.
Délka hospitalizace byla 6 mésici a 1 tyden, pfiCemZz matka kazdodenné dojizdéla do
nemocnice. V prub&hu hospitalizace doslo k nacviku matky v péci o jejiho syna. Po 3 mésicich
doslo u chlapce k provedeni tracheostomie a matka se u¢ila komplexni péci o ventilované dité.
Matka podala Zadost o svéfeni dité¢te do domaci péce, bylo vSak nutné schvaleni doméci plicni
ventilace. Z tohoto diivodu byla matka na 3 tydny piijjata na oddéleni, aby se naucila celodenni
fadnou péci. Dalsi pfi¢inou hospitalizace byla infekce dychacich a mocovych cest. V soucasné
dobé dojizdi do Nemocnice Ceské Budéjovice pouze na vyménu tracheostomické kanyly a to
1 krat za 3 tydny. Pfi¢inou hospitalizace déti SMA II. typu byla ve 2 piipadech diagnostika
onemocnéni. U RSMAIIl a RSMAII4 doSlo k opakované hospitalizaci a to u RSMAIII
zdlvodu zacpy a respiranich obtizi a RSMAII4 z divodu stievnich obtizi a opakovanych
virdz, jez doprovazely febrilni kieCe a zhorSené dychani vyzadujici hospitalizaci na détském
ARO. Po téchto zkusenostech zacala matka podavat své dcefi ptirodni preparaty. Jeji stav se
vyrazné zlepS§il a v soucasné dob¢ jiz k hospitalizacim nedochazi.

V pribéhu hospitalizace jsou rodi¢e v neustalém kontaktu se zdravotnickym persondlem.
Zajimalo nas, jak jsou rodiCe s jejich piistupem spokojeni. Na zikladé tohoto rozhovoru
vznikla podkategorie Pristup zdravotniku (schéma 6). S ptistupem zdravotnikti byly matky
v 5 ptipadech spokojené. Sestry i 1ékafi byli profesionalni, komunikativni a hodni. RSMAII4
U matky RSMAI2 doSlo k pocate¢ni traumatizaci, pfistup sester a lékaid na JIP vSak
povazovala za velice pozitivni. Uvedla zkuSenost se dvéma IEkafi, pficemz prvni byl
profesiondlni, ale dokazal také utésit, obejmout ve chvilich beznadéje. Druhy lékat byl hodny,
na svém miste, perfektni, ale ,sviij*“. Sestry popsala takto: ,, Sestry, vzdycky jsme rikali, Ze jsou
to hodny teticky, ty co s nama pracovali ten piil rok, tak cloveku néjak prilnou, u téch co jsou
tam ted’ nové to tak neni, ty si tam udrzuji ten odstup a tohle bylo takovy, ze clovek opravdu i ty
sestry pustil do toho svého soukromi, protoze vlastné i podporovaly ty sestricky, byly strasné
hodny, kolikrat jim clovék div nebrecel na ramenou. Jsou hodny, hodné nas naucily. “ Nékteré
sestry, které jsou na oddéleni nové, pfijdou matce méné zrucné, protoze zpusobily vyrazné
poruSeni vstupu do dychacich cest s ndslednym zbarvenim sekretu krvi. Negativni zkuSenost

s dodrzenim sterility zazila v Nemocnici Prachatice. Piesné uvedla: ,, V' Prachaticich jsem méla
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strach Fict sestre, kdyz rekne, Ze tedy bude asistovat u vymeny cévky, tak ona sla a sahla na
kliku, vlezla do skrinky pro néco a sla zpatky k nému, a ja jsem se ji chtéla zeptat, jestli je to
normadalni Sahat na vsechno okolo a pak ji délat takovyhle zakrok tomu ditéti, pak rikam ne, ona
Jje sestra, ona vi, co si mize dovolit. Dneska uz bych se ozvala. “ Dle matky tak doslo k zaneseni
Pseumonady, jez byla u chlapce nasledné objevena. Negativni zkuSenost popsala také
RSMAII4 a to konkrétné pii méfeni télesné teploty. Dle matky sestry pouzivaly pro dnes$ni
dobu zastaralé metody. Ve wveku 3 let provadély u jeji dcery mefeni pomoci klasického
digitalniho teploméru v rektu, nékolikrat denné. Dle matky jde o metodu, ktera trva dlouho a je
pro jeji dceru zatézujici a traumatizujici. Vhodné&j$i metodou ji pfijde digitdlni teplomer,
tzv ,pistole nebo rychlobézka. Kdyz porovnavala sestry z Brna a ze Zlina z hlediska orientace
Vproblematice, povazovala zdravotnikky z Nemocnice Brno za dobfe orientované, ale
v Nemocnici Zlin méla pocit, Ze nic nevi.

Ptali jsme se sester, jak se jim srodici spolupracovalo. VSechny sestry uvedly, ze s nimi
rodi¢e spolupracovali, snazili se. V nékterych piipadech se sestry setkaly s ur¢itymi
prekazkami. Ze sester zNemocnice Ceské Bud&ovice uvedly 4 sestry zku$enost
s nedostate¢nou hygienou dnes 4letého chlapce ze strany matky. Dle sestry S3: ,, horsi je pak,
kdyz sem prijedou a vidite, Ze to dité je Spinavy, nevenUjou se mu tolik, tak si clovek rika, tak
kdyz uz jedu s tim ditétem k doktorovi, tak bych to svy dité mohla umyt, asi nechtéji nebo
nevim ‘. Nékdy se sestry setkaly s neadekvatné uzkostnymi rodi¢i. Sestra S4 sdélila ,,nez aby
ho uklidnila, tak naopak to jeho chovdni jesté podporila®. O stejné mamince hovofila i sestra
S6 a to konkrétné v souvislosti s jeji potfebou vméSovat se do oSetfovatelskych postupti
a prosazovat svilj nazor za kazdou cenu. S ostatnimi rodi¢i sestry Zddné problémy nemély.

Na zaklad¢ rozhovorl se sestrami nam vyplynula v kategorii Péce o dité se Spindlni
svalovou atrofii (schéma 2) druha podkategorie oznadend Uloha sestry pri péci. Zahrnuje
veskeré intervence, které provadi sestra piipécio dit€¢ se SMA. V prvni fad¢ jsme se dotazovali
sester, co podle nich zahrnuje péce o takto nemocné dit€. VSechny sestry odpovédely, Ze je zde
nutnd komplexni péce, jez zahrnuje polohovani, hygienu, krmeni a dopomoc pfti stravovani. Pti
adekvatnim uloZeni nemocného lze zabranit nejen vzniku dekubitd, ale také svalovym
kontrakturam, deformitam ¢i omezeni hybnosti kloubli. Polohovat lze v pribéhu celych

24hodin a to v pravidelnych intervalech 2-3 hodin. Polohuje se postupné na zada, pravy bok,
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zada a levy bok (35). Hygienu délime na ranni a vecerni. Ranni hygiena zahrnuje pé¢i o dutinu
ustni, vyménu plen pro inkontinentni, pfeviékani, oSetfeni pokozky a prevazy. VeCerni hygiena
zahrnyje péci o dutinu Ustni, celkovou koupel, vyménu plen pro inkontinentni a dle potieby
prevazy (57). V oblasti stravovani zalezi na stupni postizeni ditéte, do jaké miry vyzaduje
dopomoc. V neékterych ptipadech jsou déti postizeny natolik, Ze nejsou schopni ptijimani stravy
pfirozenou cestou a je nutné zavedeni PEG neboli perkutinni endoskopickd gastrostomie.
O péci o PEG hovoti sestra S3 ,, nic neji, ma PEG, takze se krmi do toho “. Sestra S3 spolu s S9
dale uvedla péci o tracheostmii. Tracheostomie predstavuje chirurgické zavedeni
tracheostomické kanyly za pomoci malého fezu voblasti 2. az 3. trachedlniho prstence.
Zavedeni tracheostomie vyrazné usnadiiuje hygienu dychacich cest, zmenSuje mrtvy dechovy
prostor a usnadniuje manipulaci s pacientem (35). V ramci zajisténi adekvatniho dychani uvedla
sestra S9 zajiSténi umélé plicni ventilace. V pécio dit€¢ se SMA je dale velice diilezitd vasna
a pravidelnd rehabilitace, na kterou poukazuji sestry S2, S9 a S11. Vzhledem k tomu, ze je
nutné k détem se SMA piistupovat holisticky, nelze opomenout psychickou podporu, jez
uvedly sestry S1, S7 a S10. Péce o dit¢ se SMA je wvelice narocnd fyzicky, neméné¢ vsak
zZ hlediska psychiky. Je proto nutné rodi¢tim déti se SMA zajistit psychickou podporu a dat jim
moznost svétit se se svymi problémy. Jako dalsi oblasti péce o dit¢ se SMA uvedla sestra S2
monitoraci fyziologickych funkci, sestra S3 péc¢i o prolezeniny a prevenci deformit, sestra S9
prevenciopruzenin a sestra S11 stimulaci ditéte.

Z rozhovort s matkami vyplynula kategorie Osetrovatelska péce o dité se SMA (schéma 4)
a podkategorie Kazdodenni péce, jez zahrnovala informace o tom, co zahrnuje kazdodenni péce
o jejich dit¢ se SMA. Déti RSMAIl a RSMAI2 jsou leZici a pln€ odkdzany na péc€i druhé
osoby. U obou déti je zavedena gastrostomie a tracheostomie, jez vyzaduji pravidelnou
aseptickou péci. Dle rozhovorii péce o dit¢ se SMA L. typu dale zahrnuje pravidelné odsavani
zdychacich cest, péci o dutinu Gstni a okoli ust, pfedev§im z divodu samovolnému vytékani
slin. Velice dulezité je dit¢ pravidelné polohovat. Jak jiz bylo uvedeno vyse, polohovat je nutné
kazdé 2-3 hodiny. Matka RSMAI2 vsak uvedla, Ze jeji syn netrpi na prolezeniny a tak ho
polohuje dle potieby, cca kazdé 4 hodiny. Matky déti se SMA II. typu uvedly, Ze kazdodenni
péce o jejich dit¢ zahrnuyje dopomoc ve vSech oblastech sebepéce, tedy hygiené, oblékani,

vyprazdiiovani a stravovani atd. Vzdy je tfeba, aby byl n¢kdo nablizku pro ptipad, ze by déti
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potfebovaly néco podat nebo udélat. VétSina matek uvadi, Zze vedou déti k co nejvetsi
samostatnosti. RSMAII3 uvedla, Ze neustdle vyhledava rizné pomicky, které jejidceti usnadni
sebepéce. Piikladem miize byt elektricky kartacéek ¢i davkova¢ mydla s pohybovym senzorem.
Jako ukdzku kazdodenni péce o svou dceru uvedla RSMAII3: ,, Rano, kdyz se vzbudi, se da na
toaletu, pak jede sedackou z patra do prizemi, oblékneme ji na tom, oba ji musime doobléct,
pak jede do koupelny si umyt zuby, uceseme ji a jede do skoly. Nékdy kolem poledne se strida
osobni asistence s pedagogickym asistentem, kterého doplacime a jede na krouzky 3krat
V tydnu, néktery den musi manzel jet dat obéd, protozZe treba nemiizou nebo je néjaka zmena.
Pak prijde domu, tak zase na toaletu, pomoc pri stravovani, nakrdjet, nalit caj, kdyz se ji to
nachysta, tak to zvladne. “ RSMAIIS uvedla, ze jediné, co ujejiho ditéte povazuje za odlisné, je
nutnost polohovani v noci.

Podkapitola kazdodenni péce vyplynula i u osobnich asistenti a to v kategorii Prdce
asistenta (schéma 2). Z5 dotazovanych uvedli 4 asistenti dopomoc pii stravovani, hygieng,
piesunu a volnocasovych aktivitach, pricemz OA1 doplnila podavani a pridrzovani véci a OA2
S OAS polohovani béhem noci. OA4 uvedla, Ze je nutno pamatovat na rychlou unavitelnost déti
a v€as umoznit dit€ti odpocinek, aby nedoslo k jeho piet€zovani. Z vlastni zkuSenosti mohu
s t¢mito udaji jen souhlasit. Déti vyzaduji neustdly dohled a dopomoc ve vSech smérech. Je
dobré, Ze jsou déti schopné sisami fici, s ¢im piesne potfebuji pomoc. Je vSak nutné predchazet
tendenci délat vSechny véci za dité. Déti to rychle zjisti a mohou toho zacit zneuzivat. Velice
dilezita, 1 zhlediska budouciho zdravotniho stavu, je motivace ditéte k maximalni
samostatnosti. Pokud nebudou déti alesponi caste¢né¢ vyuzivat a tim procvicovat ochabnuté
svalstvo, urychli to progresi onemocnéni. Dité tedy nesmi byt pfet€Zovano, jak uvadi OA4, ale
ani podcenovano. I zde tedy plati pravidlo ,,vSeho s mirou®.

V ramci péce o dité v nemocni¢nim prostiedi nds zajimalo, zda maji déti se SMA a jejich
rodi¢i moznost byt hospitalizovani spole¢né. V souvislosti s touto problematikou vznikla po
rozhovoru se sestrami v kategorii Péce o dité se Spindalni svalovou atrofii (schéma 2)
3. podkategorie kontakt ditéte s rodinou. Vzhledem k faktu, e v Nemocnici Ceské Budé&jovice
jsou deti se SMA ptijati na détskou JIP, nelze ptijmout rodi¢e spolecné s dit€¢tem. Sestra S2
dale uvedla, Ze l1ze rodice ubytovat jinde na budové. Tuto moZnost vSak rodi¢e nevyuZivaji. S2

uvedla ,yvétsina maminek, protozZe uz nas znaji, odejdou vecer domii a druhy den prijdou
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a byvaji tu s detmi pres den v ramci provozu“. VSechny sestry z Fakultni nemocnice Motol
uvedly, ze na jejich oddéleni Ize rodi¢e hospitalizovat spolecné s ditétem. Sestra S7 piesné
uvedla ,, pokud mame misto, tak jsou prijati spolu s ditétem, pripadné jdou na ubytovnu “.

Pti péci o dit¢ se SMA je nezbytné vyuzivat fadu kompenza¢nich pomiicek. Na zikladé
informaci, které jsme se od sester dozvédéli, vznikla v kategorii Péce o dite se Spinalni
svalovou atrofii (schéma 2) podkategorie Kompenzacni pomiicky a pomiicky kazdodenni péce.
Dit¢ je upoutané na invalidni vozik nebo lizko a jeho schopnost pohybu je omezena. Jiz
samotny vozik nebo l0Zko lze zafadit mezi kompenzacni pomicky. O invalidnim voziku
hovotilo 6 sester, pfiCemzZ sestry S2 a S4 konkrétné uvedly elektricky vozik. Ostatni sestry
vozik blize nespecifikovaly. Béhem pobytu v nemocnici je dit¢ upoutano na lizko, na kterém
travi vétSinu Casu. Vzhledem k omezené hybnosti existuje vysoké riziko vzniku prolezenin.
Dit¢ je proto nutné Casto polohovat. K tomuto tucelu jsou uréeny polohovaci pomtcky,
o kterych hovoii 9 sester. Polohovacich pomticek existuje celd fada. Sestry S1 a S3 uvedly
polohovaci zizalu a gelové polstaitky. Sestra S7 udala valce, pisek, molitanové pomicky
a piskové vajicko. Sestra S9 udala , kliny proti prolezeninam, kde je takova drt, ktera
zabranuje tomu, aby se kosti dotykaly“. Pti polohovani ditéte lze pouzivat i improvizované
predméty. Sestra S1 uvedla, Ze Casto pouzivaji plySovych hracek, ptesnéji ,, pouzivame riiznych
plysovych hracek, které jsou vyborny pod ramena a pod kotniky . Déti se SMA potiebuji 1 jiné
kompenza¢ni pomucky. Jedny z nich jsou rehabilitacni pomticky, o kterych hovofila sestra S1.
Rehabilitaénich pomticek existuje velké mnozstvi, podle toho, k ¢emu jsou ureny. Mezi
pomucky pro dechovou rehabilitaci mizeme zatadit Flutter, Acapella Choice a mekké miCky
na mickovani (40) ¢i dychaci trenazér a Huffing (38). K rehabilitaci pohybového Ustroji je
vhodny Motomed a Vertikaliza¢ni stal (51) a parapodium ¢ili stander (52). K prevenci vzniku
deformit uvedla sestra S9 korzet. Mezi kompenza¢ni pomilcky zafadila sestra také
tracheostomickou kanylu. Sestra S3 a S7 navic uvadéji odsdvaci systém a ventiladtor. Velice
Casto sestry pouzivaji pii péce o dit€ se SMA jejich vlastni pomicky. Sestra S1 uvedla ,,
pomiicky z domova, které si rodice privezou, protoze je maji déti oblibené a jsou na né zvyklé*.

Zeptali jsme se matek, jaké kompenzacni pomicky vyuZzivaji u jejich ditéte se SMA. Stejné
jako u sester vznikla 1 zde na ziklad€ rozhovorti podkategorie Kompenzacni pomiicky

a pomiicky kazdodenni péce, spadajici do kategorie OSetrovatelska péce o dité se SMA (schéma
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4). Informace se li§ili v zavislosti na typu SMA. Matky déti se SMA II. typu jmenovaly
predevsim pomicky ur¢ené k mobilizaci a rehabilitaci dit€te. Invalidni vozik uvedly 4 matky,
Ztoho 2 matky uvedly mechanicky vozik, 1 matka elektricky vozik a 1 matka uvedla jak
mechanicky tak elektricky vozik. Matky RSMAII2 a RSMAII5 udaly polohovaci zidli
a RSMAIIl specidlni sedacku a zdravotni kocarek. Matka RSMAII3 uvedla ploSinu do
automobilu, zvedak a seddk. Matky déti se SMA 1. typu se zaméfovaly na pomicky k zajiSténi
respiranich funkci. Obé déti jsou pln€ zavislé na ventilatoru s oxygenatorem. K hygiené
dychacich cest shodné pouZzivaji odsavaci systém. K monitoraci pulzu maji k dispozici pulzni
oxymetr, jez vyuzivaji pfedev§sim v obdobi dychacich obtizi. V ptipad€é uzavieni tracheostomie
nebo zastavé dychani pouzivaji ambuvak. Ob& déti maji zavedenou gastrostomii
a tracheostomii, jez vyzaduji pravidelné pfevazy a péci. Ke snadnéjSimu polohovani maji
matky k dispozici polohovaci postel, vyuziva ji vSak pouze RSMAIlI. RSMAI2 uvedla, Ze
postel ziskali v soutézi, ale zatim ji nevyuzivaji, protoze je ptili§ nizkd a musela by se k nému
moc shybat. K transportu déti pouzivaji matky specidlni koc¢arek. Jako dalsi pomicky uvadi
RSMAII zveddk, hygienické pleny a stabilizacni ortézu. RSMAI2 uvadi dale kocéarek za kolo
a lehatko, které pouzivaji na koupani.

Mezi kompenza¢ni pomicky, jez pii své péCi pouzivaji osobni asistenti, patii dle rozhovort
S osobnimi asistenty ve vSech pfipadech invalidni vozik. Déle uvadi OA2 tvarovaci polstar,
tablet a mobilni aplikace. Pro maximalni samostatnost ditéte slouzi dle OA3 elektricky kartacek
a spole¢né s OAS odlehcené nadobi. O AS pii péci o dit¢ se SMA déle pouziva podlozni misu,
bazanta, nastavitelny stolek, matraci, Stander, polohovaci kieslo, ortézy, zvedak, sedak
a specialni zidli. Aby si déti mohly hrat a dale se rozvijet, pouzivaji dle O A4 odlehcené hracky,
pastelky a tuzky.

Béhem pozorovani bylo zjiSt€no, Ze viechny déti se SMA IlI. typu vyuzivaji invalidni vozik,
pficemz 5 déti pouzivalo mechanicky vozik a 5 déti elektricky vozik ovladany rukou. Dité
5 dale pouziva k vertikalizaci stander. U vSech déti bylo nutné pouzivat odlehéené predméty,
jako mnapiiklad plastové nadobi. K pfemistovani déti z voziku, naptiklad na wc, nebyly
k dispozici zadné pomiicky a bylo nutné déti prenaset ruéné. Dité 10 pouziva plastovy korzet

k prevenci deformit patefe a ortézy na nohy.
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Dale nas zajimalo, zda lze onemocnéni SMA néjakym zplsobem lécit. Pfes mnohacetnou
vyzkumnou ¢innost neexistuje do dnesniho dne zAdnd primarni lé¢ba. Pokud lze tedy hovoftit
o lécbe, jde pouze o 1é¢bu podpirnou. Z farmakoterapic uvadi literatura napiiklad L-Kkarnitin,
neuroprotektivni latky, kreatin, inhibitor cholinesterdzy pyridosterazy ¢i vitaminy skupiny B, C
a D. Nad¢jipfinasi inhibitory histon deacetylazy (HDAC), jeZ zvySuje hladinu SMN2 proteinu.
Mezi jeho piedstavitele patii kyselina valproova ¢i fenylbutyrat, ten viak neni v CR k dostani.
(6,7,12). Z rozhovort s matkami déti se SMA vyplynula kategorie Lékarska péce o dite se SMA
(schéma 5) s podkategorii Medikace. Z rozhovori bylo zisténo, ze dit¢ RSMAI2, RSMAIII,
RSMAII2 a RSMAIIS pravideln€ uziva kyselinu valproovou. Dit¢ RSMAIIl a RSMAII2 déle
uzivaji karnitin. Potravinové doplilky podporujici imunitu uziva dit€¢ RSMAI1, RSMAII3
a RSMAI4. Dit¢ RSMAII4 dale uzivd bilkovinnou preparat. S nim ma zkuSenosti také
vysadili. Na zikladé rozhovort se sestrami z Nemocnice Ceské Budé&jovice vznikla kategorie
Péce o dité se Spinalni svalovou atrofii (schéma 2) s podkategorii Léky a potravinové dopliky.
Sestry na dotaz, co déti se SMA trvale uzivaji za medikaci odpovédély ve 3 ptipadech
antiepileptika, tedy kyselinu valproovou, pii¢emz S4 uvedla Orfiril, S6 Depakine a S2 Ik
nespecifikovala. Jako dalsi medikaci uvedly sestry Iéky na podporu vykaslavani. Sestra S3 déle
uvedla myorelaxancia a vitaminy.

Dalsi podptrnou terapii je fyzioterapie. Jak jsme uvedli vySe, lze vyuzivat rizné druhy
fyzioterapie. V prvni fadé se jedna o dechovou rehabilitaci. Rodi¢e maji na vybér z autogenni
(38) a posturalni drenaze (33) ¢i pouziti rehabilitaCnich pomiicek uvedenych vyse. Mezi
rehabilitacni techniky zaméfené na hybnost ditéte patii dle (45) Vojtova metoda a dle (46)
Kabatova metoda &i koncept dle Capové (47). Velky efekt v prevenci kontraktur ma dle (48)
vodolécba, jez potlatuje uCinek gravitace a déti tak maji moznost vét§iho rozsahu pohybu.
Znaéné uspéchy ma také hipoterapie, tedy terapie za pomoci koné. Dle (50) ma hipoterapie
pozitivni vliv na pohybovy systém. Dochazi k normalizaci svalového tonu, koordinaci pohybu
a Upravé organismu vcetné vegetativnich funkci. Rotopedu podobny ptistroj, tzv. motomed
(51), je idedlIni pro déti, jez jsou upoutdny na lizko nebo invalidni vozik. Principem je vyuziti
pohonné jednotky, kterd Slape za dité¢ v ptipadé neschopnosti nebo unavy. Pro lezici i sedici

déti je zhlediska spravného fungovani metabolismu a kardiovaskuldrniho systému velice
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dilezita vertikalizace. K tomuto ucelu slouZzi vertikalizaéni stdl (51). Stejné jako motomed je
ur¢en lezicim a sedicim pacientiim. Jak jsme uvedli vySe, k vertikalizaci sedicich déti je mozné
vyuzit stander (52). Je vSak nutné, aby mély déti zachovanou schopnost stat s oporou, nebot’
jsou drzeny pouze v urcitych ¢astech téla (viz ptiloha 7).
Na zaklad¢ rozhovort s matkami déti se SMA vznikla v kategorii Péce o dité se SMA (schéma
4) podkategorie Fyzioterapie a domdaci cviceni. Zrozhovoru bylo zjisténo, Ze na pravidelné
cviceni k fyzioterapeutovi dochdzi 6 déti. Frekvence navstév je ve 3 piipadech 1 krat za tyden,
Vjednom piipad¢ 1 krat za 14 dni a v jednom piipad¢ 1 krat za 3 tydny. Matka RSMAII je
lekatka a proto cvieni provadi pouze sama. K cviceni vyziva Vojtovu metodu a Bobath
koncepci. Frekvence cviceni je nepravidelna. Vojtovu metodu pouziva také matka RSMAIIS
a to 3 krat denné. Matka RSMAI2 cvi¢ila Vojtovu metodu se synem pouze zpocatku. Pro
Spatnou toleranci ditéte ji vSak prerusila. Dle slov maminky ,,Vojtovku snasel spatné, brecel, to
bylo pro néj i pro mé utrpeni a pak pani doktorka na RHB sama vekla, at’ toho nechame, Ze je
to jenom o tom, aby se mu udrzeli ty jeho nozicky v néjakym slusnym stavu . Velice ptinosna
byla pro maminku Bobath koncepce, sdélila ,, toho Bobatha kdyz jesté mél snahu se pretacet na
boky, ja byla urputna, 3x denné poctivé jsem cvicila, on se pak naucil pretacet, ja z toho méla
obrovskou radost . Bobath koncepci provadi také matka RSMAII3. Protahovani doma provadi
6 matek. RSMAI2 uvedla ,, cvicim i sama doma, cca 30 minut, protahovani — achilovka,
koleno, rucicky a vytirani hrudniku®. Mickovani vyuzivaji 2 matky. Také masdze u svého
ditéte provadi 2 matky. Hipoterapii, tedy pfesnéji simulator hipoterapie, vyuzivd pouze 1 matka
a to RSMAII2, ktera dale pouziva motomed, stander a nafukovaci dlahy. Dechovou rehabilitaci
doma provadi 3 matky, pfiCemz RSMAII2 uvedla pomicku zvanou Acapella. Jak jsme jiz
uvedli vyse, vpéci o dit¢ se SMA casto vyuzivime improvizovanych predméti. Matka
RSMAII4 k rehabilitaci své dcefi pouziva vlastni tane¢ni rekvizity jako htlky, kiidla ¢i zavoj
a Ovwerball. RSMAII3 pouziva k dechové rehabilitaci nadechovy trenazér a bublifuk.
K vertikalizaci dcery pouziva specidlni stander. Pfed neddvnou dobou zacali dceru vozit na
tejpovani. Tejpovani je ,, pouziti specialnich adhezivnich pasek za ucelem zpevnéni podpiirného
vazivoveé-uponového aparatu kloubu ™ (70, str. 251).

Dle rozhovoru s matkami vSechny déti se SMA navstévuji ambulance specialistt. Tato péce

byla spolu s podkapitolou Medikace zahrnuta do kategorie Lékarska péce o dité se SMA
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(schéma 5) jako podkategorie Péce specialistii. Do ambulance détského neurologa pravideIné
dochazi 6 déti, z nichz 3 dale dochazi na ortopedii spole¢né s RSMAII3, ktera dale uvedla péci
imunologa zpocatku onemocnéni, nutri¢niho terapeuta a endokrinologa. Matky RSMAIII
a RSMAII2 dale uvedly rehabilitacniho lékafe. RSMAIIl navic vyuziva péci kardiologa
a protetika. Frekvence navstév je ve 4 ptipadech 1 krat za pul roku a v 1 ptipadé 1 krat za
3 mésice. S pécia pristupem zdravotniki jsou vSechny respondentky spokojené.

Druhd vyzkumna otdzka znéla: Jaké jsou nejcastéjsi probléemy pri péci o dité se spinalni
muskularni atrofii? Na zdkladé rozhovori s matkami byly ziSt€ny nasledujici obtize, uvedené
v kategorii Diagnoza Spindlni svalova atrofie (schéma 1) v podkategorii Problémy spojené
S diagnozou. Kazda matka vnima jako obtizné odliSné oblasti péfe. RSMAIl povazuje za
zatézujici zajiStovani mnozstvi jednordzovych pomicek, cerpani a schvalovini HOME CARE
a platby za sestry. RSMAI2 pocit'uje neustalé obavy z rizika zadstavy dychani a riziko vypadnuti
tracheostomie, ke kterému uz n€kolikrat doslo. Jako piiklad uvedla vypadnuti tracheostomie
Vv automobilu ,jmuseli jsme mu ji tam néjak nandat, bylo to tedy znacné nesterilni prostredi
a Spatnej pristup k nému a navic to tam neslo vratit, manzel mu to tam musel vyslovené narvat,
bylo to bud’ anebo, bud’ poskodi néjakeé ty malé cévky anebo se udusi. Ja jsem tam protahla
kanylu a foukala jsem tou kanylkou, zkratka jsem chtéla i to minimdalni mnozstvi do ného dostat,
protoze v tu chvili jsem nevédela, jak s ambuvakem, ja ho tady nemam kam nasadit*”. Pro
RSMAIIl jsou problematické respiraéni problémy, progrese skoliozy a psychickou zatéz.
Ptesn€ uvedla ,, Nejtezsi je divat se na to, jak se pomaloucku zhorsuje a strach z toho, co bude. *
Pro RSMAII2 je péce o jeji dit¢ psychicky a fyzicky naro¢na, predev§sim v oblasti
pfemistovani, hygienické a celkové asistenci, pak v zajiSténi bezpecnosti. Ma obavy ze
zdravotnich komplikaci a rizika infekce. RSMAII3 casto zaziva celkové vyCerpani. V péci
o svou dceru se stfida se svym manzelem, uznava vsak, ze po 4-5 hodinidch nepfetrzité péce je
unavend. RSMAII4 uvadi: Ona se uz hodn¢ dlouho drzi dobra, asi tak od 4 let je to néjak
stejné, akorat jediné to, Ze se zaCind bortit patef, a to jen jako udava, Ze to poboliva. Dité
RSMALIIS je zatim mala, 13 mésict, a tak matka nepocituje zadné zvySené obtize. Ani jedna
z matek neuvedla obavy z aspirace u jejich ditéte, ackoliv se jedna o jedno z nejcastéjSich

a mnohdy fatdlnich komplikaci.
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Dale jsme do otdzky zafadili ptfidruZzend onemocnéni déti se SMA, z nichz vyplynula
podkategorie Pridruzend onemocnéni v Kategorii Diagnoza Spindlni svalova atrofie (schéma
1). Na zikladé rozhovoru s matkami bylo zisténo, Ze Zadné z déti se SMA netrpi pfidruzenym
onemocnénim. Pouze matka RSMAIIl popisuje komplikace zikladniho onemocnéni, a to
kontraktury a sarkopenii.

Do vyzkumné otazky jsme zatadili také zkuSenosti sester s problematickymi oblastmi péce
o dit¢ se SMA na jejichz ziklad¢ vznikla podkategoric Obtize a komplikace v kategorii Péce
o dité se Spinalni svalovou atrofii (schéma 2). Sestra S1 uvedla, Ze nezazila nic, co by se nedalo
vytesit domluvou: ,, Tak nékdy probléemy vznikaji urcite, zZe jo, ale ze by néjak zavazny véci,
vzdycky jsme se néjak s rodicema dohodli”. Pro sestry S4 a S5 byla problematicka zéstava
dychani u pul ro¢niho chlapce. Sestra S4 k tomu ptesné uvedla: ,, ndm se stalo na kojencich, ze
nam chlapecek prestal dychat, tak to bylo trochu nepredvidatelny, kdyz najednou ze 100
saturace mate Sedivy dite, se kterym se letelo na intenzitu™. Sestra S2 se také setkala se
zastavou ditéte se SM A, hol¢icku se vSak jiz nepodafiilo resuscitovat. Jako problematické v péci
o dit¢ se SMA popisuje hlidani proleZzenin, nebot’ u téchto déti dochazi k velice rychlému
zaCervenani. Déle popisovala psychicky blok chlapce, ptesné sdé€lila: ,, On byl psychicky zavisly
na ventilatoru, desné vyvadel a bdl se, ze se udusi“. Situaci fesili tim, ze chlapce napojovali na
ventilator na noc, aby se vyspal. Stejn¢ jako matky ani sestry neuvedly riziko aspirace ditéte.

Sester jsme se dale dotazovali, zda maji pfimou zkuSenost s progresi onemocnéni. Ze
zjisténych informaci vznikla kategorie Komplikace spojené s hospitalizaci (schéma 5)
a podkategorie Progrese. S akutnim zhorSenim zdravotniho stavu maji zkuSenost 4 sestry
zNemocnice Ceské Budgjovice. Sestry S4, S5 a S6 uvedly jako akutni zhoreni zastavu
dychani u pul ro¢niho chlapce. S4 k tomu dodala, ze u chlapce zpozorovala zménu v tom, ze
nez doslo k zastavé, byl chlapec schopny se smat, v prib&hu péce po resuscitaci uz toho vsak
schopen nebyl. Jeho soucasny stav popisuji sestry S1, S2 a S3 jako stabilizovany, pficemz S2
dodala: ,,u toho malyho uz asi neni kam, tam uz hrozi jen atrofie srdce, jinak si myslim, Ze to
ma komplet, nehne hlavou, nehne nicim tak uz to horsi byt nemiize kromé té zastavy “. Sestra S2
dale uvedla, Ze svalovou progresy muize nejlépe posoudit rehabilitacni sestra, ktera s détmi
cvici a vi, vjakém stavu se svaly nachdzeji. Sestry S1 a S6 mély zkuSenost se star§im

chlapcem, jez byl ptijat zddvodu respiranich obtizi a jehoz stav vygradoval k nutnosti
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vytvofeni tracheostomie. Zavedeni tracheostomie sebou pfineslo dal$i komplikaci. Dosud
mluvici chlapec nebyl schopny verbalné¢ komunikovat s okolim. S1 ktomu uvedla ,, byl
normalné komunikujici, sice pomaloucku a potichoucku Septajici hoch, s kterym jsme se
domluvili, a najednou, jak se mu dala do krku ta hadicka, tak prestal mluvit, takze u néj byl asi
nejvetsi problem komunikace s okolim, oni za nim chodili kamarddi a najednou nemohl
mluvit . Za néjakou dobu se vsak chlapec naucil mluvit pfed tracheostomii. Sestra S1 udala, ze
nejcastéji dochdzi k situaci, Ze: ,, Spise my je prvné odsajeme, dame néjaky léky, udrzujeme je
na té lecbe, jdou domii, oni se zas vrati zase s tim samym problémem, ten se stupnuje a u tech
deti, které to neudycha a pak musi dojit k tracheostomii. *

Sestra S3 déle uvedla zkuSenost s 15letou divkou. Pfed hospitalizaci byla schopna chiize za
ruku. Pak byla zdtvodu pneumonie hospitalizovana, kde byla opakované odsavana. Pri
propusténi do domaci péce jiz pouze sedéla.

Treti vyzkumnou otdzkou byla: Jsou rodi¢e dostatecné edukovani o problematice ditéte se
spinalni muskularni atrofii? Do této oblasti jsme zafadili nejen otazku primarni informo vanosti
rodi¢li o problematice SMA, ale také veskerou edukaci, kterd se vazala k péci o dit¢ se SMA.
Zrozhovort s matkami déti se SMA vyplynula podkategorie Prvni informace Vv Kategorii
Diagnoza Spinalni svalova atrofie (schéma 1).

Diagn6za a podstata onemocnéni byla rodicum sdélena od jejich oSetfujicich lkatd, ztoho
5 ti na détské neurologii a 2 na oddéleni genetiky. Ptistup l¢kaita se liSil. RSMAIlI a RSMAII3
uvedli, Ze byli s pfistupem zdravotnikli spokojené. RSMAI2 a RSMAIII vnimali pfistup znacné
negativné. RSMAI2 uvedla, Ze ji velice zaskoCilo jiz suché oznameni I€karky, aby se
odpoledne dostavili do kanceldfe primafe a ndsledné¢ drsné sdéleni diagnézy. Na otdzku, co
dané onemocnéni obndsi a zda mohou svému ditéti né¢jak pomoci, se jim dostalo ujiSténi, ze
v ptipadé SMA nemohou pomoci nijak a ,Ze budeme pomalu ale jisté koukat na to, jak nam
kluk umira”. Podobny ptistup popisuje 1 RSMAII, kterd popsala suché sdéleni diagndézy
a nasledné ,S tim, Ze se syn dozije max. 3 let, nas poslal domu . RSMAII2 uvedla, ze ptistup
povazovala za pln€ profesionalni, uvitala by vSak trochu osobngj$iho ptistupu. RSMAII4
a RSMALIIS popsali nedostate¢né informace pfevazn€ odborného charakteru, pficemz RSMAIIS
dale uvedla, Zze pro lep$i orientaci v problematice jim byly dany alesponn materialy

k prostudovani.
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Zajimalo nas také, zda sestry komunikuji a edukyji s ditétem. Ze zisténych informaci
vyplynula kategorie Komunikace (schéma 3). Viechny sestry z Nemocnice Ceské Budéjovice
s détmi komunikuji a o pribéhu vykond je informuji uvadéji vSak, ze jde o star$i déti
Z celkového poctu 11 sester uvedlo 6 sester, ze u malych déti komunikuyji ptes rodice, z toho
2 sestry z Nemocnice Ceské Bud&jovice uvedly, Ze s malym chlapcem nemluvily, nebot’ to dle
nich postradalo smysl. S3 k tomu dale uvedla: ,, ten opravdu nevnima, ten vidi. Ale nevi viibec,
o cem mluvime, tim, Ze ho to postihlo od malicka, od samého narozeni, tak se ani nenaucil
rozumét druhym, nikdy neumél mluvit, tak podle me nemiize ani védet, co mu kdo rika, ale tezko
rict“. V ramci komunikace sester s rodi¢i bylo zjiSt€no, Ze vSechny sestry, které se setkaly
s détmi se SMA a jejich rodi¢i v nemocnici s rodi¢i komunikovaly a podavala jim informace
vramci svych kompetenci.

Dale jsme se zaméfili na edukaci sester, konkrétné o socidlni pomoci. Z rozhovorl se
sestrami bylo zjisténo, ze dle 7 sester je edukace rodi¢l o socidlnich sluzbach ukolem lékarte.
Ve Fakultni nemocnici Motol maji dle 3 sester k t¢mto tceltim socidlni pracovnici. Sestra S6
uvedla, Ze na odd€leni dochazi pani z organizace, jez si sama zprostiedkovava schiizky, na
kterych dané problémy feSi. Sestra S1 zajistuje edukaci rodi¢i sama. Ma k tomuto uUcelu
vytvofeny seznam spotfebniho materidlu, seznam internetovych stranek a kontakt na zastupce
firmy. Sestra S9 se stim, Z¢ by musela feSit socialni sluzby, nesetkala. Sestra S11 nebyla
schopna na tuto otazku odpoveédét.

Ackoliv to pfimo nesouvisi s oSetfovatelskou péci, zatadili jsme do nasi prace také vychovu
a vzdélavani déti se SMA, jez spadd do komplexni péce. Na zikladé rozhovort s rodi¢i déti se
SMA vznikla kategorie Vychova a vzdeélini (schéma 7), kterou jsme dale rozdélili na
podkategorie Vychova diteéte a Vychovné-vzdélavaci instituce. Pii vychové a vzdélavani je
nutné vychdzet z aktudlniho stavu ditéte. Z rozhovorti matek vyplynulo, ze odlisSnou vychovu
pouzivaji matky RSMAIl a RSMAI2, tedy u obou déti se SMA L. typu. Dle mého ndzoru k
ditéti, jeZ je upoutany na liZko, verbalné nekomunikuje a je napojen na UPV, to snad ani
stejnym zpasobem nelze. V piipadé déti se SMA II. typu jiz rodice uvadéji, kromé¢ matky
RSMALIIS, jejiz dcera je piilis mald a nema sourozence, ze se snazi k vychové vSech svych déti
pfistupovat stejnym zpisobem. Matka RSMAII3 k tomu uvedla, Ze je nutné vyvarovat se

ptilisné benevolence v dobé nemoci ditéte ¢i zhorSeni jeho celkového stavu. Matka RSM AIl4
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se snazi to dcefi neulehCovat vice nez je nezbytné nutné. Jak uvadi, jedinou slabinou je, Ze
divce kompenzuje situaci kupovanim véci, po kterych touzi. Vysvétluje to jako snahu
o motivaci ditéte. Uké4zala to na ptikladu, kdy divce nakoupila sadu do Skoly od Monster High,
nebot’ je to divky oblibeny détsky seridl. Piesné zde uvedla: ,, Nevim, jak uz jinak podnitit tu jeji
motivaci, kdyz ne do Skoly. Snazim se ji prosté tak vstipit, kdyz budu makat, tak za to néco
hezkého dostanu. . S obéma divkami jsem méla to Stésti byt na letnim tabofe ve Smecné a to
konkrétn€ dit¢ 2 od matky RSMAII3 a dit¢ 8 od matky RSMAII4. Musim fici, Ze ob& divky
byly dobfe vychované, coz se o vSech détech, co tam byly, fici neda. S divkou D8 tam byla
pfitomna i matka. Jejich vztah byl vyborny. Bylo vidét, Ze dceru nijak nerozmazluje. Divka
délala vSe co ostatni déti. Mohu fici, Ze v porovnani s divkou D1, jejiz stav a vék byl ptiblizné
stejny (divka sedéla pfi spravném posazeni bez opory, vleze se neptetacela,...), byla prvni
divka vice pohybliva a vSeobecné vice zru¢nd, nez druhd divka. Byla zde vidét kvalitni péce
matky. Matka jeji chovani usmérnovala a snazila se, aby, jak sama uvedla, ,,nechytila méresy
druhych®. Jako jedina divka pouzivala pii stravovani ptibor. Divka byla velice komunikativni,
zvidava a sympatickd. Pristup matky se mi velice libil. Dokonce ndm obcas radila, jak ditéti
pomoci a piitom neudél za dit¢ vic, nez je tfeba. Divka D2 byla komunikativni, svédomita
a zodpovédna. Byla u ni velice patrnd potieba dodrzovani pravidel. Ostatni déti i osobni
asistenty Casto kontrolovala a v pfipad¢ poruseni pravidel ihned ,,zalovala®. Pti aktivitach byla
spiSe pasivni, pozorovala ostatni. Pokud méla néco udélat, udélala to. V pribéhu pobytu jsem
méla ptidélenou divku D1, o kterou jsem se primarné starala, i kdyz v pfipadé potieby jsme
pecovali o vSechny déti. Dle mého nazoru nebyla divka doma adekvatné vedena. Ve svych
6 letech stale SiSlala, neuméla nakreslit zdkladni obrazky typu dim, ¢lovek, pletly se ji barvy.
Bylo vidét, Ze ji doma rozmazluji. Pti piti vyzadovala brcko, $tavu si prislazovala. Dokéazala
udrzet pozornost jen kratkodob€, zZidnou ¢innost nedokoncila. S pozornosti méli problém také
D3, D5 a D6. Divka D3 a chlapec D6 byli hyperaktivni. Oba méli elektrické voziky, pficemz
dit¢ 3 mélo problémy s jeho obsluhou, najiZzdéla do nabytku a do lidi, nekoukala, jezdila moc
rychle. Do aktivit se zapojovala, ale brzy ji ptestaly bavit. Chlapci D4 a D6 se do aktivit museli
nutit. U ditéte D4 bylo vidét, ze ho doma k ni¢emu nevedou, byl pasivni, hral si na mobilu.
Sam uvedl, Ze doma pouze hraje na PC. Chlapec D6 si délal, co chtél, neposlouchal, byl drzi.
Na vytky nereagoval, casto odjel pry¢. Na voziku jezdil neukaznéné. S chlapci D4 a D5 nebyl
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problém. Oba byli aktivni, komunikativni a sluSn¢ vychovani, plnili zadané tkoly. Divky D9
a D10 byly taktéz dobfe vychované, za vSe d¢kovaly. Byla zde vidét kvalitni vychova. Do
aktivit se zapojovali dle moznosti a energie. Divka D9 krasn¢ malovala pomoci Gst. Uméla
takto ipsat.

Pro vSechny déti se SMA je povinna Skolni dochazka. Déti maji k dispozici integraci do
b&Zné ZS nebo mohou byt vzdélavany v jejich domovech. Dle (63) je u déti se SMA I. typu
pfihodnéjsi a vlastné jedind mozZnost domaci vzdélavani, nebot u nich hrozi, vzhledem
k zavedené tracheostomii, zvySené riziko zavedeni infekce. Tuto teorii vSak v rozhovoru
potladuje matka RSMAI2, nebot’ tvrdi, Ze jiz ma schvalen pobyt svého syna vMS a nasledng
i ZS v mistg jejich bydli§té. V soucasné dobé vzdélava svého syna v domacim prostiedi. Svého
syna za pomoci specialniho pedagoga u¢i poznavat zvifata, kdy na vyzvani o¢ima ukazuje
piislusné zvite. Pozd¢&ji planuje nakup specialni desticku pracujici na bazi impulzi. Matka
RSMAII uvedla, Ze jeji dcera nastoupila do prvni tfidy a uci svou dceru doma. Déti se SMA
II. typu Ize integrovat do b&znych MS a ZS, kdy maji déti vytvoteny specialni vzdélavaci
program. Také budova musi byt pro takové déti vhodné zafizend. Musi zde byt vybudovan
bezbariérovy pristup, vytah v ptipadé uceben v patie, pristupné hygienické zatizeni a mistnost
ur¢enou na odpocinek ditéte. Ve tiidé musibyt dostatecny prostor pro prijezd voziku. Ve Skole
dit¢ také potfebuje asistenta pedagoga a osobniho asistenta (64). Z rozhovorti vyplynulo, Ze
4 déti se SMA 1II. typu navitdvuji vychovné-vzdélavaci instituce a to v 1 piipadé béznou MS
a ve 3 piipadech béznou ZS. Dcera RSMAII3 dale navitévuje 4 krouzky, Sachy, vytvarny
krouzek Sikulka, po¢itatovy krouzek a dopravnikrouzek. Na otazku, jak dcera zvlada dopravni
krouzek, udala ,,uci se tam znacky, predpisy, déti jezdi na kole a ona na elektrickym voziku*
Vsechny déti jsou ve skole spokojené, pricemz 2 matky uvedly, ze déti spiSe vnimaji pozitivné
pobyt v kolektivu nez Skolu samotnou. U 2 déti matky uvedly obtize. Matka RSMAII2 uvedla,
ze chlapec byva unaveny. Matka RSMAII3 sd¢lila, ze méa jeji dcera problémy se psanim. Jde ji
to pomalu a nema cas premyslet nad jeho obsahem. Problém chtéji vytesit pouZitim notebooku
v dal§im ro¢niku. Matka dale uvedla jistou laxnost ucitelii. Dcera navstévuje cirkevni Skolu,
kterou vedou fadové sestry. Ty k problematice pfistupuji kladné, vybudovaly vytah a mistnost

na odpocCinek. Problém nastava s uciteli, ktefi ji nejsou ochotni pomoci.
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Druhym cilem préace bylo: Zjistit dopad diagnozy spindlni muskuldrni atrofie na Zivot ditéte
a jeho rodiny. K tomu se vztahuje 3 vyzkumna otazka Jaky dopad ma pritomnost ditéte se
spinalni muskularni atrofii na jeho rodinu? V prvni fadé jsme se ptali na to, jak déti vnimaji
své onemocnéni. Z udaju, které byly zjistény, vyplynula podkategorie Povedomi ditéte se SMA
o své nemoci Vkategorii Diagnoza Spinalni svalova atrofie (schéma 1). Dle (66) je smifeni
ditéte se svym onemocnénim velice dulezité. Z pocatku onemocnéni, zvlasté pokud se jedna
o dit¢ nizkého v€ku, pocituje zdvaznost onemocnéni pouze okoli ditéte a ne dit¢ samotné.
S postupem casu, jak se dit¢ vyviji a socializuje, za¢ind pozorovat jisté odliSnosti od vrstevnikti
a ¢lent rodiny a mize u né¢ho dojit k pocitim tzkosti a ménécennosti. V tomto obdobi bychom
meli dit€ jemnym zplisobem a vrozsahu jeho chdpani seznamovat s jeho onemocnénim a byt
mu oporou pfiprocesu smifovani se s onemocnénim. Z rozhovort s matkami déti se SMA jsme
se dozvédeli, ze 2 deti nejsou pro svlj veék schopné chapat podstatu onemocnéni. Ostatni
4 matky své d€ti o podstaté nemoci v omezeném rozsahu informovaly. Matky také uvedly, ze
se déti na onemocneéni samy ptaly. Oteviené se svymi détmi mluvi 3 matky. V pripadé matky
RSMAII4 matka na otazky odpovi, ale vice véci nerozebird a zméni t¢ma. RSMAII2 uvadi jako
obtizné: ,, Tezké bylo obdobi pri posupné ztrate schopnosti chodit a uvédomeni si toho, Ze se to
nezment. Matka RSMAII3 vyuziva pii vysvétlovani své dceti ptikladu, ze jini lidé treba
nevidi nebo nesly$i. Z hlediska orientace ditéte uvadi ,ynyslim, Ze jim to nedochazi, vidi sice, Ze
nekteré deti zemrely, ale néjak to neresi”. Matka RSMAII4 své dceti tika, Ze je tim vyjimecna.
Ze své zkuSenosti mize fici, ze déti se SMA jsou mnohem vyspélej$i a navic se u nich kromé
primarniho onemocnéni nevyskytuji takové nemoci, jako u jedincli bez tohoto onemocnéni.

Kategorie Rodina (schéma 2) vychazi ze ziSténi, jak rodina vnima onemocnéni SMA.
Spindlni svalova atrofie je zdvazné onemocnéni a kazdy jedinec se s tim smifuje po svém.
V knize (72) uvadi matka jako piiklad veliké podpory ob&tovani slibné kariéry svého manzela,
ktery se ji zekl, aby mohl spolu s matkou pecovat o své dit¢ se SMA. Dale uvadi, ze pravé to
vnasi do vzajemného vztahu mezi manZely novy rozmér. Mezi partnery dochazi ke sblizeni
a soucCasn¢ ke vzniku nového napéti mezi nimi v situaci pfetizeni z pée o jejich dite
S postizenim. Dle rozhovoru popisovala pocateéni Sok matka RSMAIIL. V soucasné dob¢ je ji
vSak rodina oporou. U RSMAI2 rodina reagovala piiméfené. Hor$i prizptisobeni popisuje

pouze u manzela, jez nebyl dlouhou dobu schopen vyjadrit se k situaci, se situaci se smifoval
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sdm a vyhledavat si informace na internetu. Za piiméfenou reakcirodiny povazuji i RSMAIII,
RSMAII2 a RSMAIIS, pticemz RSMAII2 uvedla, Ze byli s manzelem zpocatku zdrceni. Pro
RSMAII3 byla velikou oporou jeji maminka. ProtoZe jiz méla s touto diagnézou zkuSenosti,
poskytovala ji pocate¢ni pomoc. U matky RSMAII4 byly zna¢né problémy v reakci otce.
Matka uvedla: ,, Dlouho to nemohl pochopit, jesté asi piil roku potom, co jsem malou dovezla
na voziku, tak to vitbec nepobral a porad myslel, Ze se to samo néjak upravi, zazrakem. Nechtel
VEFit, Ze zuistane na vozicku a tim, Ze jsem ji ho koupila ja, tak jsem viastné zpusobila tu nemoc
ja, vycital mi to.” Misto podpory se setkala s vyCitky. Otec stale litoval dceru i sebe. Matka
situaci vyfeSila rozvodem. Pomoc pfiSla ze strany jejitho bratra, ktery ji pomohl s ndkupem
invalidniho voziku a kompenza¢nich pomucek. Pomoc ptfichazi 1 ze strany jeji matky, ktera,
ac¢ vazn€ nemocna, obcas divku hlida.

Dale jsme se matek ptali na vzijemny vztah sourozenct a zda jim bylo onemocnéni jejich
sourozence vysvétleno. Z informaci, které jsme ziskali, jsme vytvorili v kategorii Rodina
(schéma2) podkategorii Sourozenci a jejich vzdjemny vztah. D&t se SMA vyzaduji
nepfetrzitou péci, coz sebou piindsi jistda omezeni pro jejich sourozence. DéEti se musi stat
mnohem rychleji samostatnéj$ia mnohdy jsou zapojovany do péce o jejich sourozence. V knize
(72) matka uvadi, ze zdravi sourozenci obc¢as pocit'uji opomijeni od rodici a Zarli na svou
sestru se SMA. Soucasn¢ vsak svou sestru miluji, maji strach o jeji zdravi, jsou na ni hrdi
a maji silné tendence ochratiovat ji. Matka vi, Ze je tato situace pro jeji zdravé déti narocna
a proto se snazi vénovat ze svého €asu chvile pouze pro né, navstévuje s nimi divadla, kina
nebo s nimi jezdi na kole. Z celkového poc¢tu 7 matek uvedlo 6 matek, ze maji jesté dalsi zdravé
déti. Vztah vSech sourozencii je dobry. RSMAIl uvedla 2 déti, 12 a Slet. Star§i syn je
s diagnézou seznamen, Sleté dcera ma problém chapat to, Ze si s ni jeji sestra nemuize hrat.
Matka RSMAI2 ma dalsi 2 syny, 13 a 9 let. K sezndmeni chlapcii s diagn6zou pouzila matka
video stejné postizeného ditéte. Matka uvedla: ,, déti to prijaly asi jako chiipku, néco co prejde,
pak jsem jim pustila video na internetu s postizenym chlapcem a pak teprve pochopily, Ze je to
neco vic nez chripka, ale vzaly to statecné, rekly, Ze budou pomdahat a celkem to i dodrzuji*.
Odlisnou péci snaseji dobte. Nedostatek ¢asu matky vnimaji pozitivng, nebot’ tim ziskali vétsi
volnost, zirovenl vSak uvadi, Ze maji pravidla a nemaji problémy s kdzni. Od mali¢ka je navic

rodie vedou k samostatnosti. StarSi syn matce vypomaha: ,,ten starsi umi vSechno, odsavat,
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dychat ambuvakem, ten zajisti vSechno. Matka uvedla, Ze v jednom ptipadé uzavieni
tracheostomie musel syn svého bratra stfidavé prodychat ambuvakem. Matka byla pfitomna
a se synem se stiidala do ptijezdu RZP. V ptipad¢ neptitomnosti matky a otce se syn o bratra
stara sam. RSMAIIl ma starStho syna a mlad$i dceru. Synovi postupné onemocnéni
vysvétlovali a dcera se narodila aZ po stanoveni diagnostiky, takZe vtom vyrlstd. Matka
RSMAII3 ma dalsiho syna, jez je dvojvaje¢né dvojce. Synové jsou si velice podobni, SMA ma
vSak jen jeden z nich. Bratfi se maji radi, je vSak mezi nimi rivalita umocnéna onemocnénim
jednoho z nich. Obéma chlapctim sdélili nevylé¢itelnost onemocnéni a zhorSovani stavu, jez
vysvétluji ristem a vyvojem. RSMAII3 m4 18letou dceru a 16letého syna. S diagnézou je
taktéz postupné seznamovali. Dcera je dle matky empatictéjsi, je ji sestry lito, syn to bere Epe.
Reakce se ménili s vékem: ,, Reagovali na to v prithéhu toho Zivota rizné, kdyz spise zemrely
deti, které mely SMA, spis Ze tomu taky nechtéli verit“. Syn RSMAII4 na onemocnéni jeho
sestry reagoval psychosomatickymi obtizi. Doslo u né¢ho k hospitalizaci pro bolest bficha
a hlavy. Pficinou bylo vnitini prozivani situace.

Déale jsme se zamétili na otdzku socidlni situace rodiny. Péce o dité se SMA vyzaduje
vyuziti mnoha kompenza¢nich a oSetfovatelskych pomicek nehledé¢ na nutnost upravy
automobilu ¢i bytu. Aby mélo dit¢ zajisténu kvalitni péci, vyzaduje to zna¢né finan¢ni nak lady.
Informace o finan¢ni strance jsou uvedeny v Kategorii Socidlni problematika (schéma 3)
v podkategorii Financni problematika. Z rozhovorti s matkami bylo zji§téno, ze matky povazuji
pécio dit€¢ se SMA za znacné finan¢né narocnou. Pouze matka RSMAIIS zatim pro nizky vék
ditéte nezpozorovala zvySenou finanéni naro¢nost od jejich standardu. RSMAII uvedla jako
finann€ obtizné financovani péce zdravotnich sester, které k nim pravidelné dochazeji. Jedna
se 0 sestru z ARO, chirurgické JIP a détské JIP. Za podobné nidkladné dale povazuje pomucky
k lokalnimu osetfeni a podpurné pomtcky. RSMAI2 povazuje finan¢ni situaci rodiny za
proménlivou, vsouCasné situaci za vice naroc¢nou: ,,Ted treba bojujeme s pani doktorkou
a lékarnici, kdy nam pani doktorka pise poukazy, vSechno taky zdravotni pojistovna nehradi,
a nékdy se mi sejde v lékarné i material za 2 mésice a to uz clovék neplati treba 1500 ale 3000,
ted’ do toho, kdyz jsou treba néjaky léky navic a lékarnik, nez aby nam to hned vyuctoval, rekne,
tak si to vem, ja si to tady napisu a pak ma clovék pocit, ze potrebuje tiskarnu, kdyz se to

nashromazdi a clovéek vidi tu cilovou castku. . Jako dalsi financni poloZku uvedla navstévu
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fyzioterapeuta V jejich domové. Jedna navstéva stoji 250K¢, pricemz frek vence navstév je
2 krat tydné. RSMAII2 uvedla, ze v piipadé kompenza¢nich ¢i jinych pomicek finanéné
vypomohli nadace &i organizace. Ze je péce finanéné naroéna potvrdily také matky RSMAII3
a RSMAII4, kdy RSMAII3 uvedla ¢astku 10 000K¢ za pomicky a osobni asistenci. V fadech
n¢kolika desitek tisic korun se také pohybuji kompenza¢ni pomticky, jez jsou jednordzovymi
polozkami. RSMAII4 se snazi ditéti zajistit kvalitni péci pobytem ve slané vodé¢ a rehabilitaci.
K prevenci deformit nohou u jeji dcery se matka zaméfila na ndkup kvalitni obuvi. Cena
jednéch bot se pohybuje okolo 1000K¢. Dal§i znacnou polozkou je pro matku platba osobniho
asistenta, jeZ neni hrazena stitem a jez stoji 4000K¢. Nékterd cena pomicek, predevsim
kompenzaénich, zdaleka pfevySuje moZznosti rodiny. Aby mohli rodice svym détem tyto
pomiicky, které jsou pro né mnohdy nezbytné, potridit, musi se obratit o pomoc na riizné nadace
¢i vefejné sbirky. Stat se snazi rodinam s détmi s postizenim ptispivat ve form¢ socialnich
prispévki. Lze mezi n¢ zafadit ptrispévek na péci, prispévek na mobilitu a dalsi (66). Tyto
piispévky vsak zdaleka nepokryji veSkeré naklady. Dle mého ndzoru by mél stat vice ocenit
snahu rodict, ktefi nevyuzili moznost umisténi ditéte do Ustavu socialni péce a rozhodli se sami
pecovat o své dit€ s postiznim, jez vyZzaduje neptetrzitou péci. Tim, Ze musi byt rodi¢, pokud si
nezajisti peCovatele, neustidle pritomny, ptichdzi rodina o moznost dalsi mzdy a tim se jeji
zivotni Groven zna¢né snizuje. Z rozhovoru s matkami déti se SMA bylo zisté€no, Ze 6 déti
L. i1 I typu pobird Ptispévek na péci IV. stupné zivislosti, jez od nového roku ¢ini 12 000K¢
a Prispévek na mobilitu, jeZ ¢ini 400K¢. Matka RSMAI2 déle pobira ptidavek na dité pro
vSechny jeji déti, ktery je u chlapce se SMA zvysen o 2000K¢. VSechny matky vyuzily
moznosti darcovstvi. Nejcastéji matky vyuzivaji Konto bariéry, ddle Charta 77, Nada¢ni fond
J&T a Zivot détem. Matka RSMAII2 uvedla, Ze ve spolupraci firmy E.ON a nadace Slunitko
ziskali penize na doplatek invalidniho voziku. Matka RSMAI2 uvedla i negativni zkuSenost
s nadacemi: ,, Nadace vam tieba nejsou schopni roky odpovédet nebo odpovi, reknou, poslete
nam vsechny papiry, tak clovek napise Zivotopis, dopis, fotografii, na co to bude, predbezné
faktury, posle to a oni se mu pak neozvou. ““. V ramci ukazky vlastni snahy pti ziskavani financi
uvadi sbirdni vicek. Sdélila vSak také, Ze se setkala s komplikovanymi situacemi: ,,zacala jsem
S tema vickama s kamaradem, ktery to vymyslel, a tomu treba piSou mail, ja se ti na vicka

vyprdnu, dej mi ucet a ja tam poslu penize, je to hezky, ale ja zas nevim, jestli bych ty penize
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mohla vzit, jestli se z nich odvadi nejaky dané nebo néco, to bych se musela poptat ““. Dle Pravni
linky (71) lze od jiné fyzické osoby vzit hmotny i nehmotny majetek na zakladé darovaci
smlouvy. Obdarovany je vSak povinen zaplatit tzv. dan z piijmu, jeZ ¢ini 15%, pokud hodnota
movitého majetku piesahuje 15 000K¢.

Ackoliv je finanéni podpora klicova, rodina potiebuje i1 jiné formy pomoci. Ptali jsme se
matek, zda znaji a vyuzivaji sluzeb organizaci a sdruzeni pro rodiny. Touto problematikou se
zabyvame v Kategorii Socialni problematika (schéma 3) v podkategorii Organizace a sdruzeni
pro rodiny, jez vznikla na zakladé rozhovorut s rodici déti se SMA. Z rozhovora vyplynulo, Ze
vSechny matky téchto sluzeb vyuZivaji. Jako jedina organizace, kterd se pfimo zabyva Spinalni
svalovou atrofii, je Kolpingova rodina Smec¢no. Tuto organizaci znaji a vyuZzivaji vSechny
matky. Matka RSMAII3 je jeji zakladatelkou: ,, Ano, vice méné ta myslenka prisla od nas
a potom ta stabilni organizace, kde byl zaklad, tak jsme zaevidovali ranou péci jako socialni
sluzbu a tim se projekt rozrostl o mnohé aktivity. “ Dali nejvice znamym centrem bylo centrum
Arpida v Ceskych Bud&jovicich, kterou znaji 3 matky a 2 matky jejich sluzeb piimo vyuZivaji.

Dale matky udaly osobni asistenci Ceské Bud&jovice pod méstskou charitou, EDUCO,
stiedisko rané péce Zlin a sdruzeni Handicap, jez vyuziva matka RSMAII4, kde se ptimo podili
na péci o hol¢icky s rliznym postizenim. V rdmci vSeobecné informovanosti o problematice
SMA jsme se na organizace a sdruzeni zeptali také sester. Opét musim uvést, ze jsou sestry
z Nemocnice Ceské Bud&jovice vice informovani neZ sestry z Fakultni nemocnice Motol. Ani
jedna ze sester viak neznala Kolpingovu rodinu Smeéno. Pouze 2 sestry z Nemocnice Ceské
Budéjovice uvedly jméno Zeny, jez je Clenkou této organizace, jméno organizace ani to, ze je
jeji clenkou vSak nevédely. VEédély pouze to, Ze dand osoba se touto problematikou zabyva. Na
dotaz, zda znaji ndjaké centrum pro zdravotné postizené v Ceskych Budgjovicich, viechny
sestry uvedly centrum Arpida, dile 4 sestry Bazalku, 1 sestra Boriivku a 1 sestra Obcanské
sdruzeni Filipa Némce. Ve Fakultni nemocnici Motol Zzadné sestra o Kolpingové rodiné
Smecno nevédéla. Znalost center a organizaci nachdzejici se v Praze nemély sestry Zzadnou.
Pouze sestra S10 uvedla Jedlicktv ustav. Tato neznalost byla pro mne zna¢né zarazejici. Na
tomto vyzkumu je jasn€¢ vidét, Ze informovanost zdravotnického persondlu o problematice

Spinalni svalova atrofie je nedostauji. Piitom pravé s nimi ptichazeji rodice takto nemocnych
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déti do kontaktu nejdiive a rodi¢e se na né obraci s nad¢ji, Ze jim zdravotnik v jejich slozité

situaci poradi a pomuiZe.
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6 ZAVER

V diplomové praci jsme se zaméfili na problematiku oSetfovatelské péce o dit¢ se Spindlni
svalové atrofie. Spindlni svalova atrofie je nervosvalové onemocnéni, které je charakteristické
progresivni ztratou o-motoneurond piednich mi$nich roht, diky které dochazi k atrofizaci
svall. Jednd se 0 onemocnéni relativné vzacné, postihujici 1:6000 déti. Pribéh onemocnéni se
odviji od typu SMA a individualitach jednotlivych piipadi. Jednd se o zavazné progresivni
onemocneéni, na néhoz do dneSniho dne neexistuje zadnd primarni lécba. NejCastéji se u déti
vyskytuje 1. a IL. typ. Déti jsou diive nebo pozdé€ji upoutany na invalidni vozik nebo lizko
a vyzaduji komplexni oSetfovatelskou péci.

Ke zpracovani diplomové prace jsme vyuzili kvalitativni vyzkumné Setfeni. Béhem
vyzkumu bylo pouzito polostrukturovaného rozhovoru a zucastnéného skrytého pozorovani.
Vyzkumny vzorek tvofily 4 typy respondentll, z nichz 3 typy se zucastnily rozhovort a 1 typ
pozorovani. Prvni vyzkumny vzorek tvofilo 7 matek déti se SMA, 2 matky déti se SMA 1. typu
a 5 matek déti se SMA II. typu. Druhy vyzkumny vzorek tvotilo 11 sester, jez pracovaly na
pracovisti, kde dochazi k péci o déti se SMA. Tretim vyzkumnym vzorkem bylo 5 osobnich
asistentd, které meli zkuSenosti s pfimou péci o dité se SMA. Se vSemi tyto typy byl veden
rozhovor. Ctvrtym vyzkumnym vzorkem bylo 10 déti se SMA II. typu, na nichZ bylo
provadéno zuCastnéné skryté pozorovani. Vyzkumné Setfeni probihalo pribézn¢ v obdobi od
srpna 2013 do ¢ervna 2014 a vSichni respondenti se vyzkumu zucastnili dobrovolné.

Cilem diplomové prace bylo zjistit zdsady oSetfovani ditéte se spindlni muskularni atrofii
a dopad diagndzy spindlni muskularni atrofie na zivot ditéte a jeho rodiny.

Prvni vyzkumna otdzka znéla: Jaké jsou zasady oSetfovani ditéte se spindlni muskularni
atrofii? Z vyzkumu bylo zist€no, Ze déti se SMA vyzaduji komplexni oSetfovatelskou péci
zajist'ujici zakladni lidské potteby, jez zahrnuje hygienu, stravovani, vyprazdnovani a oblékani.
Zda déti potiebuji pii sebepécidopomoc nebo zda jsou na péci druhé osoby pIn€ zavislé, zalezi
na typu SMA a individualitaich jednotlivych piipadt. Nasledkem progrese déti vyzaduji 1 dalsi
intervence, jako péce o dychaci soustavu zahrnujici dechovou rehabilitaci, odsavani a v pfipadé
nutnosti péci o tracheostomii a zajisténi umeélé plicni ventilaci. V ramci pohybového aparatu je
nutno dbat na prevenci deformit koncetin a trupu. Svaly je nutno pravidelné¢ procvicovat

a posilovat. U lezicich 1 sedicich déti je potfeba pamatovat na pravidelné polohovani jako
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prevenci vzniku dekubitl. V ramci hygieny je u ventilovanych déti nutnd péce o dutinu Ustni
a okoli ust, nebot’” dochazi k hromadéni slin v dutiné Ustni, coZ sebou nese riziko aspirace,
a ksamovolnému vytékani slin z Gst. Pfi stravovani dbame na zajiSténi dostate¢né mekké
stravy z duvodu ochabovani zvykacich svald. V ptipad¢ trvalé neschopnosti ditéte piijimat
potravu ma dit¢ zaveden PEG.

Druhd vyzkumna otdzka zn€la: Jaké jsou nejCastéjSi problémy pii péci o dit€ se spindlni
muskularni atrofii? Z vyzkumu bylo zist€no, Ze se problémy s péci liSi v zavislosti na typu
SMA. Matky déti se SMA 1. typu uvedly jako problematické riziko zastavy dychani
a vypadavani tracheostomie a vyrizovani zilezitosti ohledn¢ péce jako je velké mnoZzstvi
jednorazovych pomicek a HOME CARE tykajici se domaci plicni ventilace a financovani
vSeobecnych sester. Matky déti se SMA II. typu popisuji spise fyzickou a psychickou naro¢nost
péce, riziko vzniku komplikaci a vznik deformit. Sestry uvedly respira¢ni obtize a psychickou
naro ¢nost.

Treti vyzkumna otdzka znéla: Jsou rodiCe dostatecn¢ edukovani o problematice ditéte se
spinalni muskularni atrofii? Z vyzkumu bylo zjisténo, ze dle matek déti se SMA byly vSechny
0 problematice SMA edukované. Informace o diagndze se dozvédély jiz pii jejim sdéleni. Ze
7 matek povazovaly 3 matky informace za dostatecné, 3 matky za nedostate¢né a 1 matka
povazovala sdélené¢ informace za ramcové, ale byly ji dany materidly k prostudovani. Blizsi
informace si matky zjistovaly samy, ve sdruzeni Kolpingova rodina Sme¢no nebo na internetu.

Dle sester je edukace o podstaté¢ SMA v kompetenci 1ékatl a proto ji samy neprovadély.
Matky informovaly pouze vrozsahu osetfovatelské péce. V rameci edukace o socialnich
davkach vétSina sester uvedla moznost kontaktovani socialni pracovnice. Jedna sestra rodictim
pti propusténi ditéte predava seznam spotfebniho materidlu a odkazy na internetové stranky,
kde mohou rodice ziskat bliz§i informace. V oblasti informovanosti sester 0 sdruzeni pro rodice
sditdtem se SMA sestry prokazaly nedostate¢nou znalost. Zadna sestra neznala sdruZeni
Kolpingova rodina, jakoz to jediné sdruzeni pro rodiny s détmi se SMA. Sestry z Nemocnice
Ceské Budgjovice znaji organizace a centra pro rodiny s détmi s postizenim nachazejici se
v Ceskych Budé&jovicich. Sestry z Fakultni nemocnice Motol neznaji Zidné organizace nebo

sdruzeni nachazejicise v Praze nebo v okoli.
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Ctvrtd vyzkumnéd otizka znéla: Jaky dopad ma piitomnost ditéte se spinalni muskularni
atrofii na jeho rodinu? Z rozhovord s matkami bylo zisténo, Ze jiz pouhé sdéleni diagn6zy ma
vliv na jejich dal§i zivot. Jedna matka uvedla, Ze se jeji manZzel s diagndézou nikdy nesmifi. Dale
matky uvedly zmény v zivoté jejich dalSich déti. Je od nich vyzadovana vétSi samostatnost
a pomoc Vv domacnosti. Jedna matka dokonce uvedla, ze svého syna do péce o jeho nemocného
sourozence aktivné zapojuje. Jako dals$i problematickou oblast matky sdélily finan¢ni
problematiku. Dit¢ se SMA vyZaduje mnozstvi jednordzovych a kompenza¢nich pomiicek.
Neékteré matky uvad€ji, ze bez pomoci nadaci, sbirek a ptispévkl by o své dit¢ nemohly
adekvatné pecovat.

Diplomova prace ma pomoci sestrdm a vefejnosti ziskat povédomi o problematice
onemocnéni Spindlni svalova atrofie. Poukazuje na vSechny aspekty péce o takto nemocné dite,
s kterymi se denné¢ potykaji jejich rodice. Z vlastni zkuSenosti vim, Ze je to prace na plny
uvazek a nezbyva mi nez tyto rodiny obdivovat. O svych poznatcich, které jsem v pribéhu
psani této prace ziskala, bych se rada podélila v podobé ptispévku v odborném cCasopise

¢iodborné konferenci, pokud se naskytne piihodné téma.
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PRILOHA 3: Diagnostika
Laboratorni vySetieni - biochemické vysetfeni séra

Na rozdil od svalové dystrofie byvaji u SMA svalové enzymy (kreatin kinaza - CK, CK-MB
izoenzym, laktdtdehydrogendza - LD), myoglobulin i jaterni transamindzy (AST, ALT)
v norm¢. Nékdy dochazi ke zvySeni hladiny kreatin kinazy, ptedev§im u SMA L. typu., vzicné
u SMA I1. typu. Jeji hodnoty ale neptekracuji pétindsobek fyziologick¢ hodnoty. Vyrazné
zvyseni kreatin kindzy je charakteristické pfedev§im pro myopatie. ZvySené hodnoty mizeme
pozorovat 1 u jedincli po narocné fyzické aktivité €i u sportovct. Vysetfeni hladiny svalovych
enzymil se provadi v ramci biochemického vySetfeni séra. Odebird se vendzni krev. Pied
odbérem krve neni nutna zddna naro¢na piiprava. Sestra edukuje dit¢ a jeho rodiCe, ze ma pre
odbérem lacnit, a to po dobu 10 - 12 hodin. Pf{jem tekutin je povoleny, dokonce Zadouci, a to
také rano pred odbérem v podobé neslazené¢ho napoje. U déti, kterym je podavana infuzni
terapie, se doporucuje, je-li to mozné, prerusit infuzi a nasledné¢ provést odbér z druhé ruky.
Sestra obvykle provadi odbér rano mezi 6-8hod. Pfed vlastnim odbérem lze u malych
a uzkostnych déti aplikovat tzv. EMLA krém, a to nejméné hodinu pfed odbérem. Jedna se
o lokéIni anestetikum obsahujici lidokain a prilokain. V nékterych ptipadech Ize dit€¢ na odbér
pripravit pomoci demonstrace vykonu. Spoc¢iva v navozeni pocitu davéry a spoluprace ditéte
k vykonu za pomoci rozhovoru zahrnujici otazky tykajici se zkuSenosti ditéte s odbérem
a vysvetleni diivodu odbéru. Déle sestra dit€¢ seznami s pomickami a cely vykon piedvede na
panence skompletnim postupem a odivodnénim jednotlivych krokl. Sestra by neméla
opomenout dit¢ seznadmit s vhodnym chovanim pti odbéru. Pak si dit€ na panence vyzkousi

vykon samo. Sestra dit¢ chvali a pomaha mu. Nakonec provede sestra vykon na ditéti (6,13,14).

Elektromyografie (EMG)

Jednd se o pomocnou elektrofyziologickou metodu, pomoci které se zaznamenava
bioelektricka aktivita svalli a také rychlost vedeni nervy. Principem je hodnoceni funkce
svalového vldkna a periferntho nervu. Toto vySetfeni tvofi nezastupitelnou ulohu pfi
stanovovani diagnézy SMA. EMG v tomto ptipadé neslouzi ptimo k etiologické diagnostice
SMA, ale jejim hlavnim tkkolem je potvrdit periferni neurogenni 1€zi v oblasti pfednim miSnich

rohil u klinicky postizenych i nepostizenych svalovych skupin. Pfedev§im pak EMG slouzi



k vylou¢eni ptitomnosti jinych perifernich neurogennich 1ézi nez <cistych postizeni
motoneurond prednich miSnich roht jako jsou naptiklad polyneuropatie ¢i myogennich 1ézi.
Vysetieni probiha prostiednictvim jehlovych nebo povrchovych elektrod (6,16).

Zéakladni vySetfovaci metody predstavuji neurografie a vysetfeni jehlovou elektrodou.
Neurografie neboli konduk¢éni studie slouzi predev§im k méfeni rychlosti vedeni na
stimulovaném motorickém nebo senzitivnim nervu. Béhem vySetfeni dochazi ke stimulaci
periferntho nervu na jednom mist¢ a na mist¢ druhém ke snimani ptisluSného akéniho
potencialu. Nejcastéji dochdzi ke stimulaci nervu pomoci povrchové elektrody nejdiive slabim
elektrickych impulzem, ktery se zvySuje aZz do tzv. supramaxialni intenzity. Stimul zpUsobi ve
svalu zaskub, tzv. sumacni akéni potenciadl (CMAP). Tato stimulace mize byt neptijemna, ale
neni bolestiva. Je provadéna opakované v rliznych mistech pribéhu nervu. Zjistujeme tak
misto, kde doSlo k poskozeni. U pacientii se SMA je pfitomen intaktni senzitivni neurogram
(6,17).

Preferovanym vysetfenim je jehlova elektromyografie. Ta umoznuje registrovat
bioelektrické potencidly ze svalu. Vyuzivame k tomu velmi tenké jehlové elektrody zavedené
pod ktizi. Mira rizika vzniku krvaceni €1 zaneseni infekce je minimalni diky pouziti tenkych
sterilnich jehel. VySetfeni zaznamenava akéni potencidly jednotlivych motorickych jednotek.
Timto vySetfenim zjiSt'ujeme tzv. inzer¢ni aktivitu. Jde o reakci svalu na vpich elektrody. Dale
zjistujeme spontanni aktivitu pomoci snimani elektrické aktivity v klidovém rezimu. Aby bylo
dosazeno optimalni pozici, je nutné polohu jehly ve svalu n€kolikrat zménit. Béhem vySetfeni
je nutné dbat i na spravny vybér svalu. Pro vysetieni se nedoporucuji celkové paretické svaly.
Dale pti vybéru dbame i1 na vybér vhodné skupiny svalt (6,17).

Ve vysledcich pacienti se SMA muzeme nalézt rizné stupné denervaci a reinervaci
v koncetinovych a trupovych svalech, vzicné také v bulbdrni oblasti. Mezi typické nilezy
u SMA patii fibrilace a fascikulace, vysoké amplitudy u akénich potenciali s delSim Casem
trvani. Ak¢nipotencidly jsou velmi Casto polyfatické a se snizenou interferenci (17).

Vzhledem Kk relativné Casté zaméné SMA s jinymi neuropatie je nutné pii diagnostice
posuzovat vysledky EMG s ptihlédnutim na klinicky obraz onemocnéni. Déle bychom méli

brat v tvahu 1 mozné odchylky u atypickych forem SMA (4,6).



Pfed vySetienim neni nutnd Zddna specifickd piiprava. Pacient je pfed vykonem Ilkafem
¢i sestrou seznamen s jeho principem a postupem, nasledné se poloZi na Iizko a sestra odmasti
ktzi v misté aplikace elektrod. Nésledné sestra umisti jednu elektrodu nad dany sval a druhou
nad dany nerv, ktery ur¢i lékar. V ptipad¢ jehlovych elektrod sestra ocisti a dezinfikuje misto
vpichu nad svalem. Dale lékaf nebo sestra pod vedenim lkate zavede jehlovou elektrodu do
svalu. Pacient je pti vySetieni vyzyvan, aby sval dle instrukci uvoliioval a zapinal. Po skon¢eni

vysetfeni je misto vpichu oSetfeno dezinfekcia ptekryto naplasti (18).

Genetické vysetfeni

Hlavni cil genetického vySetfeni pfedstavuje stanovit pfesnou diagnézu, odhalit podstatu
autozomalné recesivni dédi¢nosti, odhalit rizikové ¢leny rodiny a stanovit miru rizika vzniku
SMA u jejich déti a také poskytnout moznost sekundarni prevence za pomoci prenatalni nebo
preimplanta¢ni genetické diagnostiky (21).
Pozitivita molekularné¢ genetickych testi ndm poskytuje definitivni jistotu diagnozy SMA
a mohly by tedy byt provedeny samostatné. Predstavuji ptesnéj$i moznost diagnostiky a nejsou

natolik invazivni jako EMG ¢i svalova biopsie (9).

Mutacnianalyza genu SMN1

V soucasné dobé vyuzivame k potvrzeni diagnozy a také jako soucast prenatalni diagnostiky
detekci deleci SMN genu. Kauzilni mutaci delece exonu 7, 5. chromozomu na genu SMN1
tvoti 95-98% vsech pacienti se SMA. Tato delece byva také velice Casto spojena s deleci
exonu 8, ta vSak sama o sob¢ nepfedstavuje kauzalni pticinu. Homozygotni deleci 7. a 8. exonu
SMNI1 genu stanovujeme prostiednictvim Polymerazové tetézové reakce (PCR). Jedna se
o metodu pouzivanou k mnozeni neboli amplifikaci specifického useku DNA in vitro (19).

Dalsi moznosti je technika MLPA (multiplex ligation-dependent probe amplification).
Jednd se o relativné novou metodu v molekularni cytogenetice. Zéklad této metody je
schopnost oligonukleotidivych sond navazat se na sekvenci DNA prostiednictvim jejich
komplementarity. Kazda ztéchto sond vsobé& obsahuje dva oligonukleotidi. Po pfesunuti na
cilové misto se za pomoci ligace oligonukleotidy spoji. Spojené sondy jsou za pomoci

Polymerazové tetézové reakce amplifikovany. Tyto pomnozené sondy jsou pak pomoci



kapilarni elektroforézou rozdéleny dle jejich rozdilné délky. Kone¢né dochazi k jejich analyze
specidlnim pocitacovym programem (12,20).

V piipadé€, Ze je pii vySetfeni prokdzdna absence exonu 7 na 5. chromozomu, je diagndza
SMA potwrzena. Z vysledku vsak neni jasné o jaky typ SMA se jedna ani jakou bude mit
prognézu (7,21).

Bohuzel, samotny negativni vysledek vysetieni jest¢ diagnézu nevyluCuje. Je prokazano, ze
az 10% pacientd miize namisto dané¢ delece nést tzv. bodovou mutaci. Ta se nejcastéji objevuje

u SMA II. a III. typu. Diagnézu nam mize potvrdit i pfitomnost delece 5 exonu NAIP genu

(6).

Duplika¢nianalyza po¢tu kopii SMN2 genu

Rozmezi poc¢tu kopii SMN2 genu se pohybujeme od 0 do 5. Pro stanoveni poctu kopii
daného genu vyuzivame Polymerazovou fetézovou reakci (PCR). Pfi testovani na Sirokych
souborech pacienti byl zjitén vliv poctu kopii genu SMN2 na pribéh onemocnéni.
U konkrétnich ptipadl vSak nelze spolehlivé ur€it prognézu tohoto onemocnéni na daného

jedince a proto se toto vySetieni doporucuje provadét pouze ve vyzkumné ¢innosti (21).

Testovani ptenasecti (heterozygotl)

Jedna se tzv. o analyzu genové davky. Tato metoda se pouziva u piipadi, kde piedchozi,
mutani nebo sekvenéni analyzy, nepiinesly odpovéd. Pouziti je bud'to zaméfeno na
potvrzovani prenaseCstvi nebo jako druh prenatdlni diagnostiky. Tato DNA analyza
neumoziuje zdchyt mutace. Dochazi pouze k urceni tzv. rizikového haplotypu ptfitomného
v rodin¢ postizeného jedince. Stanovy, ktery z rodict je nosi¢em dané¢ho haplotypu a oznac¢i ho

jako rizikovy. Haplotyp pfitomny u rodi¢e na druhé alele se oznaci jako nerizikovy (21).

Prediagnostické genetické testovani

Prediagnostické genetické testovani pfedstavuje soubor vySetfeni osob, u kterych jesté
nedoslo k diagnostice spinalni svalové atrofie. Tyto testy jsou zaméfené na 2 skupiny osob.
V prvnim piipad¢ jde o jedince doposud zdravého bez jakychkoliv znidmek onemocnéni,

u které¢ho je zvySené riziko vzniku tohoto onemocnéni Divodem je vyskyt SMA u jeho



blizkého ptibuzného. U takovéto osoby se jedna o diagnostiku nesymptomatické. V druhém
ptipad€¢ se u dané osoby jiz objevuji nekteré piiznaky SMA, vzhledem k véku nebo lehkému
pribéhu vsak nelze diagnézu jasn€ stanovit. Zde je na misté test na zachyt mutace obou kopii

genu SMN, které diagndzu potvrdi (21).

Postdiagnostické genetické testovani
U jiz diagnostikovanych osob se spindlni svalovou atrofii lze provést postdiagnostické

genetické testovani. Ugel testovani je potvrzeni diagnozy SMA (21).

Prenatdlni diagnostika

V piipadé, ze se partnerim narodi dité¢ se SMA, znamena to, Ze jsou oba heterozygoté, tedy
nosi¢i mutace SMN1 genu. U téchto partnert existuje 25% riziko, Ze se jim narodi dité se
SMA. V t¢hotenstvi je jim proto nabidnuta prenatdlni diagnostika. Nejvhodnéj$im vySetfenim
je tzv. choriova biopsie (CVS). Toto vySetfeni je provadéno v obdobi mezi 10. - 13. tydnem
tehotenstvi. Dalsim vhodnym vySetfenim pro stanoveni diagndzy je amniocentéza, provadéna
v 15. — 20. tydnu t€hotenstvi. S t€émito testy je spojené riziko vzniku poSkozeni plodu a proto
by se k nému mélo ptistupovat pouze za predpokladu, Ze jde o partnery, kterym se jiz dité se
SMA narodilo nebo o partnery, u kterych byli pozitivni vysledky nosi¢stvi a jejichz pozitivita
zna¢né zvysuje riziko SMA u jejich ditéte (9, 10, 21, 22).

Prenatalni diagnostiku je vhodné provést také u plodu s atrogrypdzou ¢i s vyrazné nizkou
pohybovou aktivitou. Tuto diagnostiku mizeme dale provést i jako soucast diferencidlni
diagnostiky pifi zvySenych hodnotich nuchdlni translucence. Jedna se o $fjové projasnéni

provadéné u kombinovaného prenatdlnim screeningu (21).

Preimplantacni genetickd diagnostika (PGD)

Preimplantacni genetickd diagnostika je vyZzadovana u Zen, u kterych je moznost umélého
preruSeni té¢hotenstvi absolutné neptijatelnd ¢i extrémné psychicky naro¢nd nebo u Zen,
u kterych je zvySené riziko narozeni ditéte se SMA, nebot’ se jiz vyskytlo u dfive narozenych

déti. Principem je tzv. fertilizace in vitro. Dochdzi zde k odebrani embryi matky, nasledné



k DNA diagnostice a nakonec k transferu vybranych embrii, tedy embrii, které nejsou

postizeny spinalni svalovou atrofii ptipadné jinymi vrozenymi vadami (21, 23).

Svalovéa biopsie

U Spindlni svalové atrofie je patné mnozstvi patologii svali. Neékteré histopatologické
vysledky jsou pro SMA charakteristické. Patii mezi né nalez atrofickych svalovych vlidken
u L. i II. typu SMA nebo hypertrofie u I. typu SMA. Tento ndlez vS§ak miZzeme pozoro vat
1 u jinych pfi¢in denervace. Vysledky proto neslouzi k primarnimu stanoveni diagnézy SMA,
poskytuji ndm ale dal$i klinicky ptiznak. Biopticky vzorek je nutné odebrat z jiz postizeného
svalu. Tento sval ovSem nesmi byt postizen vyrazné¢ pokrocilou atrofii. NejCasteji se u SMA
odebirda maly vzorek svalové tkan€ z oblasti stehna. Svalovou biopsii lze provést za pomoci
punk¢ni bioptické jehly nebo tzv. otevienou biopsii. Prvni z metod je levnéj$i a jednodussi,
nicméné ve vztahu k pacientovi nepfedstavuje méné bolestivou metodu. Pii odbéru dojde
k ziskani pouze malého mnoZstvi svalové tkané, coZ umoznuje provést pouze zakladni
vysetfeni. Pro provedeni ucelenéjsi diagnostiky je pak nutné odbér opakovat. Preferovanéjsi
metodou je oteviend biopsie. Tu lze provadét v lokalni anestezii, ale za urc¢itych okolnosti je
u déti i dospélych moznost odebrat vzorek za kratkodobé celkové anestezie. Vyskyt komplikaci
je pti zachovani bariérové péce minimalni. K t¢mto komplikacim patii naptiklad hematom,

infekce, herniace svalu otvorem ve fascii ¢i rozestup rany (6, 9, 22, 24).

Metabolické vysetreni

U nekterych pacientd se SMA byla prokazina odchylka v oxidaci masnych kyselin.
U pacientti se SMA L. typu miizeme pozorovat mirné¢ zvysené organické kyseliny se stiednimi
a u SMA Il. skratkymi a stfednimi fetézci Na zvySeni esterifikované frakce v prvnich
24 mésicich poukazuje pomér celkového a volného karnitinu. U SMA L. a II. typu casto
nalézame snizeny celkovy (TC) i volny (FC) karnitin.
V tomto piipade se pravdépodobné jedna o sekundarni nalezy, které jsou vSak velice dulezité

Z hlediska mozZné podplirné symptomatické 1écby €1 dietnimu opatieni (6).



Kardiologické vySetteni

Soucasti vySetfeni déti se SMA patii i kardiologické vySetieni. Z vyzkumu bylo zjisténo, ze
az u 37,3 % jedincii se SMA L. a II. typu ve v€ku do 3 let EKG vySetfeni odhalilo zndmky
pretizeni pravé komory. Vzhledem k tomuto zji§téni je proto dilezita pravidelnd kontrola déti
se SMA a to pfedev§im té€ch, u kterych doSlo ke vzniku téZké skolidozy s naslednym cor
kyfoscolioticum. EKG predstavuje zikladni vySetfeni v kardiologii. Specifickd piiprava
pacienta zde neni potfeba. Sestra zkontroluje funkcnost ptistroje a vysvétli ditéti, co mu bude
provadét. Pak polozi dit€¢ na 10Zzko s rukama podél t€¢la. Pomoci gelu nebo vody navlh¢i mista
ptiloZeni elektrod a elektrody na dand mista umisti. Upozorni dité, Ze se ma uvolit a leZzet

v klidu. Po na¢teni zaiznamu a jeho kontrole sestra sejme elektrody a utfe kizi dité¢te buni¢inou
(6, 25).

Vysetteni dechovych funkci

Za zikladni vySetfeni dechovych funkci povazujeme spirometrii. Pomoci spirometrie
muzeme provést vysSetfeni tzv. Usilovné vitalni kapacity (FVC). Mezi dalsi vySetieni mizeme
zatadit méfeni Forsirovaného expira¢niho objemu za 1 sekundu (FEV1), pomér Usilovné
vitalni kapacity/Forsirovaného expira¢niho objemu za 1 sekundu, frekvenci dychani, dechovy
objem (Vt), minutovy objem (MV) ¢i Maximdlni inspira¢ni tlak (PI max). U déti se SMA
I. a II. typu miiZeme pomoci spirometrie jiz velice brzy pozorovat restriktivni plicni poruchu.
U nékterych pifpadi v pokro€ilém stddiu ndm spirometrie ukaZe také obstruk¢éni poruchy, mezi
které miizeme zatadit naptiklad t€Zkou deformitu patete, hrudniku a pridusek ¢i opakované
infekty plic doprovazenymi hypersekreci a potizemi s expektoraci. Klicovou tlohu zde hraje,
pfedevsim u pokrocilé dechové insuficience, pravidelna kontrola krevnich plyni za pomoci
odbéru krve, tzv. Astrup. Dale miZeme v laboratornich nilezech objevit zndAmky hypoxie

a heperkapnie. Jde o relativné pozdni ptiznaky, které jsou ¢asto dlouhou dobu kompenzovany

(6).

Celono¢ni spankova polysomnografie (CPGS)
Tato vySetfovaci metoda se pouziva u pacientli se SMA, u kterych vlivem progrese dochédzi

k vyrazné slabosti inspiracnich svalii a branice. To se nejvice projevuje v horizontalni poloze



a v dob¢ spanku. Nejdiive dochazi k hypopnoe az apnoickym pauzam s poklesem saturace pod
90% ptedev§im v REM spanku. V pozd€jsim stadiu se tyto projevy objevuji také v NREM
spanku, dochazi k nartstu probouzecich reakci a kcelkovému zhorSeni kvality spanku.
Principem tohoto vySetfeni je monitorace vSech spankovych stadii i probouzenich reakci za
pomoci elektroencefalografie EEG, elektromyografie EMG a elektrookulografie (EOG).
Elektrookulografie se pouziva k zaznamenavani klidového potencidlnu v oblasti mezi ptedni
a zadni Casti oka. Elektrody se umisti do oblasti vnitiniho a vnéjSiho koutku. P¥i pohybu oka
do stran dojde k vyvolani potencidlu ménici ho se dle osvétleni. Vysledkem porovnani
maximalni hodnoty na svétle a minimalni hodnoty ve tmé je tzv. Ardenlv index, pomoci
kterého hodnotime funkci sitnice. Jako dalsi je tfeba monitorovat elektrokardiografii (EKG),
dechovou frekvenci, pulzni frekvenci a saturaci pomoci pulzniho oxymetru. Vyznamnou roli
zde hraje vyhodnoceni poctu apnoickych pauz za hodinu, tzv. apnoe index (Al), pocet
hypopnoi, tzv. hypopnoe index (HI) a pocet denaturaci. Za pozitivni vysledek povazujeme tzv.
apnoe/hypopnoe index (AHI), jehoz hodnota je 5 a vySe a pocet desaturaci, jez ptfesahuje

zvolenou hranici 3-4 % (6, 26).



Ptiloha 4: Dechova rehabilitace
Autogenni drendz

Autogenni drendZz je Casto vyhleddavanou drendzni technikou a ptedstavuje pacientovo
védomeé tizené dychani. Dité zaujima polohu vsedé nebo vileze. Principem autogenni drenaze je
pomaly nadech, po které¢ nasleduje 3-4 sekundova inspira¢ni pauza. V pribchu této pauzy se
dostdva vzduch také za obstrukci, kterd vznikla nahromadénym sekretem. Poté nasleduje
plynuly, dlouhy vydech s otevienou glottis, coz docilime otevienim ust v Sifce 2-3 cm.
Technika motivuje dit€ se aktivné zapojovat do péce a posiluje jeho odpoveédnost ke komplexni
terapii. Tuto techniku mohou provadét déti cca od 4 let a to s pomoci 1 bez pomoci rodi¢t.

Uginek autogenniho tréninku kontrolujeme pomoci pulzniho oxymetru (38,39).

PosturaIni drenaz

Dale je vhodné u ditéte provadét posturalni drendz, kterd vyuziva principu gravitace. Dité
lezi v poloze, ve které se hlava a hrudnik nalézaji nize nez spodni ¢ast t€la. V livem gravitace se
sekrety z dolnich cest dychacich pfesouvaji do hornich cest dychacich a umoziuji tak jejich

snadnéjsi vykaslani ¢iodsati (33).

Flutter

Flutter je pomucka vyuzivajici kontrolovaného vibraéniho syst¢ému. Tento systém vytvaii
sttidavé PEP a periodickou oscilaci o frekvenci piiblizné 15Hz v dychacich cestdch za pomoci
ocelové kulicky. Rozechvénim stény bronchl pfi oscilaci zabranuje jejich kolapsu. Pouziti
Flutter usnadfiuyje uvoliiovani sekretu broncht, celkové zlepSuje funkci plic a pUsobi jako

prevence vzniku atelektdz zptisobenych hlenovou zatkou (40).

Acapella Choice

Acapella Choice je dalsi z drendZnich technik a pomaha odstraniovat sekret z dychacich cest
za pomoci vibrace v dychacich cestach dosahujici frekvence 0-30Hz. K vibraci dochazi na
zdklad¢ preruseni prutoku vydechovaného vzduchu vytvatejici oscilujici PEP za pomoci
specialniho ventilu. Vibrace zpisobuji tzv. poklepovy efekt, pii kterém dochazi k odstranéni

sekretu z bronchialni sté€ny (40).



Froloviiv dychaci trenazér
Jedna se o relativné novou dechovou pomicku za pomoci odporu, ktery vznika ur¢itym
mnozstvim vody nalit¢ do pracovni nddobky. Provadéni nadechu a vydechu pomoci tohoto

odporu ptiznivé plisobi na exspira¢ni a inspiraéni svaly (38).

Huffing

Huffing oznacuje techniku slouzici k napomdhdni mobilizace sekretu zplic za pomoci
zrychleného vydechu. Principem je maly nadech, ktery vystiidd prudky vydech pti otevienych
dychacich cestach. Zjednodusen¢ lze Huffing oznaCit jako odstranovani sekretu bez kasle

jednim prudkym vydechem (38, 41)

Mickovani

Pro snadnéjsi odkaslavani mizeme ddle vyuzit metodu mickové facilitace ¢i zkracené
mickovani. Jde o levny, pfijemny a snadny zpiisob rehabilitace k uvolnéni dychacich cest, je
vSak U¢inny i jako forma relaxace. Pfi miCkovani se vyuZzivaji mékké molitanové micky

ruznych velikosti (42).



Ptiloha 6: Mechanicky a elektricky stander

Brozura: KOCOVA, H. D. KOPECKA. Piehled kompenzaénich pomiicek u t&lesného

a kombinovaného postizeni v détském véku



Ptiloha 7: Parapodium

Brozura: KOCOVA, H. D. KOPECKA. Piehled kompenzaénich pomiicek u t&lesného

a kombinovaného postizeni v détském veéku



Ptiloha 5: Moznosti socialniho zabezpeceni osob se zdravotnim postizenim
Prikaz pro osoby se zdravotnim postizenim
Prikaz TP
Tento prikaz vlastni osoby, jez jsoudle zdkona o socidlnich sluzbach povazovany za osoby,
které jsou zavislé na pomoci jiné osoby a to ve stupni I, tedy lehka zivislost. Drzitel prikazu
TP ma narok:
eve vetejnych dopravnich prostfedcich hromadné dopravy na vyhrazené misto k sezeni
(vyjimka dopravnich prostredkti vazanych na zaplaceni mistenky)
eprednostni vyfizeni osobnich zilezitosti spojenych s delsim cekanim, predevsim stani

(vyjimku tvoti ndkup v obchodech, placené sluzby ¢i zdravotni oSetfeni a vySetieni) (66)

Prikaz ZTP
Tento prikaz vilastni osoby, jez jsou dle zdkona o socidlnich sluzbach povazovany za osoby,
které jsou zavislé na pomoci jiné osoby a to ve stupni 1, tedy stfedné t€Zké zavislost. Patfi sem
i osoby star$i 18 let v pfipad¢, Zze nejsou schopny zvladat zakladni zivotni potfeby z hlediska
mobility a orientace, jejiz pfi¢inou je Uplnd ¢i praktickd hluchota. Drzitel prikazu ZTP ma
narok:
eve vetejnych dopravnich prostfedcich hromadné dopravy na vyhrazené misto k sezeni
(vyjimka dopravnich prostredkti vazanych na zaplaceni mistenky)
eprednostni vyfizeni osobnich zilezitosti spojenych s delsim ¢ekanim, predevsim stani
(vyjimku tvoti ndkup v obchodech, placené sluzby ¢i zdravotni oSetfeni a vySetfeni)
edoprava zdarma u pravidelnych spoji mistni vefejné hromadné dopravy osob (autobus,
trolejbus, metro,...)
¢75% slevu na jizdné 2. tfidou osobniho vlaku a rychliku vnitrostatni pfepravy a vnitrostatnich

spojt autobusové dopravy (66)

Prikaz ZTP/P
Tento prikaz vlastni osoby, jez jsou dle zikona o socidlnich sluzbadch povazovany za osoby,
které jsou zavislé na pomoci jiné osoby a to ve stupni II1, tedy t€zka zivislost, ¢i ve stupni IV,

tedy Uplnd zivislost. Dale sem patii osoby, které jsou neschopny zvladat zikladni Zivotni



potfeby z hlediska mobility a orientace. Vyjimku tvoii zletilé osoby s poruchou sluchu
neschopni v oblasti mobility a orientace zvladat zdkladni Zivotni potieby.
Od roku 2014 Ize ziskat priikaz osoby se zdravotnim postizenim pouze od lékate okresni
spravy socidlniho zabezpeceni na zdkladé jeho posouzeni zdravotniho stavu. Drzitel ZTP/P ma
narok:
eve vefejnych dopravnich prosttedcich hromadné dopravy na vyhrazené misto k sezeni
(vyjimka dopravnich prostiedkt vazanych na zaplaceni mistenky)

epiednostni vyfizeni osobnich zilezitosti spojenych s del§im ¢ekanim, pfedevsim stani
(vyjimku tvoti nakup v obchodech, placené sluzby ¢i zdravotni oSetfeni a vysSetfeni)

edoprava zdarma u pravidelnych spoji mistni vefejné hromadné dopravy osob (autobus,
trolejbus, metro,...)

¢ 75% slevu na jizdné 2. tfidou osobniho vlaku a rychliku vnitrostatni pfepravy a vnitrostatnich
spoju autobusové dopravy

ezdarma doprava doprovodu ve vetejné hromadné dopravé a pravidelné vnitrostatni hromadné
doprave

ezdarma doprava vodiciho psa v pifipad¢€, Ze je osoba uplIné€ ¢i prakticky nevidoma a v piipadé,

7e tato osoba neni doprovazena pritvodcem (66)

ptispévek na mobilitu

Jedna se o opakovanou narokovou davku ur¢enou osobam starSich 1 roku, a to:

e0s0b¢, jezje drzitelem prikazu ZTP ¢i ZTP/P, jez jibyl pfiznan v obdobi od 1.1. 2014

e 0sobé neschopnou zvladat zdkladni Zivotni potfeby v oblasti mobility ¢iorientace

e 0sob¢ pravideIn¢ dopravovana ¢ise dopravuje

e0sob¢, jez nejsou poskytovany pobytové socidlni sluzby (dle zdkona o socidlnich sluzbach
vV domove pro osoby se zdravotnim postizenim, domoveé pro seniory, domovy se zvlastnim
rezimem Ci Ustavni péCe ve zdravotnickém zatizeni

e 0sob¢, jeZ jsou poskytovany pobytové socialni sluzby, ze specidlnich divodii

Mésiéni Gastka tohoto piispévku &ini 400 K¢&. Castka je vyplacena zpétnd, tedy na konci

mésice, ktery nasleduje po mésici, pro ktery je urcen (66).



Ptispévek na zvlastni pomucky

Tento piispévek se tyka osob, u kterych se vyskytuje:

et¢7ka vada nosného nebo pohybového Ustroji

e t¢7kd sluchova vada

et¢7ka zrakova vada

Osoba stézkou vadou pohybového nebo nosného ustroji ¢i osobou s hlubokou mentalni
retardaci ma narok na prispévek na motorové vozidlo jako zvlaStni pomuicku.

Podminky pro ptiznani ptispévku na zvlastni pomticky:

e 0soba starsi 3 let: ptispévek na motorové vozidlo a uprava bytu

e0soba starsi 15 let: vodici pes

e0soba starsi 1 roku: vSechny ostatni pomticky

e 0so0ba, jez je schopna pomuicky vyuzivat

zvlastni pomucky nesmi byt zdravotnickym prosttedkem plné hrazenym z VZP nebo
pomtickou VZP zaptjcenou pro nedostatecnou zdravotni indikaci

ptispévek je poskytnut i na pomuicky neobsazené ve vyhladSce v ptipadé, ze je krajskou
poboc¢kou Utadu prace povaZovana za srovnatelnou s jinou, ve vyhlaice obsaZenou pomiickou

(66).

Vyse prispévku na zvlastni pomicku

Zékon rozliSuje prispévky dle toho, zda se jednd o pomicku v cené¢ pod nebo nad 24.000 K¢.
Specidlni Uprava vyse piispévku se vaze na motorova vozidla.

Ptispévek na zvlastni pomtcku v hodnot¢ do 24.000 K¢:

Ptispévek je poskytnut pouze osob¢, jejiz prijem (v€etné s ni posuzovanych osob) ptedstavuje
niz§1 hodnotu, nez je osmindsobek Zzivotniho minima jednotlivce ¢i spole¢né posuzovanych
osob. Vyse ptispévku predstavuje 10% z celkové ceny pomicky. Piispévek nesmi byt mensi
nez 1000K¢ (66).

Ptispévek mize byt za zvlastnich situaci vyplacen 1 osobam, jejichZ Zivotni minimum piesahuje

zminénou hodnotu. Jedna se zejména o situace, kdy osoba zida o ptispévek opakovang (66).



Ptispévek na zvlastni pomutcky v hodnot¢ nad 24.000 K¢:

Vtomto pripadé se jednd o spoluticast dané osoby. Tato spoluucast predstavuje 10%
Zcelkové ceny zvlastni pomiicky. V ptipadé€, ze osoba nemé dostatecné finanéni prostredky,
uréi krajska pobocka Utadu prace niZi spolutéast. P¥i urovani piihlizi Utad prace na to, do
jaké miry osoba zvlastni pomicky vyuziva, jaky je pifjem dané osoby a osob spolecné s ni
posuzovanych a také k socialnim a majetkovym pomértiim. Minimalni ¢astka spolutcasti nesmi

byt nizsi nez 1000 K& (66).

Prispévek na motorové vozidlo

Pii posuzovani poskytnuti ptispévku na motorové vozidlo se piihlizi k pocetnosti
a divodim dopravy a stejné jako u piedchozich ptispévka k ptijmu dané osoby a osob s ni
spole¢né posuzovanych i socialnim a majetkovym pomérim. Vyse piispévku na motorové

vozidlo nesmi piekrocit hodnotu 200.000 K¢ (66).

Limity ptispévkil na zvlastni pomticky

Na zvlastni pomicky nesmi vyse piispévku prekrocit 350.000 K¢.
Na schodistovou plosinu jako zvlaStni pomicku nesmi vyse ptispévku prekrocit 400.000 K¢.
Celkova vyse prispévku na zvlastni pomicku nesmi v obdobi 60 po sob¢ jdoucich kalendainich
mésict prekro¢it castku 800.000 K¢. V ptipadé potizovani schodistové ploSiny nesmi

presdhnout ¢astku 850.000 K¢ (66).

Ptispévek na péci

Prispévek na péci vychazi ze zikona 108/2006 Sb. o socidlnich sluzbach a vyhlasce
a €. 505/2006 provad¢jici n€kterd ustanoveni zdkona o socidlnich sluzbach, ve znéni pozdéjsich
piedpist (66).
Podminky pro uznani ptispévku na péci
Osoba starsi 1 roku.
Osoba, které je vlivem dlouhodobého neptiznivého zdravotniho stavu zavisld na pomoci jiné
fyzické osoby pti uspokojovani zadkladnich Zivotnich potteb dle rozsahu stanoveného stupné

zavislosti (66).



Posouzeni stupné zavislosti

Ptiposuzovani stupn€ zavislosti dochazi k hodnoceni zékladnich Zivotnich potieb, a to:
emobility

eOrientace

e komunikace

esebeobsluhy pti stravovani

e sebeobsluhy pii oblékani

e sebeobsluhy pfi té¢lesné hygiené

esebeobsluhy pii vykondvani fyziologickych potieb
epéce o zdravi

e 0sobni aktivity

epéce o domacnost (u osob nad 18let)

Vyse ptispévku na péci

osoby do 18 let

I. stupeni zavislosti = 3000 K¢

II. stupeni zavislosti = 6000 K¢
III. stupen zavislosti= 9000 K¢
IV. stupeil zavislosti= 12000 K¢

2. osoby starsi 18 let

I. stupenn zavislosti = 800 K¢

II. stupent zavislosti = 4000 K&
III. stupen zavislosti= 8000 K¢&
IV. stupen zavislosti= 12000 K¢&

Moznosti zvySeni ptispévku na péci
Ve zvlastnich situacich lze ptispévek na péci navysit az o 2000 K¢ mésiéne. Diivodem zvyseni

ptispévku na péci je:



enizky pfijem dané osoby a osob spole¢né s ni posuzovanych

enezaopatiené dit¢ mladsi 18 let nalezici mu piispévek na péci

erodi¢ peCuyjici o nezaopatiené dit¢ mladsi 18 let ndlezici mu ptispévek na péci, jestlize pifjem
dané osoby a osob s ni posuzovanych je niz$i nez dvojnasobek zivotniho minima

podpora zdravotné postizenych déti v predskolnim véku

e ditéti od 4 — 7 let ndlezici mu piispévek na pécilll. a IV. stupné zavislosti (66)



Ptiloha 6: Sit’ socidlnich sluzeb a moznosti vyuziti dalSich béZznych sluzeb
Osobni asistence

Tato péce je poskytovana osobam se zdravotnim postizenim a senioriim v pfirozeném
prostiedi, kteti vyzaduji pomoc od jiné osoby v ramci béznych tkonl sebepéfe, umoznéni
kontaktu se spoleCenskym prostfedim a prosazovani prav a zajml. Sluzba ma pfedem urceny

rozsah a Cas a je poskytovana za uplatu (67).

Pecovatelska sluzba

Je ur€ena pro déti, seniory a osoby se zdravotnim postizenim vyZzadujici pomoc od jiné
osoby. Probiha v piirozeném prostiedi i ve specializovanych centrem. Sluzba je zamétfena na
pomoc pii sebepéCi, osobni hygiené, stravovani, umoznéni kontaktu se spolecenskym

prostiedim a prosazovani prav a zdjmu. Sluzba je poskytovana také za tplatu (67).

Sluzba rané¢ pomoci

Sluzba je poskytovana rodi¢im, jejichz dit¢ je osobou se zdravotnim postizenim nebo je
jeho vyvoj ohrozen na zdklad¢ Spatnych socidlnich podminek a to do dosazeni 7 let veéku.
Cilem sluzby je podpora rodiny a zdravého vyvoje ditéte respektujici jeho specifické potieby.
Zahrnuje aktivizaCni, vzdélavaci, vychovné a terapeutické ¢innosti, umoznéni kontaktu se

spole¢nostia prosazovani prav a zajmi. NejCastéji probiha v domacim prostiedi (67).

Odlehéovaci sluzby

SluZba je ur¢ena pro osoby se zdravotnim postizenim a senioriim vyzadujici pomoc od jiné
osoby, ale je o né peCovano od osoby blizké v domacim prostiedi. Cilem této sluzby je zajistit
pecujici osobé dobu odpo€inku. Sluzba zahrnuje komplexni péci véetné ubytovani
a terapeutickych ¢innosti. Sluzbu lze poskytovat jak ambulantng, tak jako pobytovou sluzbu.

Sluzba je taktéZ placena (67).

Centra dennich sluzeb
Jednd se o ambulantni sluzbu pro osoby se zdravotnim postizenim a seniory. Sluzba opct

zajiStuje komplexni pé¢i v oblasti sebepéce, aktivizacni, vzdélavaci, vychovné a terapeutické



¢innosti, umoznéni kontaktu se spole¢nosti a prosazovani prdv a zijmi. Sluzba je taktéz

placena (67).

Denni a tydenni stacionare

Denni stacionafe zajiSt'uji ve specializovaném zafizeni ambulantni péci osobam se
zdravotnim postizenim, seniorim a osobam ohrozenych uzivanim navykovych latek. Tydenni
stacionafe zajiSt'uji stejnym osobam pobytové sluzby ve specializovaném zatizeni. Sluzba
taktéz zajiStuje komplexni péci voblasti sebepéCe, aktivizacni, vzdélavaci, vychovné
a terapeutické Cinnosti, umoznéni kontaktu se spolecnosti a prosazovani prav a zajmi. Sluzba

je placena (67).

Domovy pro osoby se zdravotnim postizené
Slouzi k dlouhodobym pobytovym sluzbdm osobdm se zdravotnim postizenim. Sluzba
zajistuje komplexni pé€i v oblasti sebepéce, aktivizacni, vzdélavaci, vychovné a terapeutické

¢innosti, umoznéni kontaktu se spole¢nostia prosazovani prav a zajmui. Sluzba je placena (67).

Sdilena péce
Systém sdilené péfe vychazi zrovnocenné¢ho partnerstvi mezi neformalnimi pecovateli
(rodinou) a profesiondlnimi poskytovateli socidlnich sluzeb. Ucel tohoto systému je napInéni

spole¢ného cile (68).



Priloha 8: Elektricky vozik

Brozura: KOCOVA, H. D. KOPECKA. Piehled kompenzaénich pomiicek u t&lesného

a kombinovaného postizeni v détském véku



Piloha 9: Rozhovor se sestrami Ceské Bud&jovice

1.

© © N o

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.

19.
20.

21.

22.

23.

Kolik je Vam let a jaké je Vase dosazené vzdélani?

2. Jak dlouho pracujete ve zdravotnictvi? Zde na oddéleni?
3.
4

. Co o tomto onemocnéni vite? Kde jste ziskala informace? Myslite, Ze mate dostate¢né

Slysela jste nékdy o diagnéze SMA? V jaké souvislosti? Od koho?

informace?

Umoznila VAm nemocnice sezndmit se blize s diagndzou SMA a pécia tyto pacienty? Jakou

metodou?

Setkala jste se n¢kdy s ditétem se SMA? Jak bylo staré?

Pecovala jste nékdy o dit¢ se SMA? V jaké souvislostia jak bylo staré?

Jaky typ SMA bylo uditéte diagnostikovano?

Co byla pti¢ina hospitalizace ditéte a jak dlouho trvala?

Co zahrnovala Vase péce o dit¢ se SMA?

Co vSechno podle Vas zahrnuje péce o dit¢ se SMA?

Jaké kompenza¢ni pomicky dité pouzivalo?

Jaké kky dite trvale uzivalo?

S ¢im v§im bylo nutné dité€ti pomoci ptipadné udélat za né¢ho?

Co je podle Vas v pééio dité se SMA jiné ne u zdravého ditéte? Cim je péée specificka?
Co je ptipéci o dit€ se SMA nejte€Z8i? S ¢im jste méla potiZe, z ceho obavy?

Jak se Vam s ditétem komunikovalo? Hovofila jste ptimo k ditéti nebo prostiednictvim
rodice?

Byl soucasné s ditétem se SMA pftijat i rodic?

Jaka byla spoluprace s rodi¢em? Zapojovalse aktivné do péce o dit€? Zajimal se rodi¢ a
rodina o stav ditéte a pribeh diagnostickych a €cebnych postupti?

Spolupracovalo dité pfi vykonech? Kladlo odpor? Pomahal pti vykonech rodi¢ (drzel,
uklidnoval?)

Edukovala jste dit¢ o tom, co od n¢ho oc¢ekavate, co u n¢ho budete délat? Jakym zplsobem?

Komunikovala jste s ditétem béhem vykonu?

Edukovala jste rodice o tom, co budete dé¢lat u jejich ditéte?
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25.
26.
217.
28.

29.

30.

. Setkala jste se pfipécio dit€ s néjakym problémem ¢i nepredvidatelnou situaci? Jakou a jak
jste situacitesila?

Byli rodi¢e edukovani o podstaté onemocnéni? Od koho?

Znalo podle Vas dit¢ podstatu svého onemocnéni?

Jaka byla reakce na dit¢ se SMA ze strany ostatnich pacientd, jejich rodiny?

Doslo u ditéte béhem hospitalizace k néjaké regresi onemocnéni? K jaké? Co mohlo vést

k regresi?

Byla rodiné nabidnuta pomoc pti feseni problémi spojenych s onemocnénim SMA?
(socialni podpora, kompenza¢ni pomiicky, zdravotniCti specialisté, organizace? Uved'te
jaka? Kdo jim informace poskytl?

Jaké znate organizace ¢isdruZeni pro rodiny s détmi se SMA?



Pfiloha 11: Rozhovor se sestrami Motol
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10.
11.

12.
13.

14.

15.

16.
17.
18.
19.
20.

21.
22.

Kolik je Vam let a jaké je Vase dosazené vzdélani?

Jak dlouho pracujete ve zdravotnictvi? Zde na oddéleni?

Slysela jste nékdy o diagnéze SMA? V jaké souvislosti? Od koho?

Co o tomto onemocnéni vite? Kde jste ziskala informace? Myslite, Ze mate dostatecné
informace?

Umoznila VAm nemocnice sezndmit se blize s diagndzou SMA a pécia tyto pacienty? Jakou
metodou?

Setkala jste se n¢kdy s ditétem se SMA? Jak bylo staré?

Pecovala jste nékdy o dit€¢ se SMA? V jaké souvislostia jak bylo staré? Jaky typ?

Co byla pti¢ina hospitalizace ditéte a jak dlouho trvala?

Co hospitalizaci predchazelo?

Jaké vykony a vySetfeni dit€¢ absolvovalo? Jak na vykony a vySetieni dité reagovalo?
Edukovala jste dit¢ o tom, co od né¢ho ocekavate, co u né¢ho budete délat? Jakym zplisobem?
Komunikovala jste s ditétem béhem vykonu?

Byl s ditétem ptijat i rodi¢?

Spolupracovalo dité pti vykonech? Kladlo odpor? Pomahal pti vykonech rodi¢ (drzel,
uklidnoval?)

Jak se Vam s ditétem komunikovalo? Hovofila jste pfimo k ditéti nebo prostiednictvim
rodice?

Jaka byla spoluprace s rodicem? Zapojoval se aktivné do péce o dit€? Zajimal se rodi¢
arodina o stav ditéte a pribch diagnostickych a lécebnych postupti?

Edukovala jste rodice o tom, co budete dé¢lat u jejich ditéte?

Co je podle Vas v pé&io dité se SMA jiné neZ u zdravého ditéte? Cim je ta péce specificka?
Co je pfipéci o dit€¢ se SMA nejtez81? S ¢im jste mela potize, z Ceho obavy?

Jak na sdéleni diagn6zy SMA dité reagovalo? Kdo mu ji sdélil a jakym zplisobem?
Pochopilo dité¢ podstatu onemocnéni?

Jak rodi¢ reagoval na sdéleni diagn6zy SMA a kdo mu tuto diagn6zu sdélil?

Edukoval nékdo rodi¢e o podstate¢ onemocnéni? Kdo, jakym zplsobem a v jakém rozsahu?



23. Setkala jste se piipécio dit€ s néjakym problémem ¢i nepiedvidatelnou situaci? Jakou a jak
jste situacitesila?

24. Byla rodin¢ nabidnuta pomoc pii feSeni problémi spojenych s onemocnénim SMA?
(zdravotnicti specialisté, socialni podpora, kompenzacni pomucky, organizace? Uved'te
jaka? Kdo jim informace poskytl?

25. Jaké znate organizace ¢isdruzenipro rodiny s détmi se SMA?



Piiloha 12: Rozhovor s matkami déti se SMA 1. typu

1.
2.

10.
11.

12.
13.

14.
15.

16.
17.

18.
19.

Kolik let je Vasemu ditéti se spindlni svalovou atrofii (SMA)?

Kdy jste se poprvé dozvédéla o diagndéze SMA? Co tomu piedchazelo? (kdo sipoprvé
v§iml odchylek ve vyvoji, jak se projevovaly?) Co nasledovalo? Jaké vySetfeni jste
absolvovali? V jaké nemocnici to bylo? Byli jste s jejich pfistupem a metodami spokojeni?
Kdo Vam tuto diagnézu sdélil? Jaky byl jeho ptistup?

Jaké byla Vase reakce po sdéleni diagnézy SMA u Vaseho ditéte? Ovlivnilo to néjak
zasadné VAas zivot a chod rodiny?

Vysvétlili Vam podstatu tohoto onemocnéni, jak probiha péce o dité¢? Kdo a kdy to bylo?
Mc¢li jste jiz diive néjaké informace o diagnéze SM A nebo jste se s timto terminem setkala
poprvé? Kdy to bylo poprvé a jak jste se o nidozveédéli?

Ziskaval/a jste informace 1 Z jinych zdroja? Jakych?

Jak na diagn6zu SM A reagoval manzel/ka a $ir§i rodina? Pomahaji Vam v péci o dite?
Mate jesté dalsidéti? Jak jste jim vysvétlili onemocnéni jejich sourozence? Jak na to
reagovali? Jaky je jejich vztah k sourozencise SMA? Jak reaguji na odlisnou péci?

Je péce o dité€ se SMA financn¢ naroc¢na? Jak tuto situaci zvladate?

Informoval Vas nékdo o moznostech vyuziti socidlnich ptispévka? Kdo a kdy Vas
informoval?

Vyuzivate néjaké socialni ptispévky? Jaké konkrétne?

Ziskavate aktualni informace o novych moznostech ptispévkii a pomiicek? Kdo Vas o nich
informuje?

Vyuzili jste moZnost vefejné sbirky? Na co konkrétné?

Muzete vyjmenovat pomucky, které Vase dité vyuziva pti kazdodenni péci? (krome
kompenza¢nich pomticek)

Muzete vyjmenovat pomicky, které Vase dité¢ dale vyuziva a jejich frekvenci?

Uziva Vase dit€ trvale n¢jaké léky? Jaké? Vyuzivate moznost uzivani lé¢iv na proteinové
bazi pro zmirnéni progrese? Jaké? Kde jste se o tomto 1é¢ivu dozvédeli?

Ma Vase dité¢ néjaké dalsiptfidruZzené onemocnéni? Jaké?

Jaké nejCastej$iproblémy fesite pti pécio Vase dité se SMA? Co je pro Vas piipécio Vase

N2

dit¢ nejt¢z81? Pomaha Vam nc¢kdo?



20.
21.
22.
23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.
31.

Co vSechno zahrnuje péci o dit€¢ se SMA? Jak probihd kazdodenni péce?

Je Vase dit¢ v péci fyzioterapeuta (rehabilitace)? Jak Casto tuto péci vyuziva?

Cvicite s Vasim dit€tem i sami doma? Na co jsou cviky zaméfené a jak Casto cvicite?

Je Vase dit€¢ v péciijinych specialisti? (neurolog, ortoped, psycholog,...) Jak ¢asto je
navstévuje? Jste s jejich pécispokojeni? Jaky je jejich ptistup k dit€tia k Vam? Nevyskytl
se pii kontaktu s nimi n&jaky problém? Poskytuji Vam dostate¢né informace?

Bylo Vase dité n€kdy hospitalizovano? Z jakého divodu? Jak dlouho bylo hospitalizovano?
Ve které nemocnicibylo hospitalizovano?

M¢li jste moznost byt hospitalizovani spole¢né s Vasim ditétem?

Jak na hospitalizaci Vase dité reagovalo? M¢lo to na néj/ni né¢jaky vliv 1do budoucna?
Jaky byl pristup 1ékaiti k Vasemu ditéti a k Vam? Poskytoval Vama VaSemu ditéti
dostate¢né informace o pribehu lécby a moznych vykoni? Byla komunikace zaméiena
pouze na Vas nebo informovali i Vase dité?

Jaky byl pristup sester k Vasemu ditétia k Vam? Pomahaly Vam s pécio Vase dit¢ nebo
provadély pouze odborné vykony? Byly sestry dostate¢né¢ komunikativni?

M¢1 zdravotnicky personal dostatecné povédomi o diagnoze SMA? Zajimal se vice o tuto
problematiku?

Vyskytl se béhem hospitalizace n¢jaky problém ze strany zdravotnického personalu?

Jak na Vase dité reaguje okoli? (lidé na ulici, u lékate, v nemocnici,...) Vyskytl se néjaky

problém, konflikt? Jak jste ho fesili?



Ptiloha 13: Rozhovor s matkami dité¢te se SMA II. typu

1.
2.

10.

11.
12.

13.
14.

15.
16.

17.
18.
19.

Kolik let je Vasemu ditéti se spindlni svalovou atrofii (SMA)?
Kdy jste se poprvé dozvédéla o diagndze SMA? Co tomu predchazelo? (kdo si poprvé v§iml
odchylek ve vyvoji, jak se projevovaly?) Co nasledovalo? Jaké vySetfeni jste absolvovali?
V jaké nemocnici to bylo? Byli jste s jejich piistupem a metodami spokojeni?
Kdo Vam tuto diagndzu sdé¢lil? Jaky byl jeho ptistup?
Jaka byla Vase reakce po sdéleni diagnézy SMA u Vaseho ditéte? Ovlivnilo to néjak
zasadné Vas Zivot a chod rodiny?
Vysvétlili Vam podstatu tohoto onemocnéni, jak probihd péce o dit¢? Kdo a kdy to bylo?
Me¢éli jste jiz diive n€jaké informace o diagn6ze SMA nebo jste se s timto terminem setkala
poprvé? Kdy to bylo poprvé a jak jste se o nidozveédéli?
Ziskaval/a jste informace i z jinych zdroja? Jakych?
Jak na diagn6zu SM A reagoval manzel/ka a Sir$i rodina? Pomahaji Vam v péci o dité?
Mite jesté dalsidéti? Jak jste jim vysvétlili onemocnéni jejich sourozence? Jak na to
reagovali? Jaky je jejich vztah k sourozencise SMA? Jak reaguji na odliSnou péci?
Jak jste se dozvédél/a o Kolpingove rodin€é Smec¢no? Znate nebo vyuzivate i pomoc jinych
organizaci nebo sluzeb? (nemusibyt zamefeny piimo na SMA)
Je péce o dite¢ se SMA financné narocna? Jak tuto situaci zvladate?
Informoval Vés nékdo o moznostech vyuziti socidlnich ptispévk? Kdo a kdy Véas
informoval?
Vyuzivate néjaké socialni piispévky? Jaké konkrétné?
Ziskavate aktualni informace o novych moznostech ptispévkii a pomiicek? Kdo Vas o nich
informuje?
Vyuzili jste moZnost vefejné sbirky? Na co konkrétné?
Miizete vyjmenovat pomiicky, které¢ Vase dit€ vyuziva pti kazdodennipéc€i? (kromé
kompenza¢nich pomticek)
Miizete vyjmenovat pomicky, které¢ Vase dit¢ dale vyuziva a jejich frekvenci?
Jaké kompenzaéni pomticky Vase dité vyuziva?
Uziva Vase dit¢ trvale néjaké 1€ky? Jaké? Vyuzivate moznost uzivani lé¢iv na proteinové

bazi pro zmirnéni progrese? Jaky? Kde jste se o tomto lé¢ivu dozveédeli?



20.
21.

22,
23.
24,
25.

26.
27.

28.

29.
30.

31.

32

33
34

3

o1l

36

37
38

Ma Vase dité n¢jaké delsiptfidruzené onemocnéni? Jaké?

Jaké nejcastejs$i problémy fesite pii pécio Vase dit€¢ se SMA? Co je pro Vas ptipéci

o Vase dit¢ nejté¢z8i? Pomaha Vam n€kdo?

Co vSechno zahrnuje péci o dit¢ se SMA? Jak probiha kazdodenni péce?

Je VaSe dité v péci fyzioterapeuta (rehabilitace)? Jak Casto tuto péci vyuziva?

CviCite s Vasim dit€tem i sami doma? Na co jsou cviky zaméfené a jak Casto cvicite?

Je Vase dit€ v péciijinych specialisti? (neurolog, ortoped, psycholog,...) Jak ¢asto je

navstévuje? Jste s jejich pécispokojeni? Jaky je jejich ptistup k ditétia k VAm? Nevyskytl

se pfikontaktu s nimi n€jaky problém? Poskytuji Vam dostate¢né informace?

Jak Vase dit¢ chape své postizeni? Hovofite s nim otevien¢ o jeho nemoci? Pta se Vas?

Bylo Vase dit¢ nékdy hospitalizovano? Z jakého diivodu? Jak dlouho bylo

hospitalizovano? Ve které¢ nemocnici bylo hospitalizovano?

Mc¢li jste moznost byt hospitalizovani spolecné s Vasim ditétem?

Jak na hospitalizaci Vase dité reagovalo? Mélo to na n&j/ni néjaky vliv i do budoucna?

Jaky byl pristup 1ékait k Vasemu ditéti a k Vam? Poskytoval Vama Vasemu ditéti

dostate¢né informace o pribéhu E¢by a moznych vykonii? Byla komunikace zamérena

pouze na Vas nebo hovotili i s Vasim ditétem?

Jaky byl pfistup sester k Vasemu ditétia k Vam? Pomahaly Vam s péc¢io Vase dité nebo

provadély pouze odborné vykony? Byly sestry dostate¢né¢ komunikativni?

. M€l zdravotnicky personal dostatecné povédomi o diagnéze SMA? Zajimal se vice o tuto
problematiku?

. Vyskytl se béhem hospitalizace né¢jaky problém ze strany zdravotnického personalu?

. Navitévuje Vase dité ZS nebo jiny vychovné- vzdélavaci institut? Jak to zvlada? Bavi ji/ho
to?

. Jaky je jeho/jeji vztah ke spoluzédktm, vrstevnikim? Jak se k nému/ni chovaji déti? Vyskytl
se né¢jaky problém, konflikt? Jak jste ho fesili?

. Jak na Vase dité reaguje okoli? (lidé na ulici, u lékafe, v nemocnici,...) Vyskytl se néjaky
problém, konflikt? Jak jste ho tesili?

. Je Vase dité¢ né€jakym zplisobem socialné limitované nebo se tak citi? V ¢em konkrétne?

. Li§i se vychova Vaseho ditéte se SMA od vychovy Vasich dalSich déti? V ¢em?



Ptiloha 14: Rozhovor s osobnimi asistenty

1.
2.

© 0 N o g &

12.

13.

Kolik je Vam let?

Jaké je VaSe dosazené vzdélani?

Co vite o spindlni svalové atrofii (SMA)? Jak jste informace ziskal/a? (od koho, z jakych
zdrojti)

Jak jste se dozvédél/a o Kolpingoveé rodin¢ Smecno?

Jak dlouho délate asistenta? Co Vas k tomu vedlo?

V ¢em spociva prace, ¢innost asistenta? Co zahrnuje kazdodenni pé€io dit€¢ se SMA?
Jak probiha kazdodenni péce o dit¢ se SMA?

Jaké vyuzivate pomucky (v€etné kompenzacnich) v péc€i o dité se SMA?

Co je dle Vas to nejdilezitéjsi v pécio dit¢ se SMA?

. Co je dle Vas na této praci to nejnaro¢néjsi?

11.

Vyskytl se v pécio dité s néjaky problém, nepiedvidana udalost? Jak jste tuto situaci
fesil/a?

Musel/a jste nékdy poskytovat ditéti se SMA prvni pomoc? Z jakého diivodu? Jak jste
postupoval/a?

Jaky je vztah mezi Vami a ditétem? (autorita, kamarad, ,sluha®, ...)


http://www.dumrodin.cz/kolpingova-rodina-smecno.html

Ptiloha 15: Pozorovaci arch
Hybnost

Jemna motorika
Sebepéce
Vyprazdiiovani

Komunikace

o ok~ w0 oE

Socializace



Ptiloha 16: CD (pfepsané rozhovory)



