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Anotace

Magisterskd prace snazvem ,.Skolni Gspd$nost u zakd s fenylketonurii je
zaméfena na zivot jedincl, kterym do zivota vstoupila dédicna metabolicka
porucha — fenylketonurie, a jejich subjektivni rovinu $kolni Gspésnosti. Teoreticka
¢ast prace se vénuje vysvétleni pojmu fenylketonurie a jeji diagnostice, zptisoblim
1éCby a stravovani jedinci s touto metabolickou poruchou a také dopadim
fenylketonurie na jejich vyvoj. Dale je v diplomové praci popsana $kolni aspésnost
zak a Skolni vykon, sebehodnoceni jedinci s fenylketonurii a kvalita Zivota téchto
lidi dolozena jiz provedenymi vyzkumy.

Prakticka ¢ast prace je vénovéana piipadovym studiim jedincii s fenylketonurii
a klade diiraz na jejich Skolni uspéSnost, kognitivni potize pifi vyssSich hladinach
fenylalaninu. Z obecnéjsiho hlediska sleduje rovinu pfijeti téchto lidi Sir§im okolim
a snazi se pfiblizit, nakolik fenylketonurie ovlivnila jejich dosavadni zivot. Cilem
prace je tedy zmapovat dopad fenylketonurie na Skolni vykon respondentt, jejich

zaClenéni ve Skolnim kolektivu a miru ovlivnéni jejich zZivota fenylketonurii.

Kli¢ova slova: fenylketonurie, fenylalanin, nizkobilkovinnad dieta, dédi¢né
metabolické poruchy, fenylalaninhydroxyldza, novorozenecky screening, Skolni

uspésnost, sebepojeti, kvalita Zivota



Abstract

The diploma thesis called ,,School Achievement in Pupils with Phenylketonuria“
tries to outline the lives of people who have to face up to a hereditary metabolic
disorder — phenylketonuria, subjective and objective level of school success of
these individuals. The theoretical part of this thesis offers the explanation of this
term, introduces its diagnostics in general, the way of treatment, the specific diet
and the impact of phenylketonuria on the development of individuals. Furthermore,
the theoretical part describes the school achievement in pupils
with phenylketonuria, the self-view of individuals with phenylketonuria
and the quality of life of these people supported by the already conducted
researches.

The practical part of the thesis is devoted to the case studies of individuals suffering
from phenylketonuria and emphasizes their school achievement, cognitive
difficulties at higher levels of phenylalanine. More generally, it follows the level
of acceptance of these people to the wider environment and tries to explain how
the phenylketonuria has influenced their life. The aim of this work is to map
the impact of phenylketonuria on the school achievement of respondents,
their inclusion in the school team and the degree of influence on their life

with phenylketonuria.

Key words: phenylketonuria, phenylalanine, low protein diet, hereditary metabolic
disorder, phenylalanine hydroxylase, newborn screening, school achievement,

self-view, quality of life
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UVOD

Tato diplomova prace navazuje na bakalaiskou praci s ndzvem ,,Psychické
problémy lidi trpicich fenylketonurii, kterou jsem obhajila v roce 2017. Celkovy
popis této metabolické poruchy bude tedy pojat strucnéji, protoze je uveden

vvvvvv

diraz v této praci bude kladen na skolni GispéSnost.

Diivod, pro€ jsem si toto téma vybrala, je fakt, ze sama trpim fenylketonurii
a podle sebe vim, ze ne vzdy to ve Skole bylo jednoduché, at’ uz se jednalo
0 pfipravu na vyucovani a ufeni samotné, nebo o nazory spoluzakti na odlisné

svadiny, které jsem si s sebou do $koly nosila.

Je nutno zminit, Ze ackoliv je fenylketonurie jednou z nejcastéjSich
metabolickych poruch, Sirokd vefejnost o ni nema tuseni, coz je Skoda, a svou

bakalaiskou a diplomovou praci bych tak chtéla alespon trochu ptispét k jeji osvete.

Cilem této prace je tedy poukdzat na tuto metabolickou poruchu jako
na nemoc, u které je velmi dulezité dodrZzovani specialniho stravovani. Pokud neni
spravné dodrZzovano, miiZze pfinaSet zhorSené kognitivni funkce, a v disledku tedy
1 obtize ve vzdélavani. Muize mit také vliv na nepfijeti jedince do Skolniho

kolektivu.

Diplomova préce je rozdélena na teoretickou a praktickou ¢ast. Teoreticka

¢ast obsahuje sedm kapitol, které jsou vénovany fenylketonurii.

Prvni kapitola se snazi stru¢né nastinit, co je to fenylketonurie, jaké jsou jeji
projevy, naslednd diagnostika a v neposledni fadé¢ v ¢em spociva 1écba. Dirraz je
kladen také na fenylalanin, coZ je aminokyselina, kterou jatra cloveka
s fenylketonurii ~ nedokdZou  zpracovat, jelikoZz jim chybi enzym
fenylalaninhydroxyldza. Kapitola se vénuje také stravovani jedinct
s fenylketonurii, tzn. ktera jidla, jsou zahrnuta do kazdodenniho jidelnicku jedince,
a kterd z n€j musela byt vyskrtnuta pro nadbytek fenylalaninu. V neposledni fadé¢
kapitola fesi dopad fenylketonurie na vyvoj jedince a poukazuje na problémy, které

by ve vyvoji mohly nastat, nebyla-li by fenylketonurie spravné¢ dodrzovana.



Druha kapitola predstavuje informace ziskané zrozhovoru s jednim
z pfednich ceskych specialisti na fenylketonurii, ktery se zaslouzil o vznik
novorozeneckého screeningu, diky kterému se dnes u narozenych déti diagnostikuje
fenylketonurie — profesorem Josefem Hyankem. Mapuje minulost, kdy se odbornici
o fenylketronurii zacali dozvidat a vice zajimat, a nastifiuje, jak a pro¢ byl onen

novorozenecky screening zaveden.

Tteti kapitola uvadi, jak se vyrovnat stim, Ze se rodicim narodilo
v disledku Spatné diagndzy postizené dité, a jaké jsou psychické nasledky

nemocného ditéte.

Ctvrta kapitola se vénuje $kole a $kolnimu tspéchu déti. Jsou zde zminény
a popsany pojmy: Skolni uspéSnost, pozornost a hodnoceni z hlediska $kolni
uspésnosti, a prace s chybou. Kapitola dale predstavuje strategie uceni a vztahy

mezi spoluzéky ve tfid¢ 1 jejich ucitelem.

Pété kapitola je rozséhlejsi a pojednava o intelektudlnim a skolnim vykonu
dospivajicich s fenylketonurii. Jsou v ni zmapovany vyzkumy fenylketonurie
napfi¢ kontinenty. Kapitola pfedstavuje vyzkum, ktery byl proveden v roce 1996
na tizemi Ceské republiky (Zeman et al., 1996). Sougasti této kapitoly je také §kolni
uspesnost Spané€lskych déti s fenylketonurii v porovnani s kontrolni skupinou
(Gassid et al., 2005). Posledni casti této kapitoly je fenylketonurie a jeji dopad

na ¢teni a psani u brazilskych zakt (Lamonica, Gejao, & Anastacio—Pessan, 2015).

Sesta kapitola nastifiuje tematiku sebehodnoceni, a to jak sebehodnoceni
obecné, tak z hlediska vyzkumu. Jsou zde shrnuty vysledky mé bakalarské prace,
ve které jsem se zaméfila na sebehodnoceni lidi s fenylketonurii a vyrovnani se

S touto nemoci (Nenadalova, 2017).

Sedma a posledni Kkapitola teoretické casti je veénovana kvalité zivota.
Vysvétluje, co to pojem kvalita Zivota znamena a jak se s ni spjat Zivotni smysl.
Dalsi ¢ast této kapitoly hovoii o kvalité Zivota lidi s fenylketonurii v franu, kde
vyzkum probéhl v letech 2013-14 a jejich kvalita zivota je srovnavana s kvalitou

zivota lidi s fenylketonurii zijicich v evropské zemi — Norsku (Diesen, 2016).



Druhou ¢ast mé diplomové prace tvori cast praktickd, kterda se sklada
ze sedmi piipadovych studii. Tyto studie popisuji Skolni GspéSnost déti, které
se narodily s diagnézou fenylketonurie. Piipadové studie se zaméfuji na zptsob
piipravy zakii na vyucovani, zpisob uceni, problémy s koncentraci a paméti
pfi nedodrzovani hladin fenylalaninu krvi. Dale fesi, jak tito jedinci pracuji
s chybou a nastifluje tézkosti, kterymi si mnozi z nich museli projit ve Skolnich
kolektivech, kdy spoluzaci nebyli schopni pfijmout jejich odliSnou stravu.
V neposledni fadé se vénuje vlivu fenylketonurie na jejich skolni a osobni zivot,
zkouma4, zda fenylketonurie n¢kdy stala v cesté jejich snlim, a snazi se zjistit, jaky

by asi byl jejich Zivot bez ni.
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l. Teoreticka ¢ast

3

,, Umeéni Zit je vedet, jak vychutnat malé radosti a unést velka bremena.

William Hazlitt

1 Fenylketonurie

Fenylketonurie (dale PKU) je prvni objevend dédicna metabolicka porucha
zpisobend mutaci neboli odchylkou v genetick¢é informaci buiiky (Puda,
Lhotakova, & Samkova, 2012, s. 8). Michalik a kol. (2012, s. 64) uvadé&ji, ze
dédi¢né metabolické poruchy tvoii skupina vice nez 900 onemocnéni, pii nichz je
vzdy porusena latkova vymeéna a ktera vznikaji v situaci, kdy néktery z enzymi
spravné nepracuje. Tyto poruchy se vyznamné podileji jak na nemocnosti, tak
na imrtnosti déti. VétSina dédi¢nych metabolickych poruch patii mezi vzacna
onemocnéni. V nasi populaci se vyskytuji v poméru 1 : 2000 (Honzik & Zeman,
2013, s. 20).

Fenylketonurie je nemoc, ktera je =zapii¢inéna poruchou enzymu
fenylalaninhydroxylazy v jatrech. Frekvence vyskytu ptipada ptiblizné na jedno
dit¢ z osmi tisic narozenych. Faktu, Ze dité trpi fenylketonurii, pfedchazi ziskani
onoho chybného genu od obou rodicii. Rodi¢e sami ov§em fenylketonurii netrpi,
jsou pouze tzv. ,,pfenaseci“ zmutovaného genu, coz znamena, ze u jejich potomki

se objevuje velmi vysoké riziko onemocnéni  touto  poruchou

(Michalik et al., 2012, s. 64).

Fenylketonurie je porucha, kterou je mozno 1é€it pouze velmi piisnou
nizkobilkovinnou dietou. Bez v€asného zavedeni této diety je typickd mentalni
retardace,  psychické  potize anebo  zapach moci po  mysing

(Honzik & Zeman, 2013, s. 13-14).
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Klasické fenylketonurie byla poprvé popsana norskym lékafem Asbjernem
Fellingem v roce 1934, ktery byl pozvan k ptipadu dvojcat, ktera se narodila
zdrava, po n¢jaké dobé¢ se u nich ovSem objevily pfiznaky t€Zké mentalni retardace.
Byl to pravé onen typicky zdpach moci po mysiné, ktery Follinga pftived]
ke zkoumani a naslednému zjisténi, ze se jedna o typicky piipad fenylketonurie

(Honzik & Zeman, 2016, s. 16).

1.1 Klinické projevy

Klinické projevy u nelécenych pacientt s klasickou fenylketonurii zahrnuji
rozséhlé a progresivni poskozeni funkci centrdlni nervové soustavy, které
pii nedodrzovani dietniho rezimu, nebo vc€asném nerozpoznani zacina
uz v kojeneckém véku a vede k nevratnému poskozeni téchto funkci. Uroveit
mentalnich funkei klesa na <50 bodu. Typickym projevem nelécené fenylketonurie
u téchto pacientii byva epilepsie, poruchy chiize a u vétSiny pacientii se také
objevuji problémy s hyperaktivitou ¢i obsese, kompulze, deprese, stereotypie
a agresivita (Honzik & Zeman, 2016, s. 16-17).

Blehova (1963, s. 35-36) uvadi, ze téméf Ctvrtina nemocnych trpi také
epileptickymi zachvaty ¢i zachvaty podobnymi tém epileptickym. Je to i z toho
divodu, Ze epileptické zachvaty souvisi s mentalnim stavem postizeného ¢loveéka.
Funguje to podobné jako pfima imérnost — ¢lovek s hlubsi mentalni retardaci ma
vetsi pravdépodobnost vyskytu epileptickych zachvatt, pticemz ty prvni zachvaty
se vétsinou projevi do 18. mésice Zivota, ale mohou se samoziejmé projevit

I pozdéji. Existuji ptipady, kdy se zachvat objevil pouze jednou v zivote.
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1.2 Diagnostika PKU a novorozenecky screening

Fenylketonurie je prvni nemoc vyhledavana pomoci novorozeneckého
screeningu. S prvnim takovym testem, kterym byla zjiSténa fenylketonurie, pfiSel
Robert Guthrie z Buffalské univerzity v 60. letech 20. stoleti. Screening, ktery
dokéze odhalit fenylketonurii, byl v byvalém Ceskoslovensku zaveden v roce 1975
a zaslouzili se 0 n&j 1¢kati Hyanek a Blehova. V dnesni dob¢ se screening provadi
pomoci vzorku krevni kapky z paticky novorozenct, ktera je odebirana na specialni
filtraéni  papirek  vrozmezi mezi 48 a 72  hodinami  Zivota

(Honzik & Zeman, 2016, s. 19).

Jak uvadi Komarkova a Hejemanova (2004, s. 16), je to dulezité z toho
divodu, ze pokud ma byt 1écba uspésna, musi byt zahajena co nejdiive, nejlépe
okamzit¢ po narozeni. V t¢ dobé na ditéti nerozpozname z4dné odchylky, dité
nevykazuje zadnou zménu, je zcela zdravé, i kdyZz hladina fenylalaninu v Krvi
ptekrocila béznou normu a stdle stoupid. Trvalo by jesté nékolik let,
nez by pfi normalnich vysetfenich bylo mozné rozpoznat poskozeni mozku. Pokud
by se tak opravdu stalo a zacalo se s 1écbou az na zakladé viditelnych problému,

dité uz by nikdy nemé¢lo Sanci na zdravy vyvoj.

1.3 Lécba fenylketonurie

Fenylketonurie je metabolickd porucha, kterou lze v dne$ni dobé uspésné
1écit, avSak jeji Gplné vyléceni neni mozné. Lécba fenylketonurie tkvi ve velmi
ptisné dieté, tzn. ze pokud budou dodrzena urcitd rezimova opatieni, kterd byla
zahajena pfi narozeni, nedojde k nevratnému postizeni ditéte. Velikou roli v 1é€bé
fenylketonurie hraje pravidelné uzivani nizkobilkovinného preparatu, ktery je
tvofen specidlni smési aminokyselin, v nichZ se nevyskytuje pravé onen
fenylalanin, a tudiz neni pro télo ¢lovéka s fenylketonurii toxicky. Dodrzovani
striktni diety a uzivani preparatu umoznuje ditéti normalni vyvoj, prozit Stastné

détstvi a uspésné se zafadit do zivota (Puda, Lhotakova, & Samkova, 2012, s. 8).

Cilem této 1écby je tedy pomoci diety udrzovat v krvi nizkou hladinu jiz
vySe zminéného fenylalaninu, coz je druh aminokyseliny, kterou jatra ¢loveéka

s fenylketonurii nejsou schopny zpracovat, protoze v jatrech nefunguje ptislusny
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enzym. Tyto hodnoty by meély byt co nejblize hodnotam zdravého cloveka.
V soucasné dob¢ existuje jediny zpisob, jak udrzet hodnoty fenylalaninu nizké.
Podavat jedinci pouze takové potraviny, které dokaze bez obtizi zpracovat

(Komarkova & Hejcmanova, 2004, s. 14).

1.3.1 Fenylalanin

Fenylalanin, zkracené také oznacovany PHE, se fadi mezi jednu
z aminokyselin, ze kterych se skladaji bilkoviny. Bilkoviny jsou velmi
komplikované slouceniny, které jsou tvofeny molekulami velkého rozméru.
Zakladni stavebni jednotkou bilkovin jsou aminokyseliny a ty jsou spolu spojené
chemickymi vazbami. Fenylalanin pfedstavuje okolo 5 % aminokyselin, které
bilkoviny obsahuji. Fenylalanin je jednou ztéch aminokyselin, které si télo
nedokédze samo vytvofit, a musi byt tedy pfijiman v pfirozené stravé. Pro ¢lovéka
je zivotné nezbytny. Clovék bez fenylalaninu nemtiZe Zit, protoze diky nému rostou
a vyzivuji se tkan¢é. Dale také zvySuje hladinu endorfini a mize pomoci pfi
psychickych problémech. V piipad¢ fenylketonurie se v§ak fenylalanin stava pro

télo toxickym (Komarkova & Hejcmanova, 2004, s. 12).

Pokud ¢lovek trpi fenylketonurii, jeho jatra neumi fenylalanin zpracovat,
jelikoZ po straveni klasické stravy se do jater clovéka dostane obrovsky pocet Zivin,
ktery obsahuje pravé velké mnozstvi PHE. Jatra zdravého ¢lovéka si s tak velkym
obsahem fenylalaninu ,hravé® poradi, ale jatra ¢lovéka s PKU, kterému v nich
neslouZzi piislusny enzym — fenylalaninhydroxylaza, to nezvladnou a vétSina PHE
projde jatry nezménéna. Bunky v téle nedokazou s takovym mnozstvim pracovat
a pokud ho nezpracuji, ptisobi na n¢ toxicky. Bunky se tedy nemohou vyvijet
a spravné fungovat. Z toho divodu ma clovek s PKU piesné spocitany (velmi
nizky) ptijem PHE, ktery jeho jatra dokaZou zpracovat tak, aby nedochazelo
K porucham v jeho vyvoji. Dalsi pfijem bilkovin, ktery je pro télo nezbytny se mu
dostdva v aminokyselinovém pfipravku, ktery musi nékolikrat denné pit

(Komarkova & Hejecmanova, 2004, s. 13—14).
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1.4 Stravovani jedinci s fenylketonurii

Klicovym bodem je, ze strava musi odpovidat vSem nutricnim potiebam
zdravého ditéte. Dilezité je predevsim velké mnozstvi zékladnich zivin pro tvorbu
energie. Pomoc pii zpracovani dietniho jidelnicku poskytuje nutri¢ni terapeut,
kterému rodice ditéte predkladaji pfesné spocitany jidelnicek, ktery nutri¢ni

terapeut vyhodnoti (Puda, Lhotakova, & Samkova, 2012, s. 16).

Z jidelnicku déti s PKU se musi vyskrtnout piredevSim potraviny bohaté
na bilkoviny, to znamenad, Ze dit¢ nesmi jist maso a masné vyrobky, mouku, veskeré
pekarenské vyrobky, téstoviny, lusténiny, vejce, mlééné vyrobky a z jidelnicku
musi byt vyfazeno i sladidlo aspartam. Jednoduse feceno, tito jedinci bez obtizi
mohou jist hlavné ovoce a zeleninu, specialni dietni nizkobilkovinné produkty,
med, cukr, rostlinné tuky, Skroby a omezeng brambory

(Puda, Lhotakova, & Samkova, 2012, s. 16).

Komarkova a Hejcmanova (2004, s. 14) dale uvadi, Zze dodrZovani
nizkobilkovinné diety bylo v zacatcich 1é€by fenylketonurie doporu¢ovano pouze
po dobu détstvi, kdy se nejvice vyviji mozek ditéte. OvSem jedinci, kteti 1écbu
ukoncili, zacali pocitovat velké problémy v oblasti koncentrace, paméti atd.
Ztohoto divodu je tedy soucCasnym trendem celozivotni dodrzovani

nizkobilkovinné diety.

Puda a kol. (2012, s. 17) dopliuji, ze ptisnost diety se ale s pfibyvajicim
vékem méni. Nejvetsi diiraz na dodrzovani diety se klade v prvnich letech zivota,
kdy se vyviji mozek a dochazi k propojovani mozkovych bunék, tzn. vyviji se
kognitivni funkce ditéte. Pokud v tomto obdobi neni dieta opravdu striktné
dodrZzovéna, dojde k poruSeni centralni nervové soustavy, které je jiz nevratné.
Po konci vyvoje mozku uZ neni dieta tolik pfisnd, protoZe klesa 1 riziko ptimého

postiZeni.
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Ovsem pacienty, ktefi 1é¢bu ukonci, ¢eka cela fada zdravotnich problému.
Pokud srovname celozivotné 1éCené pacienty, ktefi hladiny fenylalaninu udrzuji
Vv norme, s témi, kteti 1é¢bu dobrovolné pterusili ¢i uplné ukoncili, druzi jmenovani
jsou mnohem castéji odkazani na socidlni podporu. Maji psychiatrické obtize
a potize kognitivnich funkei, nejsou schopni udrzet pozornost, néco si zapamatovat
a také vyjadfovani a porozuméni je vysokymi hladinami fenylalaninu znacné

zatizené (Honzik & Zeman, 2016, s. 20).

1.5 Fenylketonurie a jeji dopad na vyvoj jedince

Riziko snizeni inteligence je nejzasadnéjsi dopad fenylketonurie, kterému
se oviem da do jist¢ miry predejit diky 1écbé spocivajici ve striktni dieté
a minimalnim pf{jmu fenylalaninu v pfirozené straveé. Dal$i zndmé poruchy
vyskytujici se pii nedodrzovani dietniho rezimu jsou napiiklad: hyperaktivita, ties,
autistické chovani atp. U neléCenych jedincti se projevuji poruchy chovani
a autistického spektra a dale podrazdénost, neschopnost uc¢eni, poruchy pozornosti,

hyperaktivita atd.

Déti, u kterych lécba zacala v prvnich tydnech Zivota, mohou ovSem také
prokazovat zmény v jejich celkovém vyvoji, které mohou mit vyznamny dopad
na fyzicky, psychicky, motoricky a jazykovy vyvoj s pfesahem do sfér uceni se
a kvality zivota. V praxi se vSak objevuji i pfipady, u kterych sice byla zahajena
vCasna léCba, ale objevuji se 1 deficity ve vykonnych funkcich, pifi zpracovani
informaci nebo poruchy pozornosti spojené s hyperaktivitou. Nedostatek kontroly
a nespravné dodrzovani dietniho rezimu v obdobi dospivani a dospélosti ptinasi
hrizné dopady, kdy tito jedinci prestavaji byt ispésni ve Skole a je jim velmi ztizeno
podéavani vykonti v zaméstnani. Jsou deti, kterym zapocala 1écba Casné€ po narozenti,
oviem nadale nedokdzaly udrzovat hladiny fenylalaninu v normé

(Lamonica, Gejao, & Anastacio—Pessan, 2015, s. 143-144).

16



2 Pohled do minulosti

Z osobniho rozhovoru s lékafem Josefem Hyankem!, ktery se zaslouil
0 vznik novorozeneckého screeningu, jez umoznil rozpoznavani fenylketonurie,
vyplyva, ze byla dlouho velice vzacnou nemoci, o kterou se nikdy diive nikdo
nezajimal. V u€ebnici bylo mozné se o ni docist pouze pod Carou a Iékaii se ji piilis
nevénovali. Pacienti, ktefi touto dédicnou metabolickou poruchou trpéli, byli
umisténi v ustavech socialni péce a teprve azkdyz se prokdzal vyskyt této
metabolické poruchy, ktera je zpusobena zvySenou hladinou aminokyseliny
fenylalaninu, byla témto lidem vénovana pozornost. Pilotni studii spojenou
s fenylketonurii, kterou v nasi zemi mame, vypracovala a ptfedlozila Bohunka
Blehova v letech 1970-1972. Tatehdy v jiznich Cechach vysetiila piiblizné 20 déti,
které vykazovaly pfislusné symptomy (Hyanek, ustni sd€leni, 16. 10. 2019).

V této dob¢ (70. 1éta. 20. st.) se o tuto poruchu zacal zajimat také Josef
Hyanek, ktery v tustavech socidlni péce hledal déti, jez vykazovaly znamky
mentalni retardace, a pokousel se mezi nimi najit jedince s fenylketonurii.
Spolupracoval s ptislusniky ministerstva socialni péée, ktefi s nim po danych
ustavech jezdili. Napomocné mu byly 1 fadové sestry pracujici v tstavech, které
si tenkrat jest¢ myslely, Ze déti s fenylketonurii mize vylécit a dat jim Sanci
na normalni a plnohodnotny Zivot. To uz ale nebylo mozZné, protoZe vysoka hladina
fenylalaninu nevratn€ narusuje mozkové builky téchto déti a tehdy mohl ,,pouze*
diagnostikovat, kolik déti v ustavech je s mentalni retardaci pravé proto, Ze maji
fenylketonurii. Tenkrat nasel 20 déti, u kterych byla mentalni retardace zptisobena
vlivem fenylketonurie (Hyanek, Ustni sdéleni, 16. 10. 2019). Celkové vSak
Vv ustavech socidlni péce vySettil 140 tisic déti, které byly mentalné retardované

nebo mély problémy se zrakem, sluchem atd.

! Prof. MUDr. Josef Hyanek DrSc. je esky biochemik, védecky pracovnik a vysokoskolsky
uditel, ktery v soucasné dobé pisobi v Nemocnici na Homolce, kde mi také poskytl tento rozhovor,
za ktery mu velice dékuji.
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Toto byl hlavni diivod, pro¢ se v roce 1975 pfistoupilo k novorozeneckému
screeningu, ktery byl od tohoto roku prosazen i v zdkon€. V té dobé byla
Ceska republika prvni ze zemi tzv. vychodniho bloku, kdo k takovému opatfeni
pristoupil. Od této doby, jak sam fika, mél stoprocentni Uspésnost v zachyceni
novorozencu trpicich fenylketonurii, coz v zemich, kde nebyl screening povinny,

nebylo bézné (Hyanek, tstni sdéleni, 16. 10. 2019).

Od té doby jsou u nas pacienti s fenylketonurii na nizkobilkovinné dieté
adnes uz se nesetkavame s pacienty trpicimi mentalni retardaci dusledkem
fenylketonurie. Pokud ale budeme mluvit o imigrantech, ktefi u nas ziji, mezi nimi
stdle mizeme najit mentaln¢€ retardované jedince, jejichz retardace byla zplisobena

fenylketonurii (Hyanek, tstni sd€leni, 16. 10. 2019).

Bylo to tedy az po roce 1975, kdy se i po Skoldch mezi uciteli zacala Sifit
informace, Ze mezi zaky maji déti trpici fenylketonurii, a podle svych slov 1 dnes,
po zavedeni screeningu, se setkdvd s odliSnymi vysledky u téchto jedinci.
Mezi svymi pacienty ma lékai Hyanek jak ty, ktefi dokazali uspé$né vystudovat
vysokou Skolu a uplatnit se v Zivoté — dnes pracuji jako advokati, inZenyii ¢i ucitelg,
tak rovnéz takové, kterym z riiznych diivoda takovato budoucnost nebyla doptana.
Roli v tom sehrala také socialni a finan¢ni situace rodiny. Rozhodujici vliv méla
také skutecnost, jak t€hotné matky s fenylketonurii pfistoupily na velmi pfisnou
dietu po celou dobu téhotenstvi. Pokud matka na dietu nepfistoupi, nebo
Ji z n&jakého divodu spravné nedodrzuje, plod vstiebava veskery fenylalanin, ktery

ona do sebe dostava, a to jej znacné poskozuje (Hyanek, Gstni sdéleni, 16. 10.2019).

Podle slov doktora Hyanka frekvence vyskytu fenylketonurie je U nas
v Cechach asi okolo 7000 narozenych (Hyanek, tstni sdéleni, 16. 10. 2019). Zalezi
ale na forme fenylketonurie, pokud se jedna o lehkou, a ne klasickou fenylketonurii,
ta nemusela byt ani pozndna. Udavané cCislo se tedy tyka klasické fenylketonurie.

Pokud bychom hledali i leh¢i formy, ¢islo bude mnohem vétsi.

Klasicka fenylketonurie je dnes vyhledavana podle toho, kolik je v Krvi
jedince fenylalaninu, V dob¢, kdy Iékat Hyanek zacdinal diagnostikovat
fenylketonurii, je$té¢ presnd Cisla nevédéli, hranice se tedy rizné posouvala.
V soucasné dob¢ uz je tato hranice stanovena a je stejna jak v Evropé, tak ve svéte.

Lisi se to ovSem podle toho, o které mluvime rase — jinak na tom jsou Germani,
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jinak na tom jsou Sevetfané. U nas se u novorozenct a déti do 3 let doporucuje
hodnota 120-240 pmol/l PHE v krvi, u déti 4-6 let 120-360 pmol/l, 7-10 let
120-480 pmol/l a u dospivajicich 11-18 let hodnota 120-600 pmol/l
(Honzik & Zeman, 2016, s. 19).

Kdyz cestoval doktor Hydnek do Mongolska, tenkrat ani netusil, Ze by se
tam mohl setkat s fenylketonuriky. AZ po pfednasce, kterou tam tehdy vedl, mu
1ékati zacali vodit Mongoly, ktefi méli fenylketonurii (Hyanek, tstni sd¢leni,

16.10.2019).
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3 Jak se vyrovnat stim, Ze se dité v disledku pozdé
urcené diagnozy narodilo postiZené?

Matéjcek (1992, s. 4) uvadi, ze pokud se tak stane a dit¢ se narodi

S postizenim, protoze diagnéza nebyla vcasné¢ objevena, pro rodi¢e je to

nepfedstavitelnd situace. Kazdy z nas se s ranami osudu vyrovnava po svém, to

znamena, kazdy jinak. Urcita zdkonitost ve vyrovnavani se s tizivymi situacemi ale

opravdu existuje.
Matéjcek (1992, s. 4) pise o téchto fazich vyrovnavani se:

Kdyz zjistime, ze se dit¢ narodilo s postizenim ¢i trpi vrozenou vadou,
vyvola to nejprve pocit beznadéje. Jako by doty¢ni ztratili ,,ptidu pod nohama®, jako
by neméli kam jit dal. Tento proZitek trva rizn¢ dlouhou dobu, u nékoho se miize

jednat o hodiny, u n¢koho o dny, tydny, mésice.

Pak ale nastupuje obdobi, kdy se ¢lovek zaina ,,branit®, protoze si nechce
skute€nost, Ze se to stalo prave jemu, pfipustit. M4 tendenci se ,,pravdé* vyhnout,
chce slyset od druhych, Ze to neni skutecnost, ze se ho to netyka. Tyto projevy
obrany maji mnoho podob a u kazdého se mohou objevit v jiné intenzité a trvat

razné dlouho.

Dilezité je zminit, ze kdyz dotyény patra, kdo za to muze, vina je hledana
nejcastéji u téch nejblizSich, jako jsou napfiklad rodice, prarodice, a pak také
u zdravotnickych pracovniki, ze néco zanedbali, néceho si nevSimli. Az ¢asem
mozna piijde uvédomeni, ze veétSinou vinikem neni nikdo. Tyto projevy obrany se

stavaji jen ,,zivnou pudou* pro zhorSeni vztahi v rodin¢ a mohou vést az k rozvodu.

Az po ptekondni této obranné faze se jedinec dostava do faze dalsi, kdy se
pies neptiznivou skutecnost prenese a zacne se s tizivou situaci pomalu vyrovnavat.
V tuto chvili mize jedinec v Zivoté najit i novy smysl, protoZze mu dojde, Ze 1 kdyz
mu ,,osud“ postavil piekazky do cesty, Zivot nekonéi a stale je o co bojovat. Casem
se nau¢i pfijmout situaci takovou, jaka je, a milovat sviij zivot se vSemi
zvlastnostmi. A praveé tehdy mize rodic¢ pro sebe a také hlavné pro své dité udélat

mnoho pozitivniho, jedinecného, protoze obstat v tézkych zivotnich situacich
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a zajistit ditcti St'astny zivot je obrovské a mimotfadné hrdinstvi. Ne vSichni jedinci

vSak do této faze dojdou.

3.1 Psychické nasledky nemocného ditéte

Nasledky fenylketonurie jsou pro daného jedince komplexni. Nepostihuji
pouze jednotlivé organy, ale celou osobnost ¢lovéka. Mohli bychom si myslet, ze
dité si svou nemoc ¢i postizeni upln¢ neuvédomuje, ale opak je pravdou. Dité si
nemoc uvédomuje a proziva ji. Velmi €asto pro né¢ znamena zménu Zivotni situace,
S niz je nutné se vypotadat. Vzhledem k tomu, Ze je zasazena i nervova soustava
ditéte, méni se i jeho chovani a v neposledni fade¢ i1 jeho spolecenské postaveni.
Pokud je nemoc ¢i postizeni tak vazné, Ze dit€ je upoutano na lizko, znamena
to pro néj, Ze je vytrzeno z chodu normalniho Zivota. Méni se jeho plany, které musi
prizptisobit nemoci, stejné tak i jeho ¢asovy rozvrh a jeho pfisti dny jsou pokryty
»zavojem® nejistoty. Nezavisle na tom, kde dit¢é pobyva, zda doma nebo
V nemocnici, jeho mysSlenky, city a pfedstavy nabiraji na negativité¢ a velmi se

odlisuji od myslenek a ptedstav zdravych déti (Matéjcek, 1992, s. 42).

Jak dale Mat¢jcek (1992, s. 43) nastiiiuje, nemoc dité proziva a ovlivituje
i jeho $iroké okoli. Pfedevsim jeho rodinu, ktera reaguje na situaci a musi se s ni
néjak vyrovnat (viz kapitola vySe). Rodi¢e se zabyvaji jinymi mySlenkami nez
dosud, svazuji je Uzkosti a pocity permanentni nejistoty, fakt, ze jejich dité je
nemocné, ma obrovsky vliv na jejich denni rozvrh a musi mu hodné sviij program
ptizplisobovat. Je nutné si ale uvédomit, Ze jsou to pravé oni, kdo jsou ditéti
nejbliz§im spolecenskym prostiedim, coZ znamena, Ze to, jak se chovaji a jaké maji

smysleni, velmi ovliviiuje psychiku nemocného ditéte 1 jeho chovani.
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4 Skola a Skolni uspéch déti
., Kde nenachazime nadani, usudek ani pili, tam se pri vyucovani ¢i uceni

nedopracujeme uspéchu bud’ vitbec, nebo jen v malé mire. “ (Jan Amos Komensky)

Snad kazdé dit¢ ve svém zivoté touzi po uspéchu, po pocitu uznani, védomi,
ze néco déla dobte a Ze ma na néco talent. MiiZe se jednat o Skolu, ale také o uspéch
V osobnim zivote. Kazd¢ dité by tato slova uznani mela ¢as od ¢asu slychat a mé¢lo

by mu byt dopiano zazit opravdovy uspéech.

Kdyz dité poprvé vstoupi do Skolni instituce, vstoupi tim Skola jako takova
do rodiny ditéte a zlistane tam mnoho dlouhych let. Nastavaji starosti s u¢enim,
znamkami, s uéiteli i S prazdninami atd. Zivot rodiny jako takovy uZ neziistava

stejny jako byl doposud, ale vyznamné se méni (Matéjéek, 2007, s. 62).

Jak dale Matéjcek (2007, s. 62) uvadi, skolni problémy se daji rozdélit
do dvou okruhti. Tim prvnim je $kolni prospéch a tim druhym je spoleCenské
postaveni ditéte v détském kolektivu, jeho vztahy k ucitelim, pfi¢emz oba hraji
kli¢ovou roli pro pobyt ditéte ve Skole. Co se tyka toho prvniho okruhu, o tom
rodi¢e maji, nebo by aspoit m¢li mit povédomi. A na ten druhy nékteti rodice
a n&ktefi u¢itelé nemysli tolik, jak by bylo zadouci. Skola totiz neni pouze mistem,
kde se ma dit€ néco naucit, ziskat védomosti atd., je to také misto, kde travi

podstatnou ¢ast dne a je tedy i dilezitym mistem spolecenského zivota.

4.1 Pojem Skolni uspéSnost

Jako uspésné dit€¢ ve Skole vnimame takové dité, které ma vyborny
prospéch, dokdze se samostatné ptipravovat na vyucovani, aktivné pracuje v hodiné
a $kolu nebere jako piitéz, ale jako moZnost nauéit se néco nového. Skola je oviem
pouze ,,pfestupni stanici® v zivoté ditéte a nelze vychazet z nazoru, ze dité, které
neni pfili§ UspéSné ve Skole, bude nelspé€Sné 1 vbudoucim Zivoté

(Helus, 1981, s. 34).

,,Skolni uspésnost Zaka chapeme jako soulad vytvareny v priubéhu vychovne
vzdelavacich kooperaci a reSeni rozporu mezi pozadavky skoly na strané jedné
avykony, Ccinnostmi avyvojem Zakovy osobnosti na strané druhé.

(Helus et al., 1979, s. 39)
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Jak tedy Helus a kol. (1979, s. 39) zminuji, $kolni GspéSnost predstavuje
takové pozadavky, které pokud jedinec pfijme a zvladne, rozviji svoji osobnost

a je mu umoznéno se realizovat a vyjadfit svoji individualitu.

4.2 Pozornost a jeji vliv na Skolni uspésSnost

Pozornost je fazena mezi psychicky stav. Psychické stavy jako takové jsou
jevy, které jsou pfechodné a ukazuji jak kvantitativni, tak kvalitativni stranku. Vzdy
vSak zélezi na situaci, ve které se jedinec nalézd. Pozornost sama o sob¢ je stav

zvySené pohotovosti védomi, které se zaméiuje na konkrétni vybrané jevy

(Farkova, 2008, s. 76).

Prabéh pozornosti se méni. Nejprve se jedinec na danou véc zaméii a kvalita
koncentrace roste. Kdyz pozornost dosédhne urcitého bodu, dochézi ke stabilizaci,
ktera trva asi po dobu 12 ¢i 13 minut. Je to ale vzdy velmi individualni. Tato faze
je typicka také tim, ze v prib&hu pozornosti nastdvaji zmény, coz znamena, ze
pozornost osciluje. Po této fazi standardné nastava moment, kdy pozornost klesa,
ale jedinec po urcité dobé opét dosahuje vétsi koncentrace. Tento psychicky jev je

velmi komplexni a ovliviiuji ho zakladni podminky (Farkova, 2008, s. 77).

Podle Farkové (2008, s. 77) miizeme mezi tyto podminky zatadit naptiklad:

e Denni dobu;

e Motivacni faktory;

e Faktory vnégjSiho prostiedi;
e T¢lesny stav;

e Psychicky stav.

Pravé telesny stav je rozhodujicim faktorem pro pozornost zika
s fenylketonurii. Jak jiz bylo dfive uvedeno, u jedinct, ktefi nedodrzuji striktni
dietu a z n¢jakého divodu ji porusuji, se projevuji problémy s podrazdénosti,
neschopnosti ucit se azejména také poruchy pozornosti, kdy dochazi
k dekoncentraci a jedinec se ptestava soustiedit. Pokud se zak s vysokou hladinou
fenylalaninu danou latku potfebuje naucit, musi nastoupit zdmerna pozornost.
Jedinci, ktefi dlouhodobé dietu nedodrzuji, mohou prokazovat i zmény v jejich
celkovém vyvoji, které mohou mit vyznamny dopad na fyzicky, psychicky,
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motoricky a jazykovy vyvoj spfesahem do sfér uCeni se a kvality zivota

(Lamonica, Gejao, & Anastacio—Pessan, 2015, s. 143-144).

Farkova (2008, s. 77-78) dale zminuje, ze na pozornost ptisobi velké
mnozstvi patologickych jevi. Tyto jevy mohou ve velké mife ovliviiovat kognitivni

mysleni jako celek. Jedna se naptiklad o:

e Roztrzitost — je snizena koncentrace na dany predmét nebo naopak pozornost
je intenzivné zaméfena na jeden predmét;
e Rozptylenost — stabilita pozornosti na konkrétni predmét je snizena;

e Dekoncentrace — zaméfenost se snizuje a dalsi.

V literatufe muizeme najit dva zakladni typy pozornosti — pozornost
bezdé¢nou neboli nezdmernou a pozornost zamernou. Jakad pozornost se u jedince
V urcitém moment¢ projevuje, 1ze zjistit podle toho, jak jedinec pracuje s cilem.
Jak uz bylo vySe zminéno, pokud jedinec s fenylketonurii ma zvySené hladiny
fenylalaninu v krvi, dochazi k dekoncentraci a musi nastoupit pozornost zamérna

(Farkova, 2008, s. 77—-78).

4.3 Hodnoceni z hlediska Skolni uspéSnosti Zaku

Podle Hrabala (1984, in Kosikova, 2012, s. 154) je Skolni usp€snost spojena
s motivaci. Neuspesnost Zaka naopak vede frustraci a motiva¢nim konfliktim. Tyto
konflikty byvaji zpravidla zplisobeny Spatnym pfistupem rodi¢li a nespravnym
vedenim ucitelll, coz se pak odrazi v hodnoceni Zdka. Hodnoceni prostfednictvim

znamek je stale povaZovano jako ukazatel Skolni uspéSnosti Zaka.

Ucitel tedy musi dodrzovat zasady, které vedou ke zkvalitnéni celého
hodnoticiho procesu, jelikoz hodnoceni zdka vypovidad o jeho Skolni GspéSnosti.
Ucitel by mél na zaka pohlizet jako na celistvou osobnost, ktera je jedinecna
a vyjimec¢na a podle toho vnimat a posuzovat jeho vykony. Nemuze pouze hodnotit
dany vykon, aniz by se nepokusil hledat jeho pfi¢iny. Soucasti hodnoceni ucitele
by mélo byt i jeho sebehodnoceni, hodnoceni toho, jak podle n¢j vypada Gspésny
zak a v potaz by mél byt bran i jeho vztah k zakovi a jeho uspéSnosti obecné.
Hodnoceni by m¢elo vzdy respektovat moznosti zéka

(Hrabal, 1984, in Kosikova, 2012, s. 154).
24



Helus (1990, in Kosikova, 2012, s. 155) shrnuje pfistupy v oblasti
hodnoceni zak a pozornost piikladd predevSim osobnosti zdka, vztahim
mezi zaky, rodinnému prostiedi, ze kterého zak vychazi a v neposledni fad¢ také
sebehodnoceni zdka a sebehodnoceni ucitele. Tyto oblasti zasahuji
do pedagogicko—psychologické diagnostiky, ktera podrobné analyzuje pficiny

Skolniho neuspéchu, a diagnostiky podminek, které ovliviiuji vzdélavaci proces.

Hodnoceni je nastrojem, jak zjistovat pfiCiny, vysvétlit vysledky
a predpovédét zakav vyvoj do budoucna. Podle Kolate a Sikulové (2009, s. 48) je
zakovi informaci o tom, jak se pfiblizil k cili. Tato zpétna vazba predava informace

o zékove uceni nejen zdkovi samotnému, ale také jeho rodi¢im.

Dulezité ale je, aby kazdy pedagog dbal na dosazenou mentalni uroven zaka
a kladl na n&j adekvatni naroky ve vztahu ke zminované mentalni urovni. Pokud
na zaka bude vyvijen tlak a nadmérna z4téz, kterou neni schopen snést, bude se to
projevovat frustraci a zak ztrati motivacni potenci. Hodnoceni, pokud je nespravné
pojato, miize zdka demotivovat a také narusit vztah k uciteli, kterym je hodnocen

(Helus, 1990 in Kosikova, 2012, s. 174).

Ve vyzkumu je sledovano, jak ke Skolnimu hodnoceni (zndmkéam)
piistupuje zak s fenylketonurii a jak jeho rodice. Nakolik jsou znamky pro n¢ho
a jeho rodice ne/dulezité a jak je tato ne/dulezitost spojena S dal$imi sledovanymi

prom&nnymi: piiprava na vyuku a prace s chybou (respektive oprava zndmky).

4.3.1 Prace s chybou

Pii praci s chybou je nutné brat ohled na fakt, ze nakladani s chybami
se s vékem méni a ma na to vliv metakognice Zaka. Zaci, ktefi maji tendenci
se pii chybovani vzdavat, mohou svou strategii s vékem zménit. Za nejznamejsi
a nejvyznamng;jsi teorii, kterd se zabyva vyvojem détského mysleni, stoji J. Piaget.
Tato teorie vychazi ztoho, ze kazdy jedinec ve svém Zivoté projde nékolika
kognitivnimi stadii a jeho kognitivni schopnosti se méni v pribéhu dospivani

(Kosikova, 2012, s. 140).
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Kuli¢ (1971, in Kosikova, 2012, s. 141) vymezuje tfi procesy prace
s chybou: ldentifikaci chyby, interpretaci chybného vykonu a korekci chyby.

V procesu identifikace chyby je dilezité rozliSovat dvé faze. Nejdiive je
nutné chybu detekovat, tzn. odhalit, Ze odpovéd’ neni spravna, a zjistit, o jakou
chybu se vlastné jedna, dospét k tomu, z jakého divodu je odpovéd chybna,
a potom ji identifikovat — zjistit, o jaky typ chyby jde.

V procesu interpretace chybného vykonu je podstatnd reflexe vlastniho
vykonu, coz znamena zjistit pfi¢iny chybného vykonu a najit misto, kde doslo

K neporozuméni.

V procesu korekce chyby je nutné odtivodnéni chyby, bez kterého korekce

postrada smysl, je tedy zavisla na zpétné vazbé.

Aby zak mohl s chybou pracovat, musi byt seznamen s kritérii hodnoceni
atato kritéria musi ,,objektivné* oznacit chybny vykon zdka. Musi mu byt
vysvétleno, pro¢ chyboval a jak chybu napravit. Zaroven pfinasi zdkovo zamysleni

se nad vlastnim vykonem (Kuli¢, 1971, in Kosikova, 2012, s. 141).

V praktické casti prace je pozornost vénovéana jak chybam ve Skole
(pfedev§im na urovni opravit si Spatnou znamku), tak i Vv osobnim zivoté.
Je sledovano, jak s chybami jedinec s fenylketonurii zach4zi v roviné: napravit ji
vs. vzdat se. To znamena vyvinout Usili pro jeji napravu nebo vzdat se a dale se tim

nezabyvat.

4.4 Edukacni procesy — procesy uceni

Eduka¢ni proces je ¢innost, béhem které se jeden subjekt uci a ten druhy ho
vyucuje. Téchto ucebnich procesi existuje cela fada, naptiklad uceni se ze seSitu
slovicka ciziho jazyka C¢iinstruktdZ a ukadzka femeslnika, ktery svym zakim
predava postupy femeslnické prace. Edukacni procesy maji n¢kolik typt. Rozlisuji
se procesy, ve kterych dochdzi k bezdéénému, tedy spontannimu uceni, kdy si zak
osvojeni novych poznatkli sdm ani neuvédomuje. Dale mize dochazet
k intencionalnimu neboli zamémému uceni, kdy se zak snazi o to, aby se

pozadovanou véc opravdu naucil. Je to tedy uceni védomé. DalSim typem je uceni
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fizené, které je jinou osobou néjak regulovano. A pravé tento druh uceni

nas doprovazi po cely zivot (Pricha, 2002, s. 75, 78).

Priicha (2002, s. 76) dale konstatuje, ze aby se jednalo o edukacni proces,
musi v ném byt vzdy piitomno uéeni. Cap a Mares (2001, in Priicha, 2002, s. 76)
a Kuli¢ (1992, in Prtcha, 2002, s. 76) ptedstavuji nejzakladnéjsi koncepce uceni
a konstatuji, Ze existuje nespocet druhti u¢eni. NejCastéji jsou vyuzivany nasledujici

druhy uceni:

1. Verbalné—kognitivni uceni — rozumi se takové uceni, pti kterém jedinec
smétuje k osvojeni poznatkil a ke kterému pouziva jazyk, naptiklad pokud
studuje text za ti¢elem nauceni se informaci. Toto uceni byva nejcastéji
uzivano zaky, kdyz se cht¢ji naucit naptiklad na test nebo zkousenti,

2. Senzomotorické uceni — je takové uceni, kdy si dit€¢ nebo dospély jedinec
osvojuje pohybové dovednosti — napiiklad télesna vychova. U¢i se cvicit,
tancovat, pracovat s rliznymi nastroji;

3. Socialni uceni — je takové uceni, kdy ¢lovek si od détstvi a béhem celého
Zivota osvojuje dovednosti, jak komunikovat s lidmi v riznych sférach, at’
uz v domacim, pracovnim ¢i jiném prostiedi, osvojuje si také nejriiznéjsi
postoje, normy a hodnoty.

Ve svém vyzkumu se zabyvam hlavné verbalné—kognitivnim ucenim.
Snazila jsem se zjistit, jakym zptisobem u zaki s fenylketonurii dochéazi k osvojenti
poznatkd, kdyz se chtéji naucit na test nebo zkouseni. Sledovala jsem také, jakym
zpisobem se uci, tedy jaké vyuzivaji strategie uceni, kdyz piSou pisemku nebo jim

hrozi zkousSeni, jak dobfe jim pii uceni funguje pamét’, a kolik ¢asu uceni vénuji.

4.4.1 Strategie uceni
Strategie uceni definujeme jako naucené projevy chovani, ale také jako
rizné metody a postupy, diky nimZz clov€k konkrétnim zpiisobem pfistupuje

Kk ucebni uloze (Lojova & VIckova, 2011, s. 32).

Oxfordova (1990, in VIckova, 2007, s. 45) klasifikuje nékolik pfimych
a nepiimych ucebnich strategii predevsim pro uceni se jazyku, ktery je pro muj obor
klicovy a na ktery jsem se respondenti mimo jiné také ptala. Do pfimych strategii,
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které ptispivaji pfimo k ufeni zatazuje: pamétové, kognitivni a kompenzacéni
strategie. Do nepfimych strategii zafazuje metakognitivni, afektivni a socialni
strategie. Pfimé a nepfimé ucebni strategie se navzajem dopliuji a podporuji. V této

podkapitole zminim ty, kterym jsem se v praktické ¢asti vénovala.

Prakticka ¢ast pracuje predevsim s pamétovymi a kognitivnimi Strategiemi.
Tyto strategie umoZiiuji zapamatovat si informace a nasledné si je vybavit. Zaci se
latku snazi naucit proc¢itanim nebo se ji u¢i nazpamét'. V ramci této strategie jde ale
také vyuzivat riznych mnemotechnickych pomiticek, akronymu ¢i zvyraznovani

a podtrhavani klicovych informaci.

Kognitivni strategie ueni znamend, Ze si Zaci procvicuji, opakuji ucivo,
probiranou latku z daného pfedmétu ¢i slovni zdsobu v jazyce vyslovuji, aby si ji
Iépe osvojili a zapamatovali. Tato strategie byva cCasto kombinovana pravé
S pamétovou  strategii, jelikoz se mohou prolinat a  dopliovat

(Oxfordova, 1990, in Vi¢kova, 2007, s 47-48, 53).

4.5 Skolni tfida a vztahy mezi spoluZiky a uliteli

Vzdélavaci proces ve Skole neovliviiuji pouze ucitelé a ucivo, kterému se
Zaci musi naucit, ale ve zna¢ném rozsahu také spoluZéci, se kterymi dospivajici
travi podstatnou c¢ast dne. Ttida je vyraznou socialni skupinou, kterd svym
uspotadanim hraje velkou roli v zivoté dospivajicich zaka. Uvnitt této skupiny se
formuji tzv. podskupiny, které jsou definovany svymi charakteristikami, mezi néz
mohou patfit hudebni preference zak, ptisluSnost ke sportovnimu klubu, ale pravé
také Skolni uspéSnost a celkové to, jak Zaci béhem Skolni dochazky prospivaji

(Arnett, 2009, & Macek, 2002, in Krejcova, 2011, s. 91).

Pricha (2002, s. 333) uvadi, ze pokud si dospély clovek po letech vzpomene
na obdobi skolni dochdzky, pfevazné na zakladni Skolu, vétSinou se mu vybavuji
jeho pocity, které mél v prostiedi Skoly mezi spoluzaky a jaky vztah mél
k ucitelim. Tyto pocity se 1isi, n€kdy mohou byt spise pozitivni, jindy jsou vice
negativni nebo se navzdjem prostupuji. Tykaji se emocnich zazitkl, které se mu

Casto natrvalo ukotvily v paméti. Jedna se o fakt, zda do skoly chodil rad, jestli
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v ném skola vyvolavala spise odpor nez nadSeni a v neposledni fadé, jak se k nému

chovali spoluzéci a ucditelé, tedy jaky mél s témito jedinci vztah.

Pravé na vztah se spoluzdky je zaméfen vyzkum (viz prakticka cast).
Je sledovano, jak spoluzaci reagovali na zaka s fenylketonurii a jestli se tato nemoc

ne/promitla do jejich vztahu.

4.6 Tridni ucitel

Ttidni ucitel plni velmi dilezitou funkci ve tiidé. Aby byl dobrym tiidnim
ucitelem, musi vynalozit spoustu energie a usili. Aby Zaci méli svého tfidniho
ucitele radi, musi v prvni fad¢ své Zzaky dobie poznat, mél by se stat jejich
motivatorem a vzorem. M¢l by také mit povédomi o tom, co na zaky ,,plati“, mél
by o nich védéet dulezité informace, mél by byt spravedlivy a mél by mit déti rad.
Klic¢ové je, aby ve své tfid¢ vyucoval co nejvice hodin, a travil tak s détmi veétsi cast
vyuky. Déti si tak k nému mohou najit lepsi cestu a stejné tak on k nim

(Capek, 2010, s. 17).

Kratka (2006, in Capek, 2010, s. 17) popisuje, Ze tfidni uéitel se stavé
vychovnym subjektem, ktery do jist¢ miry ovliviiuje télesny, socidlni a dusevni
vyvoj svych zaki. Zaci, ale také jejich rodi¢e na uéitelich nejvice vyzdvihuji jejich
pristup k zaklim samotnym, ktery mnohdy stavi jesté pied kvalitu vyuky. U rodict

je nejprednési jednani na rovinu a upfimnost. Déti vyZaduji vielost a pratelskost

ulitele.

Ve vyzkumu je sledovano, jak tfidni ucitel pfistupoval k zakovi
s fenylketonurii a jakym zplisobem ne/zasahoval do Skolnich udalosti spojenych

s fenylketonurii.
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5 Intelektualni a  Skolni vykon  dospivajicich

s fenylketonurii: Vyzkum z Ceské republiky

Tato kapitola se zabyva vyzkumem Skolni tispé$nosti u adolescentt, kteti
trpi fenylketonurii. Vyzkum probéhl na izemi Ceské republiky pied 24 lety. Cilem
této kapitoly je ukazat, jaka byla Skolni uspésnost v dob¢, kdy novorozenecky

screening, ktery odhali fenylketonurii, teprve zaCinal.

V roce 1996 probéhl na tizemi Ceské republiky vyzkum, ktery se zabyval
celkovou Skolni UspéSnosti v navaznosti na IQ adolescentli s fenylketonurii
(Zeman et. al., 1996, s. 492/1-3). Jako vzorek bylo vybrano 81 adolescentt a studie
byla zamétena retrospektivné. Adolescenti byli vybrani ze tii metabolickych center
tehde;jsi Ceskoslovenské republiky — vichni se narodili mezi roky 1975 a 1979, kdy
byl novorozenecky screening jest¢ na zacatku. Poprvé se objevil v roce 1975,
v nékterych regionech vSak zacal v pozdéjsich letech. V roce 1996, kdy vyzkum
probihal, bylo zkoumanym adolescentim mezi 15-19 lety. Jak jiz bylo uvedeno,
pristup kléceni a vyhledavani fenylketonurie u pacienti se od roku 1975
(se zavedenim novorozeneckého screeningu) zménil, takze pro tuto skupinu déti
byl zplsob 1é€by ve vSech tfech centrech velmi podobny, i kdyz doba zjisténi
onemocnéni u téchto jedinct byla riznd. VSech 81 pacientii v dobé vyzkumu
pokracovalo s lé€bou a drzelo nizkobilkovinnou dietu, jejich 1é€ba tedy nebyla
pteruSena (Zeman et al., 1996, s. 492/1-3).

67 pacientim byla fenylketonurie zjisténa diky novorozeneckému
screeningu a jejich 1é¢ba dietou byla zahajena mezi 2.—10. tydnem zivota. DalSich
14 pacient se narodilo v regionu, kde novorozenecky screening nebyl dostupny az
do konce roku 1978. Diagndza byla tedy zjiSténa nékdy mezi 5. mésicem az 5 lety

zivota.

67 zminovanych pacientd s fenylketonurii zacalo 1écbu bezprostiedné
po zjisténi fenylketonurie novorozeneckym screeningem a hladiny fenylalaninu
v krvi jim byly upraveny v prvnich deseti tydnech zivota. 60 z nich absolvovalo
zakladni $kolu a 7 z nich ukon¢ilo zakladni vzdélani ve specialni §kole. 19 z nich
(28 %) v té dob¢ pokracovalo na stiedni Skolu a maturovali na ni. 2 z nich byli
pfijati na univerzitu. 48 z nich (72 %) dokoncilo vzdélani na uénovskych oborech

a nektefi z nich byli zaméstnani.
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Pouze 2 devatenactileti byli bez zaméstnani. Nejvyssi Skolni uspéSnost
a vyssi IQ byly zjistény u téch pacientl, u kterych 1écba zacala v prvnich tydnech
Zivota. (Zeman et al., 1996, s. 492/1-3).

Ukazalo se, ze respondenti, kteti 1épe dodrzovali dietni rezim v prvnich
péti letech zivota, maji obecné vyssi 1Q nez ti, kteti méli vyssi hladiny fenylalaninu

v krvi mezi 5-10, 10-14 a vice lety Zivota.

Primérny inteligenéni kvocient 14 adolescentti, ktefi byli 1éceni
azV pozdéjsi dobé (aneihned po narozeni zdGvodu nepfistupnosti
novorozeneckého screeningu do roku 1978), ¢ini 61 (hodnoty mezi 25-85). Pouze
jediny z nich s 1Q 85 dokon¢il zakladni §kolu. 9 jedincti dochazelo do specialnich
Skol a 4 znich stézkou mentalni retardaci nebyli schopni navs§tévovat zadnou

Skolu, tudiz zastali doma.

Zavérem muzeme fict, ze pokud je fenylketonurie dobie a v€as 1éCena, dité
muze prospivat a mit dobré vysledky. Muze dokonce vystudovat vysokou $kolu
a pracovat bez omezeni. Pokud vSak dietni 1écba neni dodrzovéna, vyvoj ditéte je
naruSen a postihuje inteligencni schopnosti. V soucasné dobé je trendem
celozivotni dodrZzovani diety. V minulych letech se tradovalo, ze je nutné dietu
drzet do doby, kdy se vyviji mozek a pak je mozné od diety upustit. V dne$ni dobé
je vSak patrné, Ze bez diety se Cclov€k vbéZném zivot€ neobejde

(Zeman et al., 1996, s. 492/1-3).

5.1 Skolni usp&nost Spanélskych déti s fenylketonurii

vV porovnani s kontrolni skupinou
Ve Spanélské Catalanyi probehl vyzkum, ktery srovnaval uspésSnost deéti

s fenylketonurii s kontrolni skupinou zdravych déti (Gassio et al.,, 2005,
S. 297-269).

Cilem této studie bylo vySetfit vztah mezi Skolni uspéSnosti, kognitivnimi
funkcemi adietnim rezimem u 26 pacientl, kterym byla fenylketonurie
diagnostikovana v ¢asném détstvi pomoci novorozeneckému screeningu. Kontrolni

skupinu tvofilo 21 déti stejného veku a pohlavi.
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Z 67 pacient 1é€enych v katalanské nemocnici bylo zvoleno 26 pacientt
okolo 12,3 + — 3,7 let. Tuto skupino tvofilo 14 chlapct a 12 divek. Dulezitym

kritériem byl fakt, Ze ditéti byla fenylketonurie zjiSténa novorozeneckym
screeningem a 1écba byla zahéjena v prvnich n€kolika tydnech zivota, nez se mozek
stihl poskodit. Dale zGcastnénym muselo byt vice nez 6 let. Ze skupiny byli
vylouceni ti jedinci, kterym byla fenylketonurie diagnostikovana pozdéji

a nedodrzovali dietni rezim, nebo jim bylo méné nez 6 let.

Kontrolni skupina zahrnovala 21 zdravych déti ve stejném véku a stejného
pohlavi okolo 12 let. Jednalo se 11 chlapct a 10 divek vybranych ze stejnych
Skolnich tfid a pochézejicich ze stejné geografické oblasti. Ze skupiny byli
vylouceni jedinci s riznymi chronickymi ¢iakutnimi nemocemi ¢i jedinci

podstupujici 1éCbu.

Co se tyka kognitivnich funkeci, skore inteligenéniho kvocientu pacientl
s fenylketonurii bylo nizS§i v porovnani s kontrolni skupinou. Rozdily byly
detekovany ujemnych motorickych funkci, dale se projevovaly problémy

S pozornosti a pomalej$i zpracovani informaci.

Co se tyka Skolni GspéSnosti — 13 z 26 pacientl (50 %) mélo problémy se
Skolou. 10 z nich (38,5 %) pottebovalo specialni vyuku a dalsi 3 (11,5 %) opakovali
ro¢nik. 2 z 6 pacientl, kterym bylo 16 let, nedokon¢ili stfedni Skolu. Co se tyka
kontrolni skupiny — 5 z 21 jedinct (23,8 %) vykazovalo problémy ve Skole,
4 vyzadovali specialni vyuku (19 %) a 1 opakoval tfidu. Nikdo starsi Sestnacti let
neopustil stfedni Skolu. D4 se tedy fict, Ze problémy ve Skole méli vice jedinci trpici

fenylketonurii v porovnani se zdravymi jedinci (Gassio et al., 2005, s. 297-269).
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5.2 Fenylketonurie a jeji dopad na ¢teni a psani u Zaka zakladni
Skoly v Brazilii
V minulych letech prob¢hl vyzkum, ktery se tykal Skolniho vykonu

a zkoumal schopnost ¢teni a psani deti s fenylketonurii

(Lamonica, Gejao, & Anastacio—Pessan, 2015, s.144-145).

Tento vyzkum byl vyhodnocovan na univerzit¢ v Sao0 Paulu. VSichni

zucCastnéni byli stejného véku a fenylketonurie jim byla zjiSténa ¢asn€ po narozeni.

Test, ktery sledoval a porovnaval schopnost ¢teni a psani, sestdval

Z n€kolika hlavnich bodi a spoluodpovidali i rodice déti:

e Dotaznik zahrnoval otdzky vztahujici se ke Skolnimu prostredi.
Napt.: Prospiva Vase dité ve Skole? Ma jeho ucitel n&jaké stiznosti ohledné
jeho prospéchu/uceni? Ma dité problémy s chovanim? M4 dit¢ néjaké dalsi
diagnozy? Navstévuje logopeda nebo pedagogicko—psychologickou
poradnu?

e Dale byl pouzit test slovni zasoby obrazkovou metodou (Peabody Picture
Vocabulary Test — PPVT) zahrnujici pfedevsim hodnoceni vnimané slovni
zasoby

e Vykonnostni test (Academic Performance Test — APT) zahrnujici
hodnoceni ¢tecich dovednosti (reading subtest), ¢teni 70 slov a hodnoceni
psani, kdy jedinec mél napsat 34 slov, kterd mu byla nadiktovéna,

a nasledovaly podpiirné véty pro lepsi pochopeni (writing subtest).

Studie zahrnovala 17 jedinct, ktefi splnili vSechny ¢asti testu. 64 % z nich
tvorili chlapci a 36 % divky. VEk zkoumanych byl mezi 7-14 let, primérny vek byl
10 let a 2 mésice. VSichni zacastnéni dochézeli do statni Skoly

od 1.— 6. tfidy (Lamonica, Gejao, & Anastacio— Pessan, 2015, s. 144-145).

Ackoliv kazdy z nich trpél klasickou formou fenylketonurie, ktera jim byla
zjiSténa do sedmého dne po narozeni, 23,5 % z nich zacalo 1é¢bu aZ po prvnim

mésici zZivota.
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Zadny z nich neprokazoval problémy v neuro—psycho—motorickém vyvoji
nebo zmény ve fyzickém ristu. Nicméné jejich zdkonni zastupci popsali:
58,8 % z nich jako nepozorné, 29,4 % jako hyperaktivni a nepozorné a 11,7 % si
nestézovalo viibec. Bylo zjisténo, Ze 29,4 % z nich bylo diagnostikovano ADHD.
Problémy se spankem byly zjistény u 41 % (7 jedinci) zkoumanych a podrazdénost

a negativita u 64,7 % (11 jedinct).

Co se tyka stiznosti na prospivani ve Skole, 58,8 % zakonnych zéstupct
sdélilo, ze jejich déti skolu nezvladaji a Casto obdrzuji zpravy o Spatném chovani
jejich déti ve %kole a térkostech sucenim. Zadny znich nepodstupoval

psychologickou 1é¢bu (Lamonica, Gejao, & Anastacio—Pessan, 2015, s. 144-145).

V testu, ktery se tykal ¢teni, 76,5 % bylo klasifikovano niz§imi znadmkami,
17 % mélo primérné vysledky a 5,9 % bylo hodnoceno nadprimérné. Co se tyka
testu psani, 76,5 % bylo hodnoceno niz§imi znamkami, 5,9 % mélo pramérné
hodnoceni a 17,7 % nadprimérné. Nikdo nevykazoval lepsi vysledky, nez které

by odpovidaly danému ro¢niku.

Literatura uvadi, ze pokud je fenylketonurie v€as diagnostikovana, mize se
predejit mentalni retardaci. Ugastnici této studie prokazovali 1Q > 70. Mnoho studii
také dokazuje, Ze pokud IQ dosahuje normalnich hodnot, jednotlivci s PKU piesto
mohou prokazovat odlisné vykony od zdravych déti, které navstévuji stejny ronik
zakladni Skoly. Na zaklad¢ této studie byly prokazany téZkosti s u¢enim, problémy

s chovanim, problémy se spankem, podrazdénost i negativita.

Nelze popfit, Ze je to i okoli, které ma vliv na vyvoj ¢teni a psani. VyS§im
IQ disponuji obzvlasté jedinci s lepSimi hladiny fenylalaninu v krvi, ale také
z lepsiho sociokulturniho a ekonomického prosttedi. Roli mize také hrat

odpovédnost rodicil a socialni prostiedi.

Da se tedy fict, Ze v€asnd diagndza a naslednd pecliva lécba predchazi
mentalni retardaci, jelikoz vSichni zac¢astnéni méli hodnoty IQ v normé. Zakonni
vstoupili do Skoly, kdy uz nebyla pozornost vénovana pouze dieté a neméli déti
stale pod dohledem. Mimo jiné i brazilskd studie prokazala, Zze také obdobi

dospélosti je obdobim velmi kritickym pro dodrzovani diety a udrzovani hodnoty
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fenylalaninu nizké. Je to t€z8i z toho diivodu, Ze jedinci jsou vice nezavisli a travi
vice Casu ve Skole a v praci. Na dodrzovani dietniho rezimu jim nezbyva ptili§ casu

(Lamonica, Gejao, & Anastacio—Pessan, 2015, s. 145-148).
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6 Sebepojeti

Tato kapitola nejprve strucné predstavuje sebepojeti jako takové, seznamuje
S kritickym obdobim pro sebepojeti a dale fesi socidlni srovnavani. V jeji
podkapitole jsou prezentovany vysledky mé bakalaiské prace, které se vztahuji

k sebepojeti lidi s fenylketonurii (Nenadalova, 2017).

V mlad$im Skolnim véku déti tesi otazku typu: ,,Kdo jsem?*, pficemz
zohlednuji predevsim vzhled nebo vnéjsi chovani. Ve stfednim détstvi uz jsou
schopny popsat sebe sama zptisobem, ktery zahrnuje mnohem $ir$i psychologické
znaky. Dokazou si [épe uvédomovat svou piislusnost k ur¢itému pohlavi, projevuji
se rozdily mezi chlapci a divkami, setkdvaji se s genderovymi stereotypy

a poznévaji predstavy svych rodi¢l, spoluzdki a uciteld (Blatny, 2016, s. 91).

Jak Blatny (2016, s. 92) konstatuje, détstvi a obdobi zakladni $kolni
dochazky predstavuje kritické obdobi, kdy si dit¢ vytvari urcité sebehodnoceni,
pohled na sebe sama a s tim se poji i poznavani motivacnich slozek osobnosti.
Dulezité je pravé to, co dité¢ ,,pohani* k uritym vykoniim, v ¢em vidi smysl.
V sebehodnoceni déti se mimo jiné také zrcadli zpétna vazba Sirsiho okoli, at’ uz se
jedna o rodice, ale také vrstevniky, spoluzaky a ucitele. Pokud se k ditéti dostava
pozitivni zp&tna vazba, stimuluje to jeho motivaci k vykonlim a buduje se pozitivni

sebehodnoceni.

Jako dalsi dilezity aspekt sebehodnoceni ditéte je nutno zminit socidlni
srovnavani. Déti ¢asto srovnavaji své vysledky s vysledky spoluzaki. Jsou schopny
rozlisit své silné a slabé stranky a od toho se nasledné odviji jejich sebehodnoceni,
jehoz soucasti Casto byva presvédCeni, ze jsou naptiklad lepsi v matematice nez

jeden spoluzak, ale horsi nez jiny spoluzék v angli¢ting (Blatny, 2016, s. 92).

Podle Blatného (2016, s. 92) je dilezité si uvédomit, Ze v obdobi stfedniho
détstvi, kdy dit€¢ vykonava povinnou Skolni dochazku, jsou to pravé spoluzici,
rodice, dalsi dospéli a zejména ucitelé, kdo jim napomahd pii zvladani rtzné

tézkych Zivotnich udalosti.
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6.1 Sebehodnoceni lidi s fenylketonurii — vysledky kvalitativniho

vyzkumu
V této podkapitole predstavim vysledky své bakalarské prace, kterd fesila
téma ,,Psychické problémy lidi trpicich fenylketonurii.“ Vyzkumu se zucastnili
celkem 4 respondenti, ktefi odpovidali v rdmci fizeného rozhovoru na predem
ptfipravené otazky tykajici se jejich zivota, psychické pohody/nepohody a jejich

sebepojeti v zivoté s fenylketonurii (Nenadalova, 2017, s. 50).

Béhem vyzkumu bylo zjisténo, Ze vSichni 4 dotazovani respondenti
se béhem svého zivota s fenylketonurii a se vS§im, co ssebou tato dédi¢na
metabolicka porucha nese, vyrovnali a berou ji jako svoji soucast. Nebylo tomu
tak vsak od zacatku, jelikoz vytéeni této neznamé diagnozy z ust 1ékait, pro jejich
rodi¢e znamenalo obrovskou ranu, nejistotu a beznad¢j. Nevédeli, co bude dal, zda
se jejich dité bude zdravé vyvijet a bude moci zit norméalni a plnohodnotny zivot,
nebo vlivem fenylketonurie bude trpét mentalni retardaci ¢i Casto se vyskytujicimi
epileptickymi zachvaty. Kdyz rodi¢e diagnozu pfijali a pochopili, o co se jedna,
zjistili, Ze pfisnou nizkobilkovinnou dietou a pravidelnymi kontrolami
Vv metabolické ambulanci je moZné svému ditéti zajistit normalni zivot, ktery Ziji

jejich vrstevnici (Nenadalova, 2017, s. 50).

Dotazovani respondenti byli ve véku od 18-33 let a ve vysledku se jejich
vypoveédi ptilis nelisily, coz je pfisuzovano predevsim striktnimu dietnimu rezimu,

ktery uz je v dnes$ni dobé povaZovan za celoZivotni trend.

Vyzkum zahrnoval nékolik sledovanych oblasti. Jednou z nich napiiklad
bylo, jak vSichni respondenti piijali svou diagnozu, jak se s ni naucili Zit a jak se S ni
vyrovnali, pficemz vypoveédi se hodné podobaly. Respondenti se shodovali,
ze fenylketonurie jako takova neovlivituje kvalitu jejich zivota a neovliviiuje jejich
pohled na sebe samotné. Potvrzuji, ze fenylketonurie s sebou nese urcitd omezeni,
ktera ovSem pfijali a naucili se snimi zit. VSichni 4 respondenti se shodli,
7e nejvetsi omezeni vidi v tom, Ze nemohou jen tak zajit do restaurace a objednat
si jidlo, protoze vétSina restauraci nenabizi jidla, ktera maji opravdu nizky podil
bilkovin, coz ale je véc, se kterou se da Zit a nebali se fict, Ze jejich Zivot se az na

malé vyjimky nelisi od zivota jejich vrstevnikti (Nenadalova, 2017, s. 50).
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KdyZ dotazovani odpovidali na otazku, jakym zptisobem fenylketonurie
zasahuje do jejich Zivota a jak se promita ve vztazich s vrstevniky v riznych
obdobich zivota, jejich odpovédi se uz shodovaly o poznidni méng.
2 ze 4 respondentti se s posmésky svého okoli za celou dobu skolni dochazky ani
mimo ni nesetkali a kolektiv je vzdy piijimal takové, jaci jsou. Dalsi dotazovana
potvrzuje, ze se s nardzkami okoli nejednou setkala, ovSem vzdy byla natolik
vyrovnana sama se sebou, aby si z nepiijemnych komentait spoluzaki nic ned¢lala,
protoze fakt, ze neji to, co ostatni, zni jeSt¢ jiného Cclovéka nedéla

(Nenadalova, 2017, s. 50).

Posledni respondentka uvedla, Ze déti na zakladni Skole ¢asto dovedou byt
zl¢ a s jejich verbdlnimi Gtoky se Casto hiife vyrovnavala a se svymi svacinami
se schovavala nebo v horsich ptipadech je vyhazovala po cest¢ domt, aby rodice
nezjistili, Ze je nesnédla, tudiz méla hlad a hladina fenylalaninu v krvi mohla
stoupat. VV dobé rozhovoru vSak i ona byla s fenylketonurii vyrovnana, brala ji jako

svou soucast a nezabranovalo ji to mit se rdda takova, jaka je

(Nenadalova, 2017, s. 50).

Velmi vyznamna otazka, kterd byla ve vyzkumu feSena, bylo prave
sebepojeti respondentll s fenylketonurii. Zajimalo mé, zda trpi niz8im
sebevédomim v disledku fenylketonurie ¢i obasnymi pocity ménécennosti a zda
jsou ve svém Zivoté pln€ samostatni. Pocitem ménécennosti netrpél Zadny
ze 4 respondentii. 3 respondenti ze 4 pfiznali, Ze trpi niZz§im sebevédomim
acastetné za to vini pravé fenylketonurii. Co se samostatnosti tyka, nikdo
z dotazovanych si nesamostatny nepiijde, spiSe naopak, jedna z dotazovanych
dokonce sama potrada vylety pro velké skupiny lidi a nepftijde ji, ze by ji v tomto
ohledu fenylketonurie néjak ovliviiovala. Posledni z dotazovanych uvedl, Ze niz§im
sebevédomim diive trpél, coz ale nedava za vinu fenylketonurii. Pravé naopak,
podle n¢j to byla pravé fenylketonurie, diky které se dokazal v mnoha vécech

osamostatnit a nebyt zavisly na péci rodi¢u (Nenadalova, 2017, s. 51).

Co se tyka jejich ambici, cilti a vytrvalosti si za nimi jit v§ichni 4 respondenti
uznavaji, ze si prosli ,trnitou cestou®, ale fenylketonurie jim nikdy nezabranila
v tom, aby si $li za tim, co chtéli d¢lat a kym chtéli byt. 1 respondentka studovala

stitedni Skolu a 3 v dobé vyzkumu dokoncovali bakalatsky titul na vysoké Skole,
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coz dokazuje, ze jejich zivot s fenylketonurii se i po pocatecnich problémech
u nékterych z respondentti v ,,dobré obratil®, s fenylketonurii se szili a byli schopni

si jit za tim, co jim v zivot¢ piijde opravdu dilezité (Nenadalova, 2017, s. 51).
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/ Kbvalita zZivota a Zivotni smysl

V literatute existuje cela fada definic kvality zivota. Mizeme se setkat
S pojmy jako socidlni pohoda (social well-being), socialni blahobyt (social welfare)
nebo lidsky rozvoj (human development). VSechny tyto pojmy jsou ekvivalenty
ajsou cetné¢ uzivany. Obecné feceno, kvalita Zivota se da popsat jako vzajemné
pusobeni nékolika faktord. Jednd se o socidlni, zdravotni, ekonomické
a enviromentalni podminky, které na sebe vzdjemné plisobi a na toto plisobeni

posléze reaguji (Balcar, 1995, in Payne, et al., 2005, s. 207).

Slovni spojeni oznacované jako ,kvalita zivota®“ muizeme Casto slychat
napiiklad v psychologii, ale také v sociologii a kinantropologii. Obecné povédomi
lidi o kvalité Zivota je takové, Ze vétSina z nas si mysli, Ze kvalitu Zivota je mozné
si vytvorit, vyrobit stejn¢ tak, jako se vyrabé&ji véci potiebné ke kazdodennimu
zivotu. Zkratka panuje vSeobecnd predstava, ze pro dosazeni kvalitniho zivota
se sta¢i naucit par predpistim a ona pak piijde sama, stejné tak jako se dostavi tfeba
pocit sytosti dobrym jidlem. Kvalitu zivota vétSinou chapeme jako néco,
co se pridava k Zivotu samému, jako néco, co k zivotu neodmyslitelné patii, néco

jako jeho vlastnost, jako véc, jako Sala ke kabatu (Hogenova, 2002, s. 27).

Pokud hovofime o kvalit¢ Zivota, nemizeme opomenout to, ¢im
je charakterizovan zivot v soucasné spolecnosti. Podle V. Bélohradského se jedna
ototo. ,, Lidstvo nedospéje na piidu miru tim, Ze se odda a podda méritkiim vsedniho
dne a jeho slibum. Kdo zrazuje tuto solidaritu musi si uvédomit, ze zZivi valku
a je onim parazitem v tylu, ktery Zije krvi druhych. Chceme dosdhnout toho, aby
ta komponenta ducha, technicka inteligence predevsim badatelii a aplikatorii,

objevitelu a inZenyrii pocitila zdavan této solidarity a jednala podle toho.*

(B&lohradsky, 1992, s. 84)

Kvalita zivota se nedd mefit pouze podle néjakych predpisit a jejich
dodrZovani, podle toho, jak mame spat, co mame jist, co a jak mame délat, co mame
nosit ve svém nitru a jakym zptisobem mame ptistupovat k ostatnim, ke své vili,
mysleni a vV neposledni fadé ke svému télu. Kvalita Zivota jako takovd znamena
néco vyssiho, je to n¢jaka vyssi hodnota, kterd se piidava k zivotu samotnému a jen

tézko se popisuje (Nenadalova, 2017, s. 30).
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wevr

aby mél ¢lovek pro co zit a spatfoval ve svém zivote smysl, je mit néco, pro co stoji
za to zit. Lidsky zivot je omezeny, ma urcité trvani, a prave z toho divodu to musi
byt néco, co ho presahuje. Nejedna se tudiz o néco, co Clovek muze nalézt
pouze uvnitf sebe sama, musi to zaroven spocivat ve svété, ve kterém Zzije a ktery
ho obklopuje. Je to pravé mira, do jaké ma ¢lovek pro co zit, radovat se a jak je

schopen zazivat pocity svobody a odpovédnosti, co tvoii smysl a podstatu zivota.

Podle Samalika & Pesové (2006, s. 24) hraje velkou roli fakt, Ze lidé ¢asto
trpi pocity ménécennosti, nebo se potykaji s konfliktem mezi pocity uspésnosti

a neuspeésnosti.

Existencialni frustrace neni ale sama o sobé nemoci. Jedna se o jakysi stav
duchovni nouze, kterou si nékdy musi projit kazdy z nas. Pokud se ovSem jedna
o0 veliky nedostatek smyslu v Zivoté, pokud se pro nds Zivot stava ,,zbytecnym*
a ptsobi ndm utrpeni, které se projevuje nejen po strance duSevni, ale i télesné
a spolecenské, jsou tyto ucinky disledkem sebepojeti, myslenek, citi a riznymi

neuroimunitnimi dé¢ji (Balcar, 1995, in Payne et al., 2005, s. 256).

Kvalita zivota je odli$na u zdravych jedincti a u jedinci, kterym do zivota
vkrocila nemoc ¢i postizeni. Pfi méfeni kvality zivota téchto jedincti se sleduji
subjektivni 1 objektivni tdaje o fyzickém a psychickém stavu pacienta, mezi které
patii napiiklad 1 pfitomnost bolesti, inava, zda je jedinec schopen sebeobsluhy
a zda u né prevazuje mira uzkosti ¢i napéti. K méfeni kvality Zivota, kterd byla
do urcit¢ miry ovlivnéna zdravotnim stavem jedince, byla vyvinuta cela tada
zpisobil — vétSinou se vSak jednd o metody dotaznikového typu. Nejhojnéji
uzivanym dotaznikem je dotaznik SF-36 (36 Item Health Survey), ktery je obecny
a byva doporucovan pro pacienty, aby u nich bylo mozné zjistit dopad urcité
medicinské terapie na kvalitu jejich Zivota. Pro studium kvality zZivota se také
vyuzivad dotazniku zaméfeného na kvalitu Zivota (QOL), ktery je poskytovan
Svétovou zdravotnickou organizaci. Dotaznik zahrnuje ¢tyfi hlavni aspekty, které
sledovaly fyzickou, psychickou, environmentalni a socidlni stranku osobnosti

(Hatami et al., 2015, s. 138-142).
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Miuzeme se vSak setkat scelou fadou metod, které jsou zamétfené
na konkrétni piipady ve zjiStovani kvality zivota lidi trpicich urcitym
typem nemoci (napf. dusevné nemocné, kardiologie, metabolicka onemocnéni,
rizné druhy retardaci atd.) Velmi casto wuzivanou metodou, ze které
vychazi i ma diplomova prace, jsou rozhovory. (Hnilicova, n.d.,

in Payne et al., 2005, s. 212-213).

V mediciné je sledovan dopad nemoci a jejiho 1éceni na jednotlivé etapy
zivota, které nasledné dohromady urcuji kvalitu zZivota. Studie ukazuji, ze faktor,
ktery kvalitu zivota zvySuje i v pfipadech rtznych vaznych onemocnéni, je
predevsim: spokojenost s rodinou, ptateli ¢i praci, pokud nemocny je ve stavu, kdy

muze vykondavat pracovni ¢innost (Hnilicov4, n.d., in Payne et al., 2005, s. 213).

Studium kvality zivota hraje v dnesni dob¢ velmi dulezitou roli. Prolina se
zde dilezity interdisciplindrni charakter biologického a spole¢enskovédniho
zkoumani ¢lovéka, coz ptispiva k dokonalejSimu pochopeni podstaty ¢lovéka i jeho
lidské existence. Ze strany nemocnych ma dulezity vliv a velky dopad pti zkoumani
pristupi  vpéfi o nemocné aVrozvijeni pée o jejich  zdravi

(Hnilicova, n. d. in Payne et al., 2005, s. 214).

7.1 Nabhled na kvalitu Zivota lidi s fenylketonurii v Iranu a Norsku
Tato podkapitola pojednava o kvalité zivota lidi s fenylketonurii a srovnava
jedince ze dvou odlisnych casti svéta — Predni Asie a Severni Evropy, kde je

k fenylketonurii pfistupovano rozlisnym zptisobem.

7.1.1 Kvalita Zivota pacienti s fenylketonurii v iranu

Na zékladé vyzkumu, ktery prob&hl v roce 2013-2014 v franu, mizeme
nahlédnout, jakym zplsobem se diagnostikuje a 1é¢i fenylketonurie v islamském
staté¢ a také jaky Zivot v téchto zemich vedou jedinci s fenylketonurii. Vyzkum
probihal s pacienty, kteti se 1é¢ili na klinice Mofid a Ali Asghar. Vyzkumnym
prostiedkem byl vySe zminény dotaznik zaméfeny na kvalitu Zivota QOL (Hatami

etal., 2015, s. 138-142).
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Dotaznik vypliiovalo 42,7 % muzii a 57,3 % Zen. Je nutno zminit, Ze 17 %
z nich bylo nevzdélanych, 63,5 % obdrzelo diplom a 19,5 % dokoncilo stfedni
vzdélani. 41,5 % bylo mladsi nez 20 let, 48,8 % bylo mezi 20-29 lety,
4,9 % mezi 30-39 lety a 4,9 % nad 40 let. Cas odhaleni diagnézy byl u kazdého
jednotlivee jiny—29,3 % byla diagnoza zjisténa mezi 7.—15. mésicem Zivota,
41,5 % mezi 16.—24. mésicem zivota a 24,4 % mezi 25.-40. mésicem zivota

au4,9 % jesté pozdéji.

Vysledky ukézaly, Ze celkovéa kvalita Zivota lidi s fenylketonurii v Irdnu
je podstatné nizsi, nez je prumér. Fyzicka a psychicka stranka vykazovala vyssi
hodnoty, kdezto environmentalni a socidlni stranka byla vyznamné nizZsi,
nez odpovida priméru. Vysledky nemély vliv na to, zda se jednalo o muze
nebo Zenu, pohlavi tedy v tomto sméru nehralo roli. Nebylo ani dilezité, kolik let
danému jednotlivci bylo. Rizné stafi jednotlivei vykazovali podobnou uroven
fyzického i psychického zdravi. 1 socialni a environmetalni oblast se ¢asto
shodovala. U téch nejstarSich, kterym bylo nad 40 let, byly ovSem vysledky

nejhorsi.

Ukézalo se, Ze ti pacienti, kteti dosahli vys§iho vzdélani, méli vyssi kvalitu
zivota nez ti, ktefi vzdélani neméli nebo méli nizké vzdélavani. Obecné muzeme
fict, ze pokud se jedna o kvalitu Zivota pacientd s fenylketonurii se vSemi jejimi
aspekty, ti z nich, ktefi ziskali diplom nebo dosahli vyssiho vzdélani, méli také
tendenci dosahovat vyssiho indexu kvality Zivota, coz bylo odli$né od téch, ktefti
ztstali nevzdélani. MiiZzeme tedy fict, ze vzdélani hraje kli€¢ovou roli v dosaZeni

odpovidajici kvality Zivota u sledované skupiny.

Celkové se da tedy fict, ze pacienti zazivali niz$i socialni a environmentalni
predispozice nez zdrava populace a také, Ze pohlavi nehraje Zadnou roli v dosazeni
kvality Zivota. Pacienti, kteti dosahli vys$§iho vzdé€lani, prokazovali vyssi index
Podle této studie miizeme také fict, Ze celkova kvalita Zivota je niz$i u lidi
s fenylketonurii neZ u zdravé populace. Ti, ktefi méli to ,,Stésti* a byla jim diagndza

urcena v¢as, maji stejnou Sanci na dosaZeni takové kvality Zivota jako zdravi lidé.
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Fenylketonurie v franu ma vysokou prevalenci — asi 1 z 4800 narozenych,
coz muze byt kvili manzelstvi pokrevnich pfibuznych. Ptistup k nizkobilkovinnym
produktim je v franu velmi limitovany a da se povazovat za velkou vyzvu

dodrzovat celozivotni nizkobilkovinny rezim (Hatami et al., 2015, s. 138-142).

7.1.2 Nahled na kvalitu Zivota lidi s fenylketonurii v Norsku

Vroce 2011 probéhl dalsi vyzkum, ktery zahrnoval jednotlivce
s fenylketonurii ve véku 20-30 let. Zamétovala se tedy na star$i jedince, kterym
byla diagnostikovana fenylketonurie pro zivot — tzn. od narozeni do smrti. Tato
studie byla schvalena Vyborem pro etiku ve zdravotnictvi a zdravi (REK) v Norsku

a vyhovovala pozadavkiim helsinské deklarace.

Studie se zucastnilo 7 Zzen a 4 muzi. VSichni z nich dokoncili stfedni
vzdélani. 7 z nich dodrzovalo dietni rezim pfi klasické fenylketonurii, 1 Zena byla
téhotna a musela dodrzovat tedy mnohem striktnéjsi dietu a 3 z nich byli postupné
vyfazeni z pracovni ¢innosti, kdyZ pfestali dodrzovat dietu a zacali jist normalni

potraviny.

Se vSemi z nich byl proveden rozhovor, at’ uz u nich doma, ve $kolnim
kampusu, nebo v kavarn€¢. Dva znich komunikovali pies Skype kvuli velké
vzdalenosti. Rozhovory trvaly od 45 minut aZ po 2 hodiny. Rozhovor byl
polostrukturovany a zahrnoval témata ze spoleCenského zivota jednotlivet, détstvi,
jaké jsou jejich preference v jidle a zda vnimaji, jaka rizika obnasi nedodrZeni
dietniho rezimu. Rozhovor stal na otdzkach ,jak* misto ,pro¢“ a vyzkumnik
dodéval vSem jednotlivcim odvahu sdilet jejich osobni piibéhy ze Zivota. VSech
respondentll se vyzkumnik ptal, jestli pfemysleli o tom, jaké by to bylo, kdyby
okolnosti byly jiné, ¢imZ mél na mysli, kdyby se narodili za jinych podminek,

nem¢li fenylketonurii a nemuseli dodrZovat dietu.
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Zjisténa data prokazala, ze respondenti souhlasi s dulezitosti lécby
a dodrzovani dietniho rezimu béhem détstvi, obdobi dospivani a dospélosti. Nikdo
z dotazovanych se nevyjadfil negativné, ,,pro¢ zrovna ja“, ani si neprali, aby
se narodili bez genetické vady. Akceptovali svilij zdravotni stav a také fakt,
ze nezbyva délat nic jiného nez dietu dodrzovat. Naopak byli vdécni, Ze existuje
Sance 1éCby a Ze jim bylo doptéano zit plnohodnotny zivot. V Norsku jsou preparaty
bezplatn¢ na piedpis a specidlni potraviny jsou brany jako odpocitatelné vydaje,
které jim stat vrati, coz je ¢ini dostupné pro ty, jiZ je potfebuji. VétSina zG¢astnénych
uvedla, Ze jsou si védomi toho, ze v jinych zemich neni takovy pfistup

k nizkobilkovinnym potravinam, a jsou tudiz $tastni, ze se narodili prave tam.

Respondenti uvedli, Ze pokud je jim feceno, ze jejich hodnoty fenylalaninu
v krvi jsou vysoké, pocituji stud. Respondenti ziskali povédomi o tom, jak
nespravné jidlo ovlivituje jejich krevni hladiny fenylalaninu a mezi jejich hlavni
priority tedy patii spravné dodrZovani diety, protoze védi, ze jen tak mohou

dosahnout st'astného a plnohodnotného zivota (Diesen, 2016).
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Il. Prakticka ¢ast

8 Uvod do praktické &asti a cil prace

Prakticka cast diplomové prace obsahuje sedm piipadovych studii lidi
trpicich fenylketonurii. Pfipadova studie je empirickym designem, ktery velmi
podrobné zkouma a snazi se porozumét jednomu nebo vice ptipadiim. Zakladem
tohoto Setfeni musi byt sbér skuteCnych dat, ktera se vztahuji ke zkoumanému
objektu (Svaiicek & Sed’ova et al., 2007, s. 97). Yin (2003; in Svafi¢ek & Sed’ova
et al., s. 98) konstatuje, Ze je kli€ové, aby se zkoumani socidlniho jevu délo vzdy za
co nejptirozenéjsich podminek a pro zisk relevantnich udajt bylo uzito dostupnych

zdrojl a vSech potiebnych metod sbéru dat.

Cilem mnoho—ptipadovych studii, uvedenych v této diplomové praci, je
zjistit, jakym zplsobem se promitla metabolicka porucha fenylketonurie do skolni
uspésnosti respondentd a do uceni a ptipravy na vyucovani. Tento cil je sledovan

pomoci vypovédi respondentd a jejich matek.

Nasledujicim cilem je prozkoumat, jak ke skute¢nosti, Ze dany jedinec trpi
fenylketonurii, ptistupuji ve Skole jeho spoluzéci a ucitelé, zda mu jsou ndpomocni,
¢i se setkal s posmésky a nepochopenim. Tento cil je také zkoumdn pomoci

vypoveédi respondentti a jejich matek.

V neposledni fadé¢ se snazim zmapovat, jak fenylketonurie zasdhla do Zivota
respondentll ajak se sni zvladli vyrovnat, a to jak zpohledu respondenti,

tak i jejich matek.
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8.1 Vyzkumné otazky

VO1: Jak se promita fenylketonurie do uceni Zaka na zakladni Skole?
SVO1: Jak se zak s fenylketonurii u¢i?

SVO2: Co zak s fenylketonurii prozivd béhem piipravy

na vyucovani?

SVO3: Jak se projevuji vysoké hladiny fenylalaninu na psychickych

procesech a stavech zaku s fenylketonurii?
VO2: Jaké postupy prace s chybou voli zak s fenylketonurii?

SVO4: Jaké jsou strategie vyrovnani se s neuspéchem zdka

s fenylketonurii?

SVO5: Jak ke skolnim uspéchiim pfistupuji rodi¢e zaka

s fenylketonurii?
VO3: Jak k zakovi s fenylketonurii ptistupuji jeho spoluzéci a uditel?

VO4: Jak ovlivnila fenylketonurie zivot jedince?
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8.2 Metoda sbéru dat

Vyzkumu se zac¢astnilo 7 respondentil a jejich matky: Rebeka, 14 let a jeji
matka, Petr, 12 let a jeho matka, Marek, 12 let a jeho matka, Aneta, 15 let a jeji
matka, Martina, 12 let a jeji matka, Lucie, 25 let a jeji matka, Maria Anna, 24 let
a jeji matka. Pét respondentt je zdky zékladni Skoly, zbylé dvé respondentky jsou
studentkami vysoké skoly a jejich ptipadové studie jsou z retrospektivniho pohledu.
Ctyfi z nich jsou pacienty Ustavu dédiénych metabolickych poruch ve Veobecné
fakultni nemocnici v Praze na Karlové, zbyli dva jsou pacienty Fakultni nemocnice
Kralovské Vinohrady v Praze a posledni z nich dochézi na Kliniku dédi¢nych

metabolickych poruch sv. Cyrila a Metoda do Bratislavy.

Kontakty na respondenty jsem ziskala diky metabolické ambulanci
v Ustavu dédiénych metabolickych poruch, kam sama dochazim. Do ambulance
jsem donesla motivacni dopis a otazky pro respondenty, které sestry rozeslaly svym
pacientim. Tomu vSak pfedchdzelo schvéleni vyzkumu etickou komisi. Ostatni
pacienty, kteti dochazi na kliniku na Kralovskych Vinohradech (Rebeka, Marek)
a Vv Bratislavé (Maria Anna), jsem kontaktovala pomoci socialnich siti. Kromé
jedné respondentky jsem se se vSemi osobné sesla a udélala s nimi fizeny rozhovor,
kde respondenti odpovidali na mnou kladené otazky, které doptedu znali. Rozhovor
trval rizné dlouho v rozmezi od jedné az do tfi hodin. Posledni respondentka, ktera
je ze Slovenska (Maria Anna), odpovidala na otazky v pisemné formé&. Dopliiujici

informace jsem ziskavala telefonicky. Data byla ziskdna v obdobi od 14. Unora

do 18. bifezna 2020.

) ) Maria
Jméno a vék Rebeka, | Petr, Marek, Aneta, Martina, | Lucie, A
nna,
respondenta 14 let 12 let 12 let 15 let 12 let 25 let
24 let
Stupeti 2.st.ZS | 2.st.ZS | 2.st.ZS | 2.st.ZS | 2.st. ZS } }
VS VS
Vzdélavani 8. roénik | 6.ro¢nik | 6.rocnik | 9. rocnik | 7. roénik
pisemné
Zpisob sbéru dat | rozhovor | rozhovor | rozhovor | rozhovor | rozhovor | rozhovor delent
saelent

Tabulka 1: Seznam respondentii
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8.3 Analyza dat

Vypovédi respondentti byly koédovéany, kody byly nasledné piifazeny
pod kategorie. Kody i kategorie odpovidaji zaméfeni vyzkumnych otazek.
Predstavené kazuistiky jsou volngj$im prevypravénim kodi pod jednotlivymi
kategoriemi. Kazuistiky maji tfi ¢asti. Prvni ¢asti je rodinnd anamnéza, druhou ¢asti
je Skolni uspésnost z pohledu zéka s fenylketonurii a téeti ¢ast je z pohledu jeho/jeji
matky. Shrnuti vysledkli je na trovni tematického kdédovani, tedy na urovni

jednotlivych respondent.
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8.4 Pripadova studie Rebeky, 14 let, osmy ro¢nik zakladni Skoly
Rebeka se narodila vroce 2005 v Ceském Krumlové. Rodite netrpi
fenylketonurii. Porod probéhl bez komplikaci. Béhem deseti dnti, po provedeni
novorozeneckého screeningu, se rodice dozveédéli pro né tehdy zcela neznamou
diagnozu, kterou trpi jejich dcera — fenylketonurii. Rodice dodnes nemohou
zapomenout na ten strasny zpusob, kterym jim byla diagnéza sdélena, jak uvadi
matka. Bez zndmky emoci, soucitu a pochopeni byli okamzité¢ poslani do Prahy
do Vseobecné fakultni nemocnice v Praze na Karlové. To byl vsak pouze zacatek.
To hlavni mélo teprve pfijit. Pochopeni principu této dédi¢né metabolické poruchy,
pfijmuti ji jako faktu a v neposledni fad¢ piesné odvazovani jidla na gramy a uceni

se pocitani nizkobilkovinné diety.

Vsechny ty informace znély slozité a bylo jasné, ze se zivot této rodiny
od zakladu zméni. Rodi¢e ovSem tento fakt piijali velmi optimisticky a téméf
bez problémd, jak fika matka. Rebeka dostavala malé mnozstvi mléka Nutrilon
a dale byla dokrmovana PKU mlékem, které bylo téméf bez bilkovin. Nutné bylo
vSechno peclivé vazit a propocitavat, aby denni piijem fenylalaninu odpovidal
stanovenym miligramim. Podle matky potiZe nastaly az v dobé&, kdy Rebeka piesla

na tuhou stravu, protoZe v jidle je odmala konzervativni a hodné vybirava.
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8.4.1 Skolni usp&nost Rebeky z jejiho pohledu

Rebece je dnes 14 let, navstévuje osmy rocnik zékladni Skoly a ve svém
dosavadnim zivot¢ zatim neméla pocit, Ze by fenylketonurie néjak zvlast
ovliviovala jeji studijni Gspéchy ve Skole. Pfiznava ovSem, ze jsou chvile, kdy
zapomind a obcas ji vypadavaji klicové informace, které se naucila a pocit'uje mensi
schopnost se sousttedit, 1 kdyz se o to snazi, pozornost ji ,,utikéd, coz dava za vinu
praveé vyssim hladindm fenylalaninu v krvi. Pocity ménécennosti netrpi. Nastava;ji
ale okamziky, kdy ji pfepadne strach, ze i pies to, Ze Se na danou zkousku udila,
stejné neuspéje. ,,Mdam strach, Ze neuspéji, zZe ten konkrétni test dopadne Spatné,
| kdyz jsem se na néj ucila, bojim se, Ze budu mit horsi znamku, nez kterou bych si
prala. A tyto obavy, stejné tak jako i casté zapominani prisuzuji prave
fenylketonurii. Takové pocity totiz mivam predevsim, kdyz mam vyssi hladiny, a vim,
Ze se pri tom uceni nedokdzu tak soustredit jako normdlné. Obcas v tyto dny
zapomindm, i co jsem méla ke svaciné. Netrpim pocity ménécennosti, ale myslenky,

Ze nebudu tak dobra, se obcas objevuji. “ (Rebeka, tstni sd¢leni, 14. 2. 2020)

Co se tyka zplsobu ptipravy na vyu€ovani, Rebeka sama tvrdi, Ze ji mnoho
casu nevénuje. Ackoli fikd, Ze vyssi hladiny fenylalaninu €as od ¢asu ovliviuji jeji
pamét’ 1 koncentraci, vétSinu informaci ze Skoly si pamatuje z hodin. Radéji ma
pfedméty humanitni, nema pfili§ logické mysleni, ale 1 pfesto v téchto pfedmétech
prospiva nejhiie chvalitebné, spise ale vyborné. Kdyz ma horsi znamky, ptisuzuje
to praveé vysSim hladindm. KdyzZ ji nékterd latka ve Skole ptijde t€Z8i, doma si u¢ivo
proéte, matka ji vyzkousi, potom si to ptrecte jesté jednou pied hodinou a vic se
tomu vénovat nemusi. Kli¢ova podle ni je ta chvile pted testem, kdy si to musi
precist, jinak by si informace nepamatovala. Neni zvykla ucit se nazpamét’, spise
chape souvislosti. ,, Chvili se citim Stastné a za chvili prijde naval smutku,
ani nechdpu proc¢, podrazdena ani nastvana nebyvam. Kdyz jsem unavena, jde mi
vSe hiife, ale snazim se i tak na uceni soustiedit a dostat dulezité veci do hlavy,
| kdyz to trva déle. Obcas si chvili prijdu ,,mimo svét. *, pocituji chvilkové vypadky,
musim se ZnOVU Ujistit, cO mi kdo rikal, obcas se nachdzim ve stavech, kdy jen
koukdam do prazdna a musi mi byt zopakovano, co ze se po mné chce, nebo co mi
kdo prave sdéloval. Tu unavu prekonavam tak, ze i kdyz se na to uceni necitim
a jsem hodné unavend, prosté se o to aspon pokusim, takhle s tim bojuji. “ (Rebeka,

ustni sdéleni, 14. 2. 2020)
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Jak uz bylo vySe zminéno, vykyvy pozornosti i paméti obCas pocituje.
Nepamatuje si urcité informace jak ze Skoly, tak z osobniho Zzivota, napiiklad
z rozhovoru s kamaradkou, ale nema dny, kdy by vylozené nemohla néco ,,dostat
do hlavy®, tézko se ale uci letopocty v déjepise. Neékdy je to prosté jen o trochu
cely den a viechno ji jde pomaleji. Casto vztek ¢ smutnou naladu dusi v sobg.
., Kdyz mam vysoké hladiny, nejsem neprijemna. Dusim to v sobé, mam smutnou
naladu a kdyz uz je toho uz moc, tak se rozbrecim, chvili jsem bez emoci, prazdna,
ale kdyz ty emoce ze sebe dostanu, je to lepsi. Mam litostivou povahu a v§echno
si moc beru. Krom unavy a ndlad a horsi soustredénosti se vysoké hladiny do uceni

nepromitaji.“ (Rebeka, ustni sdéleni, 14. 2. 2020)

Ve skole vsak patii mezi nejlepsi zaky. Na vysvédceni v pololeti méla pouze
tii dvojky a jak sama priznava, nemd to ,,vydfené.”“ Obcas se objevi t&zkosti
se soustfedénim a paméti, ale nijak zvlast to jeji uspéSnost ve Skole doposud

neovlivnilo.

Na otazku, jak pracuje s chybou a jak se sni vyrovnava, odpovida, ze
ve Skole se s vétsimi chybami doposud vyrovnavat nemusela. Nejhorsi znamka,
kterou jednou za ¢as dostane je totiZ trojka, hor§i znamky nedostavd. Maximalné
za zapomenuti pomdicek. Je v§ak ambicidzni a kdyz dostane zminovanou trojku,
a ne horsi znamku za zapominani, snazi se t0 napravit, protoZe si to vyc€ita a boji se,
co na to feknou rodice. Zvlasté otec. Pokud udéld chybu, ve vétsing piipada
ji to tedy motivuje jit dal, pfenést se ptes tu chybu a napravit ji. M4 tedy tendenci

se nevzdavat.

Rodice na jeji Skolni uspéSnost reaguji rozdiln€. Pro otce jsou znamky
na prvnim misté a kdykoliv néco pokazi, Ipi na tom, aby si zndmku opravila, chce
Z ni mit uspesnou dceru se skvélym prospéchem. Matce na znamkach a celkové
Skolni uspésnosti dcery samoziejmé také zéalezi, chce, aby byla v Zivoté uspésna
a mela se dobfe, jako prioritu znamky ale nevidi. Vi, jak vypada i odvracena strana
fenylketonurie, a uvédomuje si, ze vzdé€lani je sice v zivoté dulezité, ale zdravi

Se na svete nic nevyrovna.

52



Podle svych slov se s narazkami setkala asi jednou. Stalo se to, kdyz byla
mladsi a jezdila na ptfiméstské tabory. Tenkrat ji jeji odliSnost déti na tabote davaly
najevo, nechtély si s ni hrat a kdyz ptisla k détem, které se spolu bavily, odchazely.
Pfislo ji tedy jako lepsi volba travit ¢as s détmi mlad$imi, které z toho nemély jesté
»takovy rozum® a odliSnost nesoudily. Podle ni se ji stranily proto, ze byla
»,hemocnd“ a pro n¢ samoziejme ,,jind"“, vymykala se tim, ze kdyz se rozdéavaly
svaCiny, Rebeka je odmitla a méla ptipravené svoje svaciny z domova, které byly

na prvni pohled odlisné, coz byl pro déti davod se s ni piestat bavit.

Ve skole mezi spoluzdky se stakovym problémem nikdy nesetkala.
Jak spoluzaci, tak tfidni ucitel védéli o fenylketonurii od prvni téidy, kdy jim o tom
povédeli rodice Rebeky. ,, Samoziejmé, zZe deéti prijdou a zeptaji se, co to jim a jestli
muizu tohle a tohle, ale nikdy jsem se z jejich strany nesetkala s nepochopenim.
Obcas se i zeptaji, co by se stalo, kdybych to porusila, ale to je vSechno, vic to nikdo
neresi. Moznd v tom hraje roli i fakt, Ze mame ve tiide nejlepsi kolektiv na Skole
amame se mezi sebou rddi, proto nemaji divod semiposmivat.

(Rebeka, ustni sd€leni, 14. 2. 2020)

Co se tyka uciteli, o fenylketonurii vi jeji tfidni ucitel a té€locvikaft, ktery se
o tom dozvedél kvili lyzafskému vycviku, na ktery sice jela, ale pouze na dva dny,
jelikoz se to nedalo skloubit s jidlem, a hlavné se ji rodice bali pustit kvtli velmi
kiehkym kostem, které ma v diisledku fenylketonurie, protoZze ma malo vapniku
a kosti se ji casto lamou. Lidé s fenylketonurii nemohou jist potraviny, které
obsahuji vapnik, protoZze obsahuji hodné bilkovin, nahrazuji ho tedy v umélé
podobg. Ostatni ugitelé o fenylketonurii a o problémech s ni spojenych nevi. Zadné
ulevy ve vzdélavani Rebeka nemad. Jediny ptipad, kdy na fenylketonurii doSlo
I ve skole, bylo, kdyz RebeCiny hladiny PHE byly velmi vysoké a odrazelo

se to prevazné na jejich naladach, jinak se o to ve Skole nikdo vice nezajima.

Rebeka véci v Zivote bere tak, jak jsou, protoze vi, Ze je nezmeni. Je si vSak
védoma toho, ze fenylketonurie ovlivituje jeji zivot a nese s sebou mnoha omezeni.
Tim nejvétsim je jidlo, coz je vzdy problém, a tim vic pro ¢lovéka, ktery je v jidle
vybiravy. Nemiize jit do restaurace a nemuze si dat, co by chtéla. VétSinou si totiz
nemuze dat viibec nic. Restaurace sice zahrnuji vegetarianska nebo bezmasi jidla,

coz ale vétSinou znamena smazeny syr nebo téstoviny. Také ma problém pit
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preparat, ktery obsahuje potiebné aminokyseliny uz proto, ze neni chut'ové viibec
dobry a hodné zapacha. Citi se Spatn¢, kdyz si ma dat poledni davku ve Skole
(celkem musi byt davky 3), protoZe je potom citit z Gst. Fenylketonurie ji hodné
v zivoté ovliviiuje také tim, ze ma kvali ni velmi kiehké kosti, coz znamena,
ze Ji rodice ze strachu, aby si néco neud¢lala, nechtéji poustét na jiz zminované hory
nebo jiné sportovné zaméiené vylety. Stale ma problémy si zvyknout na neustalé
pocitani a vazeni stravy, sledovani bilkovin a mnozstvi fenylalaninu. Nékolikrat
si dokonce vSimla, ze kdyZ si v obchod¢ procita nutriéni hodnoty potravin, lidé

se na ni zvlastné divaji a nejspis nechépou, co tam zkouma.

Rebeka je podle svych slov velmi ambicidzni a cilevédoma sle¢na, Ktera
masvé sny a touhy. Fenylketonurie ji pravé jeden znich znacné
komplikuje — cestovani. Neni jednoduché vyjet na nékolikadenni vylet
¢i dovolenou, aniz by s sebou méla zabalenou cestovni tasku navic, kterd obsahuje
nizkobilkovinné potraviny. Ne vSude si je ale mlze vzit, naptiklad z divodu
skladovani, takze pokud s rodici jede na dovolenou, musi volit apartmany, kde je

k dispozici lednice a vafi¢ a na dietu si tak mtze dohlizet.

Uz ted’ vi, ze by po zakladni Skole chtéla pokracovat bud’ na gymnazium,

nebo zdravotni lyceum a stat se zubni laborantkou.

Pti otazce, jaky by byl jeji Zivot, kdyby neméla fenylketonurii, nevihala.
., Bylo by to lehci. V jidle, v cestovani, mozna bych méla jeste lepsi prospéch — samé
jednicky (smich), nemusela bych si nic pocitat, brat léky a mohla bych se spontanné
rozhodnout, Ze chci nékam jet nebo jit jist a Sla bych, nestilo by mi nic v cesté,
nebyla by Zadna prekazka. Co se tyka Skoly, asi by nic nebylo jinak. Kazdopadneé,
at uz je to, jak je to, jsem smirend a vyrovhana stim, co madm."

(Rebeka, ustni sd€leni, 14. 2. 2020)
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8.4.2 Skolni usp&nost Rebeky — vypovéd’ matky

Na zaklad¢ vypovédi matky je patrné, Ze se Rebeka ve Skole nikdy
nepotykala s vétSimi potizemi, které by ji branily v dosahovani Skolnich uspéch.
., Podle mého nazoru se fenylketonurie do studijnich uspéchii Rebeky nepromita.
Nemyslim si, ze by mela néjak vice horsi soustredénost nebo pamet, ale kdyz ma
hodné nabity den, tak je az hodné unavend, coz prikidadam jak fenylketonurii, tak
tomu, Ze malo ji a nepije pres den preparaty. Casto ji musim opakovat, Ze jsou lidé,
kteri jsou na tom hiir. Musim ji stale kontrolovat, jestli ji, CO ma a bere preparaty.
Myslim si, ze vysoké hladiny miva takeé kviili tomu, Ze malo ji a chybi ji energie.
Pocity strachu a ménécennosti se u ni nevyskytuji. Kdyz se na néco upozornuje, tak
se toho chyti, mad tendenci si vsugerovavat problémy. Co se tykad technik uceni,
Rebeka se neuci, pamatuje si informace z hodiny, obcas ji alespon vyzkousim,

aby néco délala, ale vetsinou se neuci. * (Matka Rebeky, ustni sdéleni, 14. 2. 2020)

Matka naznacuje, ze Rebeka se dfive o véci, které se ji nepovedly, nesnazila
bojovat. Postupem casu se to ale hodné zlepsilo. Kdyz dostali nového zemépisare,
ktery jejich tfid¢ nesedl, vSichni zacali dostavat hors§i zndmky a Rebeku to mrzelo.
Mozné pravé to byl ten impuls, ktery ji pfimél k tomu, aby se na to naucila jesté
jednou a lépe, nechala se od nového uditele piezkouset, a nakonec tu jednicku
dostala. Diive méla tendenci se vzdavat, ale dnes je tomu spi§ naopak. Co se tyka
znamek a zdravi, matka stavi na prvni pozici zdravi, prospéch je az na druhém
misté. Otec to vSak vidi naopak. Podle n& z Rebeky bez dobrého prospéchu
nic nebude, a to je pro néj kli¢ové. Aby si nasla dobré zaméstnani a méla se v zivoté

dobre.

KdyZz Rebeka nastoupila na zakladni Skolu, rodi¢e srozuméli se situaci
pouze tiidniho ucitele a na druhém stupni také ucitele télesné vychovy. To bylo
kvili hordm. Ttidni ucitel fenylketonurii nikdy netesil, cozZ si rodice vysvétluji tim,

ze Rebeka problémy ve Skole nema.

Z ustniho sdéleni matky vyplyva, Ze nejvic Rebeku asi mrzelo, kdyz jeli
se skolou do Anglie, kam si moc pfala jet, ale nemohla kvili jidlu, protoze méli
velmi pestry program a nebyl ¢as ani prostor, kde by si mohla pfipravit své jidlo.
Vitu chvili fenylketonurii  proklinala. Je tezké dospivajici divce vysvetlit,

Ze Sl nemiize splnit sen, protoze zdravi je prece prednéjsi. Vtom je fenylketonurie
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narocna. Pro dospivajiciho c¢lovéka je slozité se vyrovnat s prikorimi, ktera s sebou
fenylketonurie nese. I napri¢ tomu se snazime, aby mohla cestovat. Do Anglie
se prece nakonec podivala. Nebylo to se Skolou, ale s otcem. Bylo by vsak skveélé
nekam jet a nemuset se starat o jidlo. Ackoliv fenylketonurie omezujici je, porad
Si Fikame, zZe jsme Stastni, Ze je to ,,jenom * tohle. Rebeka prospiva s vyznamendnim,
nema jiné zavaznejsi zdravotni probléemy, a to je pro nas nejdilezitejsi. Tomu
pocitu, ze z mého ditete vyrista zdravy jedinec, ktery i pres fenylketonurii miize zit
plnohodnotny Zivot, mi po celou dobu davalo obrovskou silu bojovat a nikdy

to nevzdavat. “ (matka Rebeky, tstni sdéleni, 14. 2. 2020)
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8.5 Pripadova studie Petra, 12 let, Zak 6. ro¢niku zakladni Skoly
Petr se narodil v roce 2008 v BeneSové u Prahy. Ma sourozence, ktefi
fenylketonurii netrpi. Petr se narodil v terminu a porod prob¢hl bez komplikaci.
Po narozeni mu byl odbérem z paticky proveden novorozenecky screening, diky
kterému se nékolik dni zdhy poté rodice dozvédeéli, ze Petr trpi dédicnou
metabolickou poruchou — fenylketonurii. Tuto informaci se rodice dozvéd¢li den
po propusténi z nemocnice, tudiz museli okamzité jet do VSeobecné fakultni
nemocnice v Praze, aby jim lékafi podali vice informaci a vysvétlili, co pro né tato

porucha znamena a jak moc se zméni jejich Zivot.

Zpusob, jakym byl rodicim sdélen fakt, Zze jejich dité trpi fenylketonurii,
byl vstficny, coz ale neméni nic na tom, ze to pro rodic¢e byl Sok. Najednou §ly
vSechny zajeté principy o Stravovani déti stranou, v§echno muselo byt jinak, nebylo
povoleno udélat sebemensi chybu. Ze zacatku rodice uzndvaji, ze vétSinu casu
breceli a nevédéli, co je bude vSechno cekat. Ale jak Sel ¢as, na novy rezim si zacali
zvykat, situaci piijali takovou, jaka je, smifili se s tim, ze vychovat z Petra zdravého
a sobéstacného jedince bude naro¢néjsi nez v ostatnich rodinach. Sice se bali, aby
nebyl postizeny, ale nakonec se s tim vyrovnali a naucili se s tim zit. Také pocitani

a vazeni diety zvladli podle slov matky na vybornou.
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8.5.1 Skolni usp&nost Petra z jeho pohledu

Petrovi je 12 let, navstévuje Sesty roc¢nik zakladni Skoly, ktera je pro n¢j
zatim jednoducha. Nepocit'uje vétsi obtize pii uCeni, dobfe prospiva a neptijde mu,
ze by fenylketonurie jeho uspéch ve Skole a potazmo v Zivoté¢ néjak vice

ovliviovala.

Petr tvrdi, Zze béhem uceni a piipravy na vyucovani jako takové nikdy
nepocit'uje strach, neptipousti si, ze by kvili fenylketonurii nemusel byt tak dobry
jako jeho zdravi spoluzéci. Vétsinu véci si pamatuje ze Skoly a pokud se ma naucit
téma, které mu neni tolik blizké, podle jeho slov nad u€enim stravi ptiblizné okolo
20 minut az pil hodiny, pficemz se uci ze zapiskil ve svém sesité, které¢ se uci
pfevazné nazpamét, coz mu jde 1épe nez chapat souvislosti. V anglickém jazyce
tedy nema problém se naucit slovicka ¢i gramatické poucky, ale ¢ini mu problém
tyto poucky aplikovat. Informace si nepfepisuje ani nepodtrhavd. Pokud ma
znééeho veEtsi strach, matka ho ptezkousi. Nejvice mu jdou piedméty jako
informatika, vytvarna vychova, télesna vychova a je dobry také v matematice.

Pocity ménécennosti nikdy netrpél.

KdyZz mé vyssi hladiny, nepocituje vé&tsi tnavu nebo podrazdénost.
To se délo hlavné dfiv, kdy s tim hodné bojoval. Pokud se tyto stavy ovSem nékdy
objevi, ma tendenci to vzdavat, odsunovat uceni na jindy, s ¢imZ tzce souvisi

I rezim v uceni. Petr tvrdi, ze zadny nema, uéi se, kdyz se k tomu pfinuti.

Co se tyka soustfedéni a pozornosti, obCasné¢ zmeény piiznava. Neékdy
se nedokaze plné soustiedit a vnimat ve Skole nebo 1 pi1 u€eni doma. Nedava to ale
za vinu fenylketonurii a vyssim hladinam PHE, ale spi§ tomu, Ze se mu zrovna
nechce a nemd naladu. Ale pfi vysokych hladinach nepozoruje vétsi zmény
ve vztahu K uceni, doma se uc¢i obcas, jak bylo uvedeno. V prospéchu Petr patii
K tém lepSim zakim. Ucivo mu nepfijde tézké, i kdyz si po ptechodu na druhy
stupen musel zvyknout na nové predméty jako dé&jepis, zemépis, fyzika atd.
Na vysveédceni mél ale pouze Ctyti dvojky — Z jiz zminovaného déjepisu, zemepisu,

anglického a ¢eského jazyka.

Co se tykd chybovani ve Skole, Spatné znamky nebo poznamky, vétSinou
miva ambice sviij omyl napravit a ukdzat, ze to byl jen pieslap, ktery se pfece mize
stat kazdému z nas. Neuspéchy ho naopak motivuji k lepsimu vykonu ve Skole.
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V redlném zivoté to vSak ma nastavené trochu jinak. Podle svych slov mu €ini vétsi
bezvyznamné jedno selhani ve Skole. Paradoxné se ve svém osobnim zivoté

snadné&ji vzda.

Ackoliv je Petr velmi dobry zak, tvrdi, Ze u nich v rodin€ nehraje prospéch
hlavni roli. Samoziejmé, Ze rodiCe chtéji, aby se mél v zivoté dobte, aby vystudoval
a byl v zivot¢ $tastny a spokojeny. VE&di ale také, mozna mnohem lépe nez rodice
zdravych déti, ze tispéch a dobré znamky nejsou to hlavni, co se v zivoté pocita.

To nejhlavngjsi je zdravi.

Ostatni spoluzaci se mu nijak neposmivali kvuli jeho ,,odlisnosti*, nikdo
prehnané netesil jeho odlisné stravovaci navyky a spoluzaci i kamaradi ho brali
takového, jaky je. Pouze jednou Vv zZivoté se mu stalo, kdyZ se po $kole rozneslo,
ze trpi fenylketonurii, kterd zahrnuje ,,zvlaStni* stravu, Ze se mu spoluzaci
Z bratrovy tiidy (devaté) zacali na obédé smat, Ze jeho jidlo vypada, jako kdyby
ho mél zminulého tydne. Tim ale osklivé narazky skoncily. Jediné, s c¢im
se setkavd, je udiv ostatnich, ktefi po ném chtéi cCasto vysvétlovat,

co fenylketonurie obnasi a na jak dlouho takovou dietu bude drzet.

Co se tyka skolnich vylett, rodi¢e ho se tfidou pousti a matka mu ptipravuje
a predem pocita jidlo, které si bere s sebou a zdravotni sestra mu jej ohiiva. Jeho
nejoblibengj$im jidlem jsou hranolky a ptiznava, Ze mu hladiny obcas litaji. Ucitelé
o tom, Ze Petr trpi fenylketonurii, nevi, pouze tfidni ucitelka, ktera se o to také nikdy
vice nezajimala, nanejvys, kdyZ spoluzaci Petrovi néco nabizeli a on odmitl,

Ze tuhle potravinu jist nesmi.

A jestli Petrovi fenylketonurie stala nékdy v cesté za dosazenim jeho ambici
a snti? D4 se fict, Ze ano. Nejvice by si pral alespon na chvili v zivoté moci jist
maso. Pral by si jit do restaurace, objednat si maso a nemuset fesit, Ze to nemuze
a ze nasledky by mohly byt fatdlni. Pfiznava, Ze fenylketonurie do jist¢ miry
ovliviiyje jeho Zivot, 1 kdyZ to neni zrovna ve Skolnich uspéSich. Stala mu v cesté
pii cestovani, kdyZ nemohl jet se Skolou do Itdlie, a vadi mu omezeni v jidle.
Jesivsak téméf jisty, ze vjeho budouci volbé, ¢im by se chtél stat,
ho fenylketonurie neovlivni. Jeho snem je jit na programatora. Kdyby se ho nékdo
zeptal, jestli by ménil, fekl, Ze by asi ménil, kdyby to znamenalo, Ze nemusi drzet
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dietu, ale dokaze pFijmout to, co je, a brét situaci takovou, jaka je. Zivot neni jenom

vvvvv

jeho rodinu nade vSechno ostatni.

8.5.2 Skolni usp&nost Petra — vypovéd matky

Na zaklad¢ vypovedi Petrovy matky bylo potvrzeno, ze Petr opravdu patii
mezi nejlepsi zéky. Skryva to ovSem mnoha piikoii a fenylketonurie ovliviluje
jeho uceni a piipravu na vyucovani, jak si mysli Petrova matka na rozdil od n¢ho.
,, Co se tyka Petrovy pripravy na vyucovani, skoro ho nevidim, ze by se ucil. A kdyz
ma vys$si hodnoty, tak se uci vice, ale do hlavy mu to neleze. Kdyz mél byt zkousSeny
Z basné, doma se ji neucil a dostal jednicku. Kdyz mél vyssi hladiny, tak se doma
ucil basen asi pul hodiny a nenaucil se ji. Fenylketonurie ma vliv i na jeho
pozornost a podrazdenost. Kdyz néco sni a ma vyssi hladiny, chova se odlisné,
je vztekly, brani se a nechce nic délat, i kdyz v tom normalné nevidi problém. Stava
se, ze nosi i horsi znamky, je to ale chvilkové. Vyssi hladiny se ovSem promitaji
najeho znamkach. Kdyz chce, tak ma samé jednicky, kdyz ma vyssi hladiny,
tak s tim bojuje a objevuji se znamky horsi, ddle také problémy v soustiedenti,
zapamatovani si informaci. Co se tyka doby uceni, Petr se uci prevdzné jen, kdyz
ma vyssi hladiny a vi, Ze mu ucivo nejde tolik do hlavy.” (Petrova matka, ustni

sdéleni, 15. 2. 2020)

Petrova matka konstatuje, ze kdyz se mu néco ve Skole nepovede, nevzdava
se, naopak ho to motivuje klepsim vykoniim. Napiiklad dvojku z anglictiny
na vysvédceni pry dostal pouze z nepozornosti, ze si nekoupil ¢tvrtku na referat

na opraveni znamky.

,Jeho Skolni uspéchy jsou moznd dulezité, ale zdravi vidy bude stat
na prvnim miste. Vim ovSem, Ze Petr dokaze mit samé jednicky, tak chci, aby si
to udrzel, aby z néj néco bylo. Ale kdyby nemél dobré znamky, pro mé je dulezité,
Ze Jje zdravy a Stastny. Vie si v Zivote nepreji.

(Petrova matka, tstni sdéleni, 15. 2. 2020)

Petr se nikdy, krom¢ jiz zminénych bratrovych spoluzakt, nesetkal

s narazkami a posmésky svych spoluzakii. Spoluzaci ho berou jako sobé rovného,
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chodi s nimi na oslavy, kam si bere svoje jidlo a nikdo nic nefesi. Obcas je to zajima,
ale nikdo nema Spatné dotazy, spiS se zajimaji, co mize, a co ne, co mu mohou dat.
Nemistné poznamky nemaji. Petr se dokonce setkal sopacnou reakci.
Na adaptacnim kurzu mu jeho jidlo déti zavid€ly. Mél totiz mrkvové karbanatky,

které krasné vonély.

Ttidni ucitelka o fenylketonurii vi. Dokonce se ptala, o co se jedna a udajné
si vyhledala iinformace na internetu. Vice se o to ale nikdy nezajimala.
O problémech s paméti a koncentraci ji rodice nefikali hlavné proto, ze Petr

problémy ve Skole nema.

,Jeho zivot fenylketonurie ovlivnila v tom, Ze se pdrkrat musel vzdat
cestovani, jako jiz zminované cesty do Itdlie se spoluzaky. Vadi mu ale pit preparat,
ve Skole ho nepije. Podle mé dieta nikdy nestdla v cesté jeho sniim, v tomhle véku
jich moc ani nema. Jediné, co chce, je byt programdtorem, a prospéchem
na to zatim md. Omezeni vnimam v tom, Ze pordad musime resit jidlo, co a jak kde
bude jist, a preparat, ktery nechce pit. Kdyby fenylketonurii nemél, kromé moznosti
snist  cokoli, co si preje, by jeho Zivot v nicem jiny nebyl. “

(Petrova matka, tstni sdéleni, 15. 2. 2020)
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8.6 Pripadova studie Marka, 12 let, domaci vzdélavani

Marek se narodil v roce 2007 ve Fakultni nemocnici v Ostravé jako nejstarsi
syn. Ma mladSiho bratra, ktery netrpi fenylketonurii. Te¢hotenstvi probihalo
bez problémt. Porod byl planovany cisaiskym fezem, ktery také probéhl
v poradku. Marek po narozeni ale dostal velmi tézkou zloutenku a po propustént,
asi osmy den po narozeni, pfisla zprava z nemocnice, aby se rodic¢e co nejrychleji
dostavili do ambulance, kde jim sdélili, ze vysledky novorozeneckého screeningu

jasné ukazuji na dédi¢nou metabolickou poruchu — fenylketonurii.

Lékati se snazili byt optimisticti, avSak sdilet jejich optimismus bylo tézké,
jelikoz rodice byli vydéseni a neveédéli, do jaké miry se v budoucich dnech zméni
jejich Zivot. Netusili, zda ma Marek Sanci na to, aby z néj vyrostl zdravy chlapec,

ktery bude zit plnohodnotny Zivot jako jeho vrstevnici.

Po propusténi znemocnice se rodi¢e snazili s Markovou diagnézou
vyrovnat, coz bylo tézké. Uzavieli se do sebe a vétsSinu Casu studovali informace
na internetu ze zahrani¢nich zdroji. Odstiihli se od okoli a zili pouze pro sebe.

Oni tii proti celému svétu, jak fika matka.

Takovy vétsi zachvév nadéje, ze se véci prece jen mohou v dobré obratit
a Zze Marek bude moci jednou byt $tastné a zdravé dité, dala rodiné skupina lidi
s fenylketonurii, kteti se spolu schazeli a ptedavali si zkuSenosti. Pravé tam vidéli,
Ze déti postizené touto metabolickou poruchou se vlastné aZ na upraveny jidelnicek

od zdravych déti neodliSuji, ba naopak, jsou to Upln€ normalni déti.

Do metabolické ambulance v t¢ dobé dochazeli do Brna, kde ptistup 1€kait
byl ov§em zvlastni, moc informaci nedostali, tudiz si museli vSechno zji§tovat sami,
jak uvadi matka. Neméli ani dietni sestru, kterd pomaha rodi¢iim sestavit jidelnicek
a uci je propocitavat dietu. Z vypoveédi matky je patrné, ze kdyz dnes miize srovnat
pfistup brnénské nemocnice s ptistupem Nemocnice na Vinohradech, kam dochézi
od Markovych osmi let, pfistup se diametralné odliSuje. V dusledku jim ale jejich
zacatky pfijdou lepsi v tom smyslu, Ze se S tim v§im museli poprat sami. ,, Myslim
si, Ze jsme se s tim lépe sZili nez rodice, kterym se vSechno predpripravi a dostanou
Jjidelnicek i s propocty. Ti rodice pak nemaji potiebu se o to vice zajimat. V tomto

ohledu bych nemenila. “ (Markova matka, tstni sdéleni, 25. 2. 2020)
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8.6.1 Skolni usp&nost Marka z jeho pohledu

Markovi je dvanact let a je v domacim vzdélavani. U¢i ho matka. Ne vzdy
tomu ale tak bylo. Marek navstévoval zakladni Skolu do tfeti tfidy. Ve Skole
se nedokazal aklimatizovat a spoluzaci mu nikdy ,neodpustili jeho odlisné
stravovani. To bylo divodem, pro¢ se rodi¢e rozhodli pro doméci vyuku. Doma
se vzdélava jesté s o rok mladSim bratrem. Veskera vyuka tedy probihd doma,
ale kazdy pul rok jezdi do kmenové zakladni Skoly pro domaci vzdélavani

na prezkouseni. Na zakladni skole by Marek byl v Sestém rocniku.

Podle Markovy vypovédi je jeho pifiprava na domaci vyuku uvolnénd, vétsi
problémy zazivd pouze pifi uceni na ptrezkouseni v oné kmenové zakladni Skole.
V tyto momenty pocituje stres, napéti a uzkost. Pocity ménécennosti ale netrpi.
., Pred prezkousenim pocituji strach, ale myslim, ze bych se bal, i kdybych
fenylketonurii nemél. Co také pocituji, je unava a casté stiidani ndlad pri vysokych
hladindch. Pozoruji odlisné chovani od normalu a dostavuji se smutné ndalady, které
se stridaji s ndaladami veselymi. Myslim si, Ze kdybych fenylketonurii nemél, nebyl

bych takhle ndladovy. *“ (Marek, Gstni sdéleni, 25. 2. 2020)

PrezkouSeni probihd formou popovidani, pfi¢emz se zkousi predevSim
hlavni pfedméty, vychovy do prezkouseni zahrnuty nejsou. Z hlavnich predméta
pise kratky test a potom je dozkousen ustné. Co se tyka déjepisu, zemépisu
a ostatnich predmétii, jednd se spiSe o ptatelské popovidani. S matkou dodrzuji
osnovu, domaci ukoly a na zakladé toho zkousejici pokladaji otazky. Marek si
predem vybere nékolik témat, kterd mu jsou nejbliz§i a ta tam potom jeSte
odprezentuje. Dale se zkousejici komise pta na doplnujici otazky. U¢ivo mu tézké

nepiijde. Hife se uci jazyky a lépe mu jde matematika.

Co se tyka technik uéeni, u¢i se z u¢ebnice, zopakuje si, co se ucil s matkou,
seSity si nevede ani si nic nepodtrhava. U¢i se informace, které jsou v ucebnici
oznaceny tucné. Nejdfiv si latku procita sam, pak si to opakuje s matkou, ktera

mu latku dovysvétli a nasledné ho prozkousi.

Dle Markovych slov se rezim ve fenylketonurii Zadnym zplsobem
nepromita do jeho vzdélavani. ,, Dodrzuji jeden rezim, protoze vim, Zze musim, jinak
bych se citil Spatné a neumim si predstavit, Ze bych téch rezimii mél dodrzovat vice,

nejsem vylozZené zasadovy clovek, kterému musi vsechno jit podle planu. Co se uceni
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tyka, nékdy se ucim delsi dobu, nekdy kratsi, zalezi to také na mém momentalnim
rozpolozeni. Predmety, které mi jdou nejlépe, jsou déjepis, matematika, nejdou
mi spise jazyky. Myslim si, zZe fenylketonurie se ale do mého prospéchu a studia
na zakladni Skole nijak nepromita, z prezkouseni jsem mél pouze jednu dvojku,

ato z ceského jazyka.* (Marek, ustni sdéleni, 25. 2. 2020)

Marek je podle svych slov dité, které se pii neuspeSich lehce vzdava.
Je pro n¢j tézké najit motivaci. Kdyz mu néco nejde, nezélezi mu na tom, aby
to zménil, aby se posunul. KdyZz mu pii vyuce neni néco jasné nebo se mu néco
nepovede, nema tendenci dozveédét se, pro¢ chybuje a jak je to doopravdy. Zkratka
mu na tom nezaleZi. Jeho rodice jsou ale v tomto smyslu chapavi. Jak sdm Marek
konstatuje, pro jeho rodice je nejdulezitéjsi, ze je zdravy, ze je schopen prozivat
normalni zivot, jaky maji jeho vrstevnici. Ackoliv si pieji, aby Marek byl uspésny
ve skole, neni to pro né klicové. Zdravi vzdy stdlo na prvnim misté, coz je vidét
i vtom, ze matka je schopnd ueni odsunout na jindy, az bude Markovi lépe

a nedodrzuje striktné kazdodenni vyuku.

Pti otazce, jak k nému pftistupuje jeho okoli, Marek klopi o¢i. Je na ném
znat, Ze kdysi probéhlo néco, o ¢em neni pfipraven mluvit a pfes co se mozna jeste
uplné neptenesl. Co se tyka jeho kamaradii a zndmych v soucasnosti, nema zadny
problém. Lidé vjeho okoli dokazou k faktu, ze Marek trpi fenylketonurii
aji odliSnou stravu, pfistupovat s nadhledem. Nedavaji mu najevo, Ze by byl
v n¢jakém ohledu jiny. Obcas se stava, Ze se jeho ptatelé nebo piibuzni zajimaji
0to, co ji a také, co by se stalo, kdyby dietu porusoval, ale nikdo z nich se mu

neposmiva a pta se ze zvidavosti.

Kdyz Marek hledal slova na odpovéd, jaké by to bylo, kdyby nem¢l
fenylketonurii, na chvili se zamyslel, po ¢emz pronesl, Ze by to byl rozhodné
osvobozujici pocit nemuset si nic vazit, pit preparat, nemuset si nic pocitat, moci
si dat, co ho napadne a moci se sbalit a odjet kam se mu pravé s rodi¢i zachce. Pravé
nemoznost dat si k jidlu, co chce a kde chce, ho v Zivoté s fenylketonurii nejvice

ovliviiyje. Je si védom toho, ze jeho Zivot by byl v mnoha ohledech jednodussi.
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Na druhou stranu si ale dnes uz nedokdze ptedstavit, ze by fenylketonurii
nemél. Kromé vyse zminovaného jidla nevi, co by bylo jinak. ,, Mozna bych chodil
na zakladni skolu a svuj volny cas travil se spoluzaky. Tezko soudit. Toho, Ze tam
nejsem, ale nelituji. Nechtél bych se vrdtit na zdakladni skolu. Vice mi vzala, nez
dala. Nemam na ni témer Zadné hezké vzpominky.

(Marek, Gstni sdé€leni, 25. 2. 2020)

8.6.2 Skolni isp&nost Marka — vypovéd’ matky
Vypovédi Marka a jeho matky se dosti lisi. Na rozdil od Marka matka tvrdji,

ze kdyz ma Marek vysoké hladiny, projevuje se to na jeho studijnich vysledcich.
., Napiiklad kdyz ma pocitat piiklad, dlouho mu to trva. Casto se objevuji klasické
chyby z nepozornosti, spatné si to zapise, déla zbytecné chyby. V anglickém jazyce
je schopen naucit se gramaticka pravidla, ty ale potom neni schopen spravné
aplikovat, poucky se dokdze naucit nazpameét, ale neumi je pouzit. Ackoliv se jedna
o bystrého Zaka, pri vysokych hladindach bystrost lehce upada. Vysoké hladiny jsou
na ném hodné poznat, je hodné unaveny, roztékany, nesoustredi se, diva se z okna.
Je tezké ho dostat zpatky, prijde mi, jako by mel sviij viastni svet, kdyz ty hladiny
nejsou takové, jaké by byt meély. Vysoké hladiny jsou na ném hodné znat. Je hodné
unaveny a protivny. Kdyz chodil do skoly, vsimala si toho i ucitelka, ktera mé casto
informovala, Ze nevnimd, co déje kolem néj a hledi z okna. O ostatnich problémech,
které s sebou fenylketonurie nese,) ale nevedéla a ani se nikdy nezajimala.*
(Markova matka, ustni sdéleni, 25. 2. 2020)

Pti vysokych hladinéch se také stava, Ze lehce zapomind naucené. Jedna se
o véci, které by se normalné zvladl naucit v rozmezi n€kolika malo minut, najednou
je ale nemuze dostat do hlavy. ,Kolikrat, kdyz vim, Ze mad Spatné vysledky
a je myslenkové nékde jinde, uceni casto odsuneme, protoze je to zbytecné trapeni.
Zopakujeme vse znovu, az se mu hladiny zase srovnaji. Vzhledem k tomu, zZe syn
je v.domacim vzdélavani a uc¢im ho sama, je mozné si uceni rozplanovat, jak se nam
hodi, coz by s vyukou ve Skole nebylo mozné skloubit. K tomu mdame online hodiny
Z hlavnich predmeétu. Vzdycky se nam potvrdilo, Ze kdyz se U neho projevovaly tyhle
horsi stavy, mél Spatné vysledky a hodnoty fenylalaninu byly bud moc vysoke,

nebo naopak nizké, coz je taky velky problém. V lednu tohoto roku nam dokonce
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zavolali, Ze mame neméritelné hodnoty. Mel by mit hladiny pod 400 pmol/l PHE,
pricemz v prirozené stravé ma 530 mg PHE, ale spis mame mnohem méné.
Nedovedu si predstavit, Zze by dokazal fungovat s trvale vysokymi hladinami,
to je nemyslitelné, protozZe velmi ovliviiuji jak psychiku jedince, tak kognitivni

Sfunkce. “ (Markova matka, stni sdéleni, 25. 2. 2020)

Matka také potvrzuje, ze se Markovi CcCasto stiidaji nalady, coz
podle ni nesouvisi pouze s vysokou hladinou, ale celkové s fenylketonurii. Jak
sama tvrdi, zazivaji lepsi 1 hor$i obdobi. Pfed dvéma lety se u Marka dokonce
objevovaly i myslenky na sebevrazdu, které se stfidaly s veselymi naladami
a objevovaly se v cyklech. Podle matky to mize byt i tim, Ze kazdy ¢lovek
si v zivoté hledd néco, co vini za svoje nezdary. Clovéka, ktery trpi n&jakou

poruchou, nejspise v prvni fad€ napadne shazovat vinu pravé na ni.

Co se tykd Markovy prace s chybou a celkové postupli pii osobnich
nezdarech, bohuzel se snadno vzdava. Nechce si opravit, co se mu nepovede. Tuto
tendenci ma jak v osobnim zivoté, tak pii uceni. ,, Kdyz se ucime napriklad
matematiku a udeéld chybu, nevadi mu to, nema potrebu prijit na to, pro¢ chybu
udelal, a snazit se ji napravit. Kdyz néco nevi, a to myslim obecne, tak ktomu
tak pristupuje, nemd tu tendenci, Ze by se to chtél dozvedet.

(Markova matka, ustni sdé€leni, 25. 2. 2020)

Ptistup rodict k jeho prospéchu fenylketonurie rozhodné ovlivnila. Diky
nemoci poznali hodnotu zdravi, a 1 pfes vSechny uspéchy ¢i neuspéchy svéta

vvvvvv

pro né bude jeho zdravi vzdy nejdulezitéjsi.

Markovi se nedostavalo vzdy pouze domaciho vzd&lavani. Usp&iné
dochodil matefskou Skolu, kde probihalo vSe bez vétSich probléml. Matka mu
davala jidlo, které mu pani kucharky ohtivaly, a po ur¢itou dobu v jeho dieté nikdo
nespatfoval sebemensi problém. Déti mu naopak jidlo Casto zavidé€ly, protoze
matka nenasledovala jidelnicek, ale vatrila Markovi podle sebe a jeho jidlo détem
kolikrat ptislo lepsi nez to jejich. Podle rodi¢i je to hodné zasluha ucitelek a jejich
ptistupu, se kterym byli vétSinou spokojeni. Co rodice ale vyhodnotili jako velmi
Spatny pfistup bylo, kdyz déti jely se Skolkou na skolu v pfirod¢ a Marek byl jednou

ucitelkou odmitnut, protoze starat se o jeho dietu byla pro ni ,,starost navic.*
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Do klasické Skoly chodil tfi roky. Od zacatku jeho Skolni dochézky se ale
bohuzel objevovaly problémy, nedokézal se aklimatizovat. Spoluzakiim bylo
Ltrnem v oku,* ze Marek mé dietu a nosi si jiné svaciny. To se jim nelibilo a svaciny
mu soustavné kradli a schovavali, coz znamenalo, ze Marek byl celé dny o hladu.
Dulezité je zminit, ze hladovéni s dietou pfi fenylketonurii neni mozné. Pokud ma
¢lovek hlad, t€lo si samo vyrabi fenylalanin a hladiny stoupaji, coz je v takhle

nizkém véku obzvlasté nezadouci.

Fakt, ze se jedna o spiSe do sebe uzaviené dit¢, které¢ Casto neprojevuje
své emoce, nevyhleddva mnoho kamaradii a k tomu mé odlisnou stravu, byl pro déti

od prvni tfidy divod k posméSktim, které nakonec vyvrcholily az v Sikanu.

, Rozhodli jsme se Marka vzit ze Skoly a vzdélavat ho doma, protoze
Ve tieti trideé uz chovani spoluzakii bylo neunosné. Marek chodil domu pokousany,
postipany, s modiinami a cely hladovy. Jednalo se o problémovéjsi tridu,
vzpomindm si, jak mi Marek vypravel, Ze neni nic divného, kdyz ve tride létaji Zidle
vzduchem a Zaci nikoho nerespektuji. Je az s udivem, kam jsou schopny zajit déti
V prvni tride. Probléem byl také v tom, Ze tridni ucitelka o tom vsem veédéla,
0 fenylketonurii i priciné Sikany, nikdy to ale nijak vice neresila. Nebylo tedy zbyti. *
(Markova matka, ustni sdéleni, 25. 2. 2020)

V kamaradskych vztazich ohledné fenylketonurie problémy nema. Dulezité
je ale zminit, Ze Marek neni moc druzny, spiSe ma virtualni kamarady ptes pocitac,

se kterymi hraje hry a v redlném Zivoté je spiSe samotaf.

., Fenylketonurie ovlivnila spise nas Zivot jako celé rodiny. Bez predem
pripraveného jidla a nizkobilkovinnych vyrobkii neni mozné nikam vyjet, cestovani
neprichazi prilis v uvahu. Jednou jsme vsak vyjeli, Marek tam mohl jist pouze
hranolky a zeleninu a bylo videt, Ze t0 na néj piisobi, ackoliv se tvaril rezignované.
Mohu Fict, Ze on SiZ toho az tolik tézkou hlavu nedéld, protoze porad veri, zZe
postupem casu vedci vyvinou néjaky prasek, ktery by mu umoznil najist se tim, co
by chtél a prasek by za néj fenylalanin zpracoval. Takovyto prasek je uz ve fazi
testovani, takze kdo vi. To mu ale dava velkou nadéji a silu, jak s tim bojovat. Jeho
ambice a sny fenylketonurie nijak neovlivnila, protoze v tomhle véku jich zatim moc
nema. Kdyby fenylketonurii nemél, asi by nemél problémy ve skole a mohl
by do ni chodiz. 4 jsem si jistd, ze i jeho psychika by byla o mnoho lepsi. Myslim si,
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ze prave fenylketonurie hodné formovala jeho povahu. Uveédomuje si vice rizika

svého chovani i chovani ostatnich. © (Markova matka, ustni sdéleni, 25. 2. 2020)
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8.7 Pripadova studie Anety, 15 let, devaty ro¢nik zakladni Skoly
Aneta se narodila v roce 2005 ve Fakultni nemocnici v Kolin¢. Ma dva strasi

bratry. Anijeden znich netrpi fenylketonurii. U starSiho znich byla

diagnostikovana poporodni paréza a slaba détskd mozkova obrna, coz vedlo

Kk ochrnuti ruky. V patnacti letech mu Iékafi diagnostikovali $patnou srazlivost krve.

Anetin porod probéhl standardné, zadné komplikace nenastaly. Po narozeni
ji byl proveden novorozenecky screening a poté byla po ¢tyfech dnech od narozeni
s matkou propusSténa domu. JelikoZ byla Aneta zaregistrovani u détské lékarky
v Praze, pfijela si ji prohlédnout k nim domd, ale mezitim rodi¢im volali

Z nemocnice, aby se okamzité dostavili.

Informace o tom, Ze ma Aneta vysoky pomér bilkovin v téle, byly nejprve
vysvétleny détské Iékaice. Zdravé déti maji pomér fenylalaninu v krvi do 200 umol,
Aneta mé¢la 2800 umol/Il. Pii takto vysokych hladinach si Iékati mysleli, Ze se nékde
stala chyba, tudiz, Ze jsou vysledky vadné. Po opakovanych testech se ale potvrdily.
Détska 1ekatka tedy vysvétlila roding, v jaké jsou situaci a co toto zjiSténi znamena
do budoucna. Druhy den byla matka s Anetou hospitalizovana V Praze
ve Vseobecné fakultni nemocnici na Karlové, kde si je prebrali 1ékati z ambulance

dédi¢nych metabolickych poruch.

Lékafi matce oznamili, Ze je ¢eka hospitalizace. Neméli nic s Sebou a doma
na matku cekali dva synové, o které se tak rychle nemél kdo postarat. Matka byla
na vychovu tii déti témét sama, protoze jeji tehdejsi manzel jezdil s mezinarodni
kamionovou dopravou a vétSinu ¢asu nebyl doma. Zachvatila ji tedy nepopsatelna
panika a beznadgj ze strachu, jak se véci budou vyvijet dil a co vSechno tato

neznama diagndza bude pro Anetu a rodinu jako do budoucna znamenat.

Po dvoutydenni hospitalizaci Anetu s matkou propustili domu, pficemz
Aneta byla vyzivovdna castecné Nutrilonem a casteéné nizkobilkovinnym
novorozeneckym mlékem Milupou. S tim se pojilo neustalé¢ odvazovani a pocitani,
kolik Milupy a kolik Nutrilonu Aneta vypila, kolik ji chybélo, kolik vazila
pted a kolik po vypiti mléka. Dale ji zjistili, Ze nema vyvinuta kycelni jadérka, tudiz

musela dostat specidlni feminky, aby nemusela jit na operaci.
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Vyrovnani se s nezndmou diagnézou bylo tézké pro celou rodinu. Matka
se s ni dodnes potadné nevyrovnala, jak uvadi. Citila se Spatn¢, kdyz ji kamaradky
volaly a sdélovaly ji, Ze jejich dité uz ji ptikrmy. Ptaly se, jak to ma Aneta, a matka
rad¢ji zalhala, ze Aneta uz také ptikrmy ji, protoze ji bylo trapné, kdyz méla sdélit,
ze je vlastn€ nikdy jist nebude. Potvrzuje, ze si lhala sama sob¢ a ze pro ni bylo
tézké pfijmout Anetinu diagnézu, protoze nechtéla nikomu vysvétlovat, co maji

za problém a pro¢ Aneta nesmi to, co jedi zdravé déti.

Béhem détstvi a dospivani byla Aneta nékolikrat rocné mnohokrat
hospitalizovana kvali Spatnému dodrzovani diety, hladiny fenylalaninu
se dostavaly vysoko nad doporu¢enou normu. Bézné se stavalo, ze z trouby zmizelo
jidlo, které nebylo urcené pro Anetu, a hladiny se skokové zvedaly. ,, Byly doby, kdy
zZ pul roku byla doma treba jen dva tydny a zbytek travila v nemocnici, kde na jeji
stravovaci rezim dohlizeli lékari. Ve trindcti letech zacalo sebepoSkozovani
Z duvodu, zZe se Aneta nedokdzala vyrovnat a szit s faktem, Ze trpi fenylketonurii.
Dochazime tedy na ambulantni lécbu k psychiatrovi a Aneté byly predepsdny
antidepresiva, po kterych se situace zlepsila.*

(Anetina matka, ustni sdéleni, 3. 3. 2020)

8.7.1 SKolni ispé§nost Anety z jejiho pohledu
Aneta je zakyni devatého ro¢niku zékladni Skoly. Tato zékladni Skola je
Vv poradi druha, kterou Aneta navstévuje, na prvni stupen dochazela do jiné zédkladni

Skoly. Kvili pfestéhovani ji vSak musela zménit.

Pti zahdjeni rozhovoru a otazce, jestli proziva n&jaké pocity uzkosti, strachu
¢i stresu pii piiprave na vyucovani, nebo dokonce pocitu, Ze nebude dobra tak, jako
jeji spoluzaci, odpovidd Aneta vesmes zaporng. ,, Samozirejmé se objevuji situace,
kdy se rozklepu, kdy mé prrepadne strach, ale nestiva se to moc casto a asi to ani
nedavam za vinu fenylketonurii. V tomto ohledu se na mé fenylketonurie nijak

zvlast nepodepsala. Pocity ménécennosti take netrpim.

(Aneta, ustni sdéleni, 3. 3. 2020)
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Pfi uceni se neuci z ucebnic, nejvice ji pomaha si vypisky znovu piepsat
a podtrhnout si je. Kdyz se uéi na test o rozsahu dvou stran v sesité, trva ji to asi
hodinu. Informace se u¢i zdsadn€ nazpamét'. Jeji nejoblibenégjsi predmét je zemepis,
ktery se ucit nemusi. Staciji si u¢ivo pieéist pied hodinou. Nejvice ,,bojuje*
s Jazyky — Cesky jazyk, anglicky jazyk, némecky jazyk a s matematikou. V jazycich
ma nejveétsi problém s gramatikou, zvladne se naucit pravidla, ale nedokéaze
naucena pravidla aplikovat. Jediné, co ji v jazycich necini potize, jsou slovicka,
ktera se muze naucCit nazpamét, Casto ale plete anglicka a némecka slovicka
dohromady. U¢ivo zékladni Skoly jako takové ji ptijde hodné naro¢né, coz nedava

za vinu fenylketonurii. V mnoha ohledech ji pfijde zbyte¢né.

Ptiznava, ze kdyZ ma vysoké hladiny, je hodn€ unavena, ve Skole ji to nejde,
uceni piili§ nezvlada a Casto ho odklada, protoze vi, Ze to v tuto chvili je stejné
zbyte¢né. Navic je hodné vztekld. VS§ima si, Ze jeji pozornost a soustfedénost
pti vysokych hladinach zna¢né klesa. Je pro ni problém si informace zapamatovat
a véci, které by se normalné naucila v fadu minut, najednou nemiize dostat do hlavy.
Snaha kon¢i bezvysledné. Ve Skole se zacnou objevovat hor§i znamky neZ obvykle
a to trva, dokud se hladiny zase neustali. Rezim pfi uceni nemd, mozna i proto,
ze je t€zké ho skloubit s Casto vysokymi hladinami. Na vysvéd¢eni v prvnim
pololeti méla Sest ¢tyfek. Nékolikrat byla i neklasifikovana, protoZe byva n€kolikrat
ro¢né hospitalizovana kvili Spatnym hladinam. Do nemocnice dochazel ucitel,
ktery byl v kontaktu se zakladni Skolou, a Aneta se tak dale vzdélavala v nemocnici.

Vysledky ji nakonec na zékladni Skole, kam dochézi, neuznali.

,Musim se priznat, Ze kdyz se mi ve Skole néco nepovede, nejcastéji
to vzddm. Nechci se uz snazit dal. Asi mi to neprijde diilezite. Nemam motivaci
chyby napravovat. Jsem v tom asi hodné laxni. Jiné to je ale v osobnim Zivoté. Tam
mé mrzi, kdyz se mi néco nepovede, ta motivace chybu napravit a poucit se

Z ni je mnohem vétsi. *“ (Aneta, tstni sdéleni, 3. 3. 2020)

Anetina matka je chdpavd a Aneta si je védoma, Ze matka nelpi
na zndmkéch, spise si pieje, aby Aneta méla hladiny v norm¢ a byla psychicky
i fyzicky zdrava. Aneta tvrdi, Ze matce nevadilo, kdyz dostala pétky, ani kdyz
ted’ dostava Ctytky, protoze jsou to poiad ,,jen“znamky. Prospéch neni
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to nejdulezité;si.
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Za svou uz téméf devitiletou Skolni dochdzku se setkala se Spatnym
zazitkem ze strany spoluzakd, ktery smétoval k jeji diet¢ ve druhé tiide. Déti se ji
smaly, Ze pije preparaty, které ,,smrdi a Ze jeji jidlo vypada ,,nechutné, nacez se
Aneta branila tim, Ze to nemohou pochopit, kdyz to nezkusily a Ze ji jejich jidlo
také nepfijde zrovna vabné, ale Ze je za to nesoudi. Spoluzacka ji dokonce tak
dlouho nutila snist ¢okoladu, ze Aneta podlehla, ¢okoladu snédla a béhem chvile
natekla na rukou i v obliceji. Podle jejich slov $lo o reakci, ktera nastala z davodu
fenylketonurie. Ucitelé to nefeSili. O Anetinu dietu se nikdy nezajimali. V této
situaci, kdy Aneta byla cela natekld, ani nedali matce védét, aby si pro ni pfijela,
pouze ji presunuli do druziny, kde si méla lehnout a cekat, az otok zmizi.
Nastésti ale vSechno dobte dopadlo. Brzy po tomto incidentu piestoupila na jinou
Skolu a uz se nikdy nesetkala s nechténymi reakcemi, ¢i dokonce posmésky ze stran
spoluzakt, kteti se ji naucili brat takovou, jaka je. Naopak, kdyz nékdo slavi
narozeniny, dopiedu se pta, jaké sladkosti Aneta mize, aby si mohla dat s nimi

a nemusela na se na n¢ jen divat.

Tfidni ucitel na soucasné Skole o problémech s fenylketonurii vi.
Vi i o0 kratkodobé paméti, kterou trpi, davaji na ni ve Skole pozor, aby pila preparat,
diive na ni hodné dohliZel i v jidle, aby neujidala potraviny, které nesmi, ale ulevy

V uCeni nema.

Na otazku, v jakém smyslu ovlivnila fenylketonurie jeji zivot, odpovida
jasné. ,, Nedokadzu se vyrovnat s tim, ze musim jist pouze nizkobilkovinné potraviny
a nemtuizu jist to, co bych opravdu chtéla. Z toho ditvodu s fenylketonurii tolik bojuji.
Omezuje mé vazit si jidlo a pocitat ho. Nemiizu odjet, kam bych chtéla. Divam se
na ostatni v restauraci, jak jedi to, co bych si také chtéla dat, ale nemiizu. Nemiizu
vilastné témér nic. Pouze hranolky. Také mi vadi pripravovat si aminokyselinovy
preparat, ktery nelibné pachne a je chutove velmi osklivy. Kromé toho jidla jsem
se ale kwviili fenylketonurii nemusela niceho jiného vzdat. Jaka bych byla
bez fenylketonurie? Asi bych se zacala lépe ucit. Myslim si, Ze kdybych
fenylketonurii nemeéla, méla bych ve skole mnohem lepsi prospéch a netravila bych

spoustu casu po nemocnicich. “ (Aneta, Gstni sdéleni, 3. 3. 2020)
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8.7.2 Skolni usp&nost Anety — vypovéd’ matky

Fenylketonurie se do $kolni usp&$nosti Anety hodné promita. Casto
je vztekla, kdyz ma vysoké hladiny, a jde si lehnout, je schopna prospat hodiny,
je hodné unavena. Nechava ji z toho vyspat, protoze jakékoli u¢eni nema cenu.
Podle svych slov trva asi tak dva dny, nez hladina klesne tak, aby bylo mozné najet

zpé€t na normalni rezim.

Kdyz se uci s vyssimi hladinami, je vidéet, ze ji uceni jde hiife, mnohem déle
ji to trva, neni schopna si vétSi celky zapamatovat, je vztekld a podrazdéna.
Ptichézeji chvile, kdy zaciné byt ,,nastvana na cely svét”, prichazeji slova, ze se ucit
nebude, protoze to k Zivotu stejné nepotiebuje. Skutecnost, Ze dostane Spatnou
znamku, ji ¢ini klidnou, k uceni a k moznému netspéchu ma laxni ptistup. Nejvetsi

problém ji ¢ini naucit se jazyky a matematiku.

., Zajimavé u Anety je, ze kdyz se ji néco nepovede ve skole, nemd potrebu si
to opravit, nema tendenci se zlepSovat, nezalezi ji na jejim uspéchu. Jinak se ale
veci maji, kdyz pochybi v osobnim ZzZivoté. Nereaguje na chybu odevzdané,

¢

ba naopak, snazi se véci napravit a jde siza tim, co chce a o co se snazi.*

(Anetina matka, Gstni sdéleni, 3. 3. 2020)

Na otazku, jak na Anetinu Skolni GspéSnost matka reaguje, se nerozmyslela
ani vtetinu: ,, Nejprednéjsi v zZivoté je pro mé Anetino zdravi, zdravi vS§ech mych déti.
Vite, kazdy c¢lovék nemiize byt inteligentni. Ne kazdy ma ,,shury dano. “ Vzhledem
k tomu, ze Anetiny hladiny fenylalaninu jsou velmi casto spatné, ve skole ji to nejde.
Mozek uz je zasazen fenylalaninem, ktery na néj u clovéka s fenylketonurii puisobi
toxicky. Pokud Aneta projde skolu se ctyrkami a dostane se na ucebni obor, ktery
dodéla a bude mit vyucni list, ja budu spokojend. Hlavné, Ze hladiny fenylalaninu
bude mit v mezich normy a nebude na plendach. Skola je pro mé to posledni.

Na té Zivot  nestoji. Zdravi je to, o co vZivoté opravdu jde.’

(Anetina matka, ustni sdéleni, 3. 3. 2020)

Vzhledem k tomu, Ze Aneta ma ve §kole zna¢né problémy s u¢enim, ucitelé
jsou sezndmeni s Anetinou diagndézou a védi, jaké komplikace mohou nastat
anastavaji v pfipadé, Ze Aneta dietu poruSuje. Aneta je dokonce uciteli

kontrolovana, zda pije preparat, a u¢itelé jsou v kontaktu s matkou. Ulevy ve §kole
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ani zvlastni pfistup uciteld nema. Dfive, kdyz tomu tak nebylo, Aneta si Casto

kupovala rohliky, které si davala ke svacin€ misto své svaciny.

Co se tyka spoluzakt, az na jedinou vyjimku na byvalé zékladni Skole, kde
se ji spoluzaci kvuli jidlu a preparatu posmivali, a spoluzacka ji dokonce
ve druhé tiid¢ nutila k tomu, aby snédla ¢okoladu, se jeji matka s jinym ptipadem
posmésku ¢i Sikany nesetkala. Mozna je to dané i tim, Ze Aneta se vice bavi s Kluky,

ktefi takové ,,malichernosti* az tolik nefesi.

,, Fenylketonurie rozhodné ovlivnila Anetin Zivot, coz je dano uz tim, Ze jsme
se s tim dodnes vlastné obé nedokdazaly opravdu vyrovnat a szit se s tim. Kdyby
fenylketonurii neméla, rozhodné by nestravila znacnou cast svého Zivota
po nemocnicich a moznda by ani nemusela brat antidepresiva z diivodu
sebeposkozovani, které zacalo proto, ze ve véku trindcti let rezignovala a nebyla
vyrovnand s faktem, ze ma fenylketonurii a Ze nikdy nebude moct jist nic,

co by si opravdu prila.

Nas zivot by byl ddle jednodussi v tom, Ze bychom se obé nemusely pordad
ohlizet na stravu, co kde bude jist, a mohly bychom vyrazit, kam bychom chtély.
Nebyl by problém naplanovat dovolené a nebylo by potreba mit s sebou zavazadlo
navic s Anetinymi potravinami. KdyZ to vezmu kolem a kolem, tohle jsou ale
malickosti, se kterymi se da zit. Pro mé by bylo klicové, Ze by jeji psychicky Zivot

vvvvvv

moc prala. ““ (Anetina matka, Gstni sdéleni, 3. 3. 2020)

Podle Anetiny matky se vSak situace pomalu zlepSuje. Jiz rok si fyzicky
neublizuje a snazi se dietu vice dodrzovat. Motivuje ji to, Ze od zafi nastupuje
nastfredni Skolu — odborné wucilisté, obor ,Socidlni pecovatelka®, ktery
je uzptisobeny pro déti se zdravotnimi potizemi. Do této skoly dochazi déti
mentalné retardované, déti s fenylketonurii, nevidomeé déti atd. Vychovatelky navic
matce zarucily, ze budou na Anetu davat pozor, budou kontrolovat, co ji a kolik pije
preparatu. Anetu to motivuje uz z toho duvodu, Ze ji to dodava pocit, ze uz bude
,dospéla® a bude se na ni tak pohlizet. To ji vede k tomu, aby se vice vénovala
vazeni a poCitani stravy. Asi nejvetsi posun, ktery v dieté nastal, bylo, kdyZ si nasla
o tfi roky star§iho pfitele, diky kterému se snazi dietu dodrzovat uz z toho divodu,

aby nebyla €asto hospitalizovana a mohli spolu travit vice ¢asu.
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Pritel ji podle matcina nézoru dodava silu a vi diky nému, Ze neni na
vSechno sama, coz je v tomhle v€ku pro dospivajici lidi velmi dalezité. Ten pocit,
ze nékoho na svét€¢ maji, ze k nékomu patii, Ze nejsou sami, pro N¢ znamena

opravdu mnoho.
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8.8 Pripadova studie Martiny, 12 let, 7. ro¢nik zakladni Skoly
Martina se narodila v roce 2007. Ma starsi sestru a starSiho bratra, ktefi
netrpi fenylketonurii. Narodila se doma, jelikoz pribéh porodu byl natolik rychly,
ze matka ani nestihla dojet do porodnice. B&hem porodu nenastaly zadné
komplikace. Po narozeni byly pievezeny do Vseobecné fakultni nemocnice
na Karlové, kde ji byl proveden novorozenecky screening. Nékolik malo dni
po propusténi obdrzela matka telefonat z nemocnice, Ze pii novorozeneckém
screeningu bylo zjisténo vysoké mnozstvi fenylalaninu v krvi, tudiz matka s dcerou

op¢t musely nastoupit do nemocnice. V nemocnici pobyly asi tyden.

Co se tyka zptsobu sdéleni a vysvétleni diagnoézy po piijezdu na kliniku,
nebyl pfilis profesionalni. Matce informace o této dédi¢né metabolické poruse
sdéloval mlady doktor, ktery sdm moc neveédél, tapal, o€ se vlastné jedna, pficemz
vznikla zvlastni situace, kdy ho o diagnéze poucila spiSe matka, ktera shodou
okolnosti pracuje v nemocnici na oddéleni nefrologie a o fenylketonurii uz diive
zaslechla a po telefonatu z nemocnice si informace sama vyhledavala. Pro rodinu
bylo téZké se s onemocnénim szit, protoZe se jim nedostavaly informace v ¢ase, kdy
je potiebovali. Situace se zménila aZ v dobé, kdy piesli do péce jiného Iékate, jehoz
pfistup byl vstiicny, dokézal roding poradit a pomoct ve vécech, v kterych si nebyli
jisti. Martina trpi leh¢i formou fenylketonurie. Jeji pfijem fenylalaninu v pfirozené
stravé je tedy vEtsi nez u pacientl s klasickou fenylketonurii. Jako novorozené byla
tedy zcasti kojena matefskym mlékem a z€asti dokrmovana nizkobilkovinnym

mlékem Milupa.

Jak ¢as ubihal, rodina si postupné zvykala na dcefinu dietu, upraveni
jidelnicku i propocitavani a odvazovani stravy. Pro rodi¢e vSak bylo tézké, ze
jediny, kdo se se situaci nebyl schopen vyrovnat, byla otcova matka, tedy Martiny
babitka. Brala fenylketonurii jako pochybeni matky. Casto se zjeji strany
objevovaly schvalnosti, které délala Martin€, naptiklad kdyz ji pfikladala pod nos
salam a tikala ji: ,, Podivej, jak voni, ten ty si ale nikdy nedas. Tyto chvile byly

pro rodinu velmi tézké.
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8.8.1 Skolni uspé&nost Martiny z jejiho pohledu

Martina navstévuje sedmy rocnik zakladni Skoly. Podle svych slov patii
mezi prumérné zaky. Na otazku, zda béhem uceni a pfipravy na vyucovani pocituje
strach, uzkost ¢i obavy, ze nebude tak dobra jako jeji spoluzaci, odpovida kladné.
Martina se boji, ze dostane Spatnou znadmku, coz se pii vysokych hladinach
fenylalaninu stava, i kdyZ se u€eni intenzivné vénuje a uci se at’” uz s matkou,
¢1 sama dvé 1 vice hodin. Martina uznava, Ze ji piiprava na vyucovani trvd mnohem
déle nez jejim spoluzakiim, kteti netrpi fenylketonurii. Pfiznava tedy, ze pocity

ménécennosti se objevuji.

Zpisob, kterym se Martina uci, je nasledujici. Vypisky ze seSitu si ¢te nahlas
a snazi se informace zapamatovat. Informace si podtrhava a uci se je ¢astecné
nazpamét. Kdyz ma vysoké hladiny a je podrazdéna, unavena a pocituje nechut’
K uceni, tak to vzda auceni odlozi. Nezazila si zadnou techniku, ktera by ji
pomahala s témito stavy bojovat. Jeji rezim pii fenylketonurii se nijak nepromita

do jejiho $kolniho Zivota. Zadné zaZité postupy, rezimy nema.

Martina tvrdi, Ze jeji pozornost je horsi nejen diky vysokym hladindm, ale
pocit'uje problémy i za normalu. Pozornost ji ¢asto utikd, té¢zko se soustiedi, coz
dava za vinu 1 tomu, Ze Se nemiliZe naucit vétsi celky a uceni ji pak trva 1 nékolik
hodin s vysledkem, ktery ne vzdy byva zadouci. Stava se, Ze i kdyz v€novala uceni
celé odpoledne, rano si znauCenych informaci téméf nic nepamatuje.
Zapamatovani, Uchovani a nasledné vybaveni si vétSich celkl je velmi obtiZné. Tyto

komplikace uz vnima jak pti normalnich, tak pfi vysokych hladinach.

Jeji nejoblibengjsi pfedmét je vytvarnd vychova, se kterou mivala kdysi
problém, ale dnes je jeji malovani vice nez obstojné, jak tika. Z hlavnéjSich
predmétt ji nejvice bavi vychova ke zdravi. Nejhorsi predméty jsou matematika
a zemepis, pricemz s matematikou ma problém. Fenylketonurie se do jejiho
Skolniho Zivota a pfipravy na vyucovani promita a tvrdi, Ze kdyby fenylketonurii
neméla, uceni by bylo snadnéjsi a jeji skolni zivot jednodussi. Uceni by ji nejspis
trvalo kratsi dobu a informace by snadnéji ,,dostavala do hlavy*. Nyni se na test se
zemépisu o rozsahu cca 5 malych stran v sesité uc¢i nejméné 2 hodiny. Co se tyka
jazykd, je pro ni jednodussi se naucit slovicka nazpamét’ nez aplikovat gramaticka

pravidla.
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Nedavno bylo obdobi, kdy se vnemocnici snazili zvysit jeji piijem
fenylalaninu v pfirozené stravé, pricemz hladiny byly Casto vysoké a jeji prospéch
V matematice se zhorSil az o dva stupné. Na vysvédceni v pololeti méla jednu
Ctyiku, a to z matematiky. Ten propad byl vyrazny, protoze jesté do paté tiidy méla
sam¢é jednicky, v pololeti Sesté tfidy méla maximalné tfi dvojky, pak ji vylétly
hladiny a prospéch Sel rapidné dolii. Jednicky vyménily trojky a nésledné ona
zminovana Ctyika z matematiky. Uc€ivo ji pfijde téz8i, zalezi ale jak v kterych

predmétech.

Pti neuspéchu ve skole, naptiklad kdyz dostane Spatnou znamku, sama
pfiznava, Ze nepocit'uje potieby si znamky vylepsit, a chyby tak napravit. Naopak
si tika, Ze to tak prosté€ je a nemé cenu se snazit dal. Tento piistup je vSak odlisny
V osobnim zivoté, kde ji na vécech mnohem vice zalezi, pokazdé vyviji snahu
ke zlepseni netspéchu a napraveni chyby, protoze v tom vidi vétsi smysl. Skola

pro ni neni tolik dalezita.

Podle Martiny od ni rodi¢e pozaduji dobry prospéch a snazi se, aby ve Skole
prospivala, Casto se s ni u¢i, pomahaji ji a k opraveni chyb, které¢ ona sama vzdala,
ji Casto vedou. Souhlasi ale, ze at’ uz ten prospéch bude jakykoliv, pro rodice je

klicové zdravi a jeji psychicka pohoda.

Martina se nikdy nesetkala s posmésky a narazkami spoluzaki ¢i piatel.
Vzhledem k tomu, ze matka edukovala tfidu s pani u¢itelkou uz na prvnim stupni,
v tomto ohledu nikdy nenastal problém a Martina se nikdy necitila v kolektivu
odstréené €1 nechténé. Jediné, s ¢im se setkala, byl udiv okoli, ze neji stejné
potraviny jako oni. Nikdy to vSak nebylo spojeno s posmésky ¢i vycitkami. Ucitelé

na druhém stupni se o fenylketonurii nikdy nezajimali. Zadné tilevy nema.

., Existuje nekolik véci, kterych jsem se kvili fenylketonurii musela vzdat,
tedy staly v cesté mym snum. Nemohla jsem nikdy a stale nemiizu jezdit na vylety,
at uz dvoudenni vylety se tridou, nebo dovolené s rodici. Vzdycky bylo tézke vybrat
misto, kde by bylo mozné pripravovat moji stravu, a navic bylo nutné s sebou vozit
zavazadlo navic, které obsahovalo moje nizkobilkovinné potraviny. Kazdy tyden
jsem musela nosit jidelnicky do Skoly a na obédy uz chodim domii. To mi brani
V navstévovani krouzku, které jsou po skole a deéti je navstévuji hned po obéde

ve Skolni jidelne. Ja musim jet domii a krouzky nestiham a kdyz uz do nejakého
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chodim,  je  problem  snimi  jezdit  na rizna  soustredent.’

(Martina, tstni sdéleni, 10. 3. 2020)

Na otazku, jaky by byl jeji zivot bez fenylketonurie, odpovida okamzité.
,,Ja bez fenylketonurie? To by byla pohadka. Mohla bych jist, cokoliv bych chtéla.
Mohla bych jet, kamkoliv bych chtéla, a jsem si jistd, ze miij prospéch ve skole by
byl lepsi. Mozna bych pak tu Skolu méla i radsi. Uceni by mi Slo jednodusSeji
a nemusela bych se tolik hodin dennée ucit. A kdyz uz bych se ucila, mozna by to bylo
alespon k nécemu. Byla by to neskutecna volnost nemuset pocitat a vazit stravu
a nerozmyslet si kazdy vecer pred spanim, co budu zitra jist a zda se vejdu do denni
tolerance. Zmizely by veskeré moje strachy a Zivot by byl ve vSech ohledech
jednodussi. Budu doufat, Ze jednou opravdu prijde néjaky prasek, ktery kdyz
spolknu, tak budu moct snist vSechno, co chci bez jakéhokoliv omezeni, ale kdo vi.

Mozna jednou. *“ (Martina, Gstni sdéleni, 10. 3. 2020)

8.8.2 Skolni isp&nost Martiny — vypovéd® matky

Podle matky se vysoké hladiny velmi odrazeji na Martining€ uéeni a pfipravé
na vyucovani. Je vyrazn€ zhorSena pozornost, schopnost zapamatovani si informaci
a nasledného vybaveni. U¢i se nazpamét'. ,, Krdtce po nauceni si jesté néjaké
informace pamatuje, rano uz to ale vypada, jako by se nic neucila. VSechno se ji
Z hlavy pres noc vykouri a veSkera snaha byla marna. O to vic nads to mrzi, kdyz
Jjsme tomu daly nékolik hodin a vysledek byl stejné Spatny. “ (Matka Martiny, Gstni
sdéleni, 10. 3. 2020) Je také dilezité, aby se ucila mensi celky a Castéji, protoze

si neni schopna zapamatovat vice u¢iva najednou.

Co se s vysokymi hladinami také poji, je velkd podrazdénost, naladovost
a tendence véci vzdavat. V tu chvili ji nic nezajima a vSechno je ji jedno, protoZe

uceni je podle ni stejné zbytecné.

Je potieba fict, Ze pokud jsou hladiny v normé, tyto stavy podrazdénosti
aobtizi pfi uceni se neobjevuji. Martina ma vysokou toleranci — 1050 mg
fenylalaninu v pfirozené strave, hladiny jsou Casto dobré, ale kdyz se objevi vysoka
hladina, ihned se to projevi ve Skole a Vv jejim pfistupu k ni. Najednou je Skola

a vSechno okolo ni zbyte¢né. Podle matky je to hodné proto, ze 1 kdyz se spolu
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pfi vysokych hladinach uc¢i tfeba i nékolik hodin denné, vysledek je stejné
»hulovy. To Martinu vybizi k myslenkam, ze uceni je tedy stejné zbytecné, protoze

nevede Kk lepSim znamkam.

Na zlepSeni paméti Martina pouzivd EYE Q, coz je podpiirny ptipravek,
ktery obsahuje rybi tuk a omega 3 mastné kyseliny, bez kterého si dnes uceni se
neumi predstavit. ,, Kdyz zacala chodit do prvni tridy a méla se naucit bdsen
0 jednom odstavci, maximdlné dvou, trvalo to t7i tydny. Za tuto dobu byla schopna
se naucit pomérné krdatkou basen. Pomohlo ji to i v jeji nejvéetsi zalibe, coz je
kresleni. Predtim nebyla schopna kromé car nakreslit nic, nemohla natrénovat
kresbu postavy do skoly. Po néjaké dobé uzivani prisla a prinesla mi nakreslenou
lilii. Dneska mohu rict, Ze kresli velmi obstojné. A za to jsme vdécni pravé tomuto
pripravku. Po dobu, kdy ho neuziva, prichazi propad a s dalsimi tabletami se zase
zlepsuje, coz tvrdi i ostatni matky deéti s fenylketonurii. V dobé, kdy trpéla témito
obtizemi, méla dobré hladiny, ale odrazil se v tom i fakt, Ze Martina trpi poruchou
uceni, a to dysgrafii, ma tudiz ulevy v ceském jazyce. Meéla by mit ulevy
I v matematice, ale jelikoz matka dostala ,,pomiicky, jak se naucit na testy,
v pedagogicko—psychologické poradné a na nauceni Martina méla rok, testy ji
vysly dobre, takze ulevy v matematice nema. Paradoxem ovsem je, Ze Martina nema
temer Zadnou predstavivost a md problém vytvorit jakékoliv tvary. Napriklad
krychli, neni schopna to zvladnout ani si predstavit, ani nakreslit. *

(Matka Martiny, tstni sdéleni, 10. 3. 2020)

Martina je typ clovéka, kterému kdyZ se néco nepovede, lehce to vzda.
To vSak plati hlavné u Skoly a u€eni. Vzhledem k tomu, Ze vidi, kolik ¢asu a snahy
do uceni dala a vysledek byl stejné Spatny, jako kdyby se neucila ani minutu, nema
tendence si chyby opravovat, snazit se o lepsi vysledky. Matka se vSak vzdy snazi,
aby se to Martina doucila a pfiznava, Ze ve chvili, kdy latku hodné opakuji a vénuji
ji opravdu hodné ¢asu, vidi pokroky. Vénuji uceni potiebny cas bez ohledu na to,
jak dlouho to trva, coZ ovSem Martinu nebavi a po nékolika hodinach uceni je

pochopitelné vycerpana.
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., Kdyz bych méla mluvit o svém pristupu k dcerinému uspéchu ¢i neuspéchu,
Jjsem samozrejmé rada, kdyz ji to jde, kdyz se usili vliozené do uceni vraci. A je mi
samozrejmé lito, kdyz ji to nejde. Kdyby to ovsem opravdu neslo, na hlavu se z toho
nepostavim. Preji Si hlavné to, aby byla v pordadku. Jestli bude vysokoskolsky
vzdelana, nebo jestli bude varit nékde vV kuchyni, na tom asi stejné nezalezi. Neni to
ukazatel spokojenosti ¢loveka. Pro mé je dulezité, jak se ona sama citi a jestli se tak
bude citit s vysokoskolskym diplomem nebo bez néj, to uz mé tolik netrapi.*

(Matka Martiny, ustni sdéleni, 10.3.2020)

S Martininym tvrzenim, ze ve $kole patii k primérnym zaktum, matka
souhlasi, ale zaroven si mysli, Ze méa na vic. U¢ivo ji pfijde nadrocné podle toho, jak
ji to bavi. Kdyz ma latku, kterd ji zajimd, dokaZe se ji naucit lépe a rychleji. Pokud
se jedna o néco, co ji neni vibec blizké, nastavaji komplikace a jiz zminéné

intenzivni uc¢eni na kazdy test.

Vétsina Martinina okoli s faktem, Ze trpi fenylketonurii, neméla problém.
To ale nebyl pripad jeji vlastni babicky, které trvalo roky, nez se s tim smifila
a zacala tuto skute¢nost akceptovat a prestala ji davat na odiv, Ze je ,jina.“
Martinino okoli, at’ uz spoluzaci, ¢i kamaradi, bylo matkou edukovano a nikdy ji
nikdo z nich nedaval jeji odliSnost najevo. Spis naopak, Casto ji jeji jidlo i zavidéli.
., Pro pripad, Ze by K takové situaci opravdu doslo, snazila jsem se ji to rozumné
vysvetlit, Ze ne kazdému se libi stejné veéci, takze ani vsichni lidé nemohou jist stejné
jidlo. Kdyby kazdy délal, nosil a jedl stejné véci, byla by to nuda. A to, ze nekomu
muze prijit divné, Ze Martina ji néco jiného, jesté neznamend, Ze je na tom néco
Spatného, coz  prijala, a myslim Si, Ze i pochopila.“

(Matka Martiny, tstni sdéleni, 10. 3. 2020)

KdyZz Martina chodila na prvni stupefi, matka si nemohla pfistup ucitelti
vynachvalit. Ve tfidé€ bylo 16 déti a bylo mozné ke kazdému z nich piistupovat vice
individualné. Ucitelky tedy védély, co Martina smi nebo nesmi, a dohlizely na ni,
aby si nebrala jidlo od spoluzék a také pila poledni davku preparatu. Kdyz davala
bonboény za odménu, dokonce dosla za matkou a koupila i variantu pro Martinu,

aby nebyla o bonbon ochuzena.
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Po ptestupu na druhy stupeil se to zménilo. Ve tfidé je 34 déti a ucitelé
nemaji o détech patti¢ny prehled, v tomto poctu nemaji ani Sanci ho mit. V dnesni
dobé ma tiidni ucitelka povédomi o fenylketonurii, diagnoza ji byla sdélena, ale
nijak na Martinu nedohlizi, v uceni ulevy nema, kromé ceského jazyka, to je ale

z diivodu dysgrafie.

A jestli fenylketonurie nékdy stala v cesté jejim snim? Zpocatku to bylo
kresleni. Chtéla kreslit, ale kromé par ¢ar tuzkou nebyla schopna nic nakreslit.
S pomoci matky a podparnych ptipravki kresleni nakonec zvladly a dnes ma doma
platno, na které kazdy den maluje. Co matka vidi jako velkou piekazku, je fakt, Ze
nemohou odjet at’ uz do zahrani¢i, nebo po Ceské republice bez toho, aniz by
s sebou vezli dalsi zavazadlo, ve kterém jsou nizkobilkovinné potraviny. A ani tak
to neni vzdy mozné, protoze hotelové komplexy, kde neni na pokoji lednice a neni
pristupna kuchyiikka, musi byt z planovani dovolené jednoznac¢né vysSkrtnuty.
Nemuze dochazet do krouzku, které zainaji brzo po vyucovéni, nebot’” musi
na obéd domi a nikde na ni uz nikdo nepocka. Problémem jsou také sousttedéni,
na kterd by sriznymi krouzky méla jezdit, ale dieta to Casto znemoziuje.

Celkové fenylketonurii vnima jako zna¢né limitujici.

,, Kdyby Martina neméla fenylketonurii, podle mé by jeji Zivot jiny byl. Jak
uz ohledné krouzku, tak by také nemusela byt pod drobnohledem, nemusela bych ji
neustale kontrolovat, méla by vice volnosti. Mohla by jit do obchodu a koupit si,
naco ma chut, a nemusela by byt vtomto ohledu omezovana. Myslim si, ze
i jeji Skolni  uspésnost by  byla vétsi, uceni by ji Slo lehleji.”

(Martiny matka, tstni sdéleni, 10. 3. 2020)
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8.9 Pripadova studie Lucie, 25 let, posledni ro¢nik magisterského

vysokoSkolského studia — retrospektivni pohled
Lucie se narodila v roce 1994 jako prostredni ze tfi sourozenci. O tfinact let
star$i sestra ani o tfi roky mladsi bratr netrpi fenylketonurii. V téhotenstvi se
objevovaly komplikace, matce hrozil potrat, a byla tak vétSinu té€hotenstvi
hospitalizovana. Ve nakonec dobte dopadlo a Lucie po spontannim porodu pfisla
na svét. Az na novorozeneckou zloutenku vypadala jako zdravé dité. Pét dni
po narozeni byl Lucii proveden novorozenecky screening a po dvanacti dnech byla

s matkou propusténa do domaci péce.

Rodice si doma uzivali ptichod druhorozené dcery ovSem jen do doby, kdy
Lucie pfi kojeni zmodrala a zacala se dusit. Rodina se zalekla a okamzité jeli
do nemocnice v BeneSové, kdejim po tydenni hospitalizaci nebyli schopni
vysvétlit, z jakého divodu se jejich dcera dusila. Bylo jim tedy oznameno, Ze se
mohou vratit domt. Kdyz matka balila véci a manzel uz byl na cesté do nemocnice,
objevil se ve dveftich 1ékat, ktery se matky zeptal, zda uz pro né jede manzel a pokud
ano, at’ je rychle vyzvedne a jedou neprodlené¢ do Prahy na kliniku dédi¢nych
metabolickych poruch, jelikoZz Lucii byla diagnostikovdna vrozena vada.

To bylo vse. Vice informaci se uz zoufala matka Lucie nedockala.

V Praze si rodi¢e ptebrali odbornici z metabolického centra a po mnohych
vySetienich postupné rodiciim vysvétlili diagnézu, kterou trpéla jejich dcera. ,, Kdyz
na nas lekari mluvili, prislo mi, jak kdyby mluvili zdalky, nebo pres néjakou clonu,
nebyla jsem pres sizy a vzlykot schopna chdpat, co Ze se vlastné déje a co to pro nds
Jjako rodinu, ale hlavné pro budouci Zivot nasi dcery znamena. V tu chvili jsem byla

uplné na dne. “ (Matka Lucie, ustni sdéleni, 13. 3. 2020)

Rodi¢im bylo feceno, ze jejich dcefi v jatrech chybi enzym
fenylalaninhydroxyléza, ktery zpracovava aminokyselinu fenylalanin, a ze ackoliv
existuji ptripady, které kon¢i mentilni retardaci, epileptickymi zachvaty
a neschopnosti jedince se o sebe postarat, pokud budou vse dodrzovat, jak maji,
vyskrtnou z Luciina jidelni¢ku jidla bohat4 na bilkoviny a veskerou stravu budou
peclivé odvazovat a propocitavat, =z Lucie vyroste divka s moznosti

plnohodnotného Zivota a porucha, kterou trpi, na ni nebude nijak znat.
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., Vyrovnat se s touto neznamou diagnozou bylo tézké. Vsechny informace
pro nds byly nové a bali jsme se, ze udélame chybu, ktera by mohla nasi dceri znicit
nebo znacné zkomplikovat Zivot. Strach byl obrovsky. Jak ale cas utikal, zvykli jsme
si na neustalé vazeni a pocitani. Kdyz byla Lucie na mléku, museli jsme ji vazit pred
Jjidlem a neprodlené po nem, museli jsme vazit mléko, vSechno poctive pocitat. Bylo
to narocné, ale vidina toho, Ze z nasi dcery miize vyriist prospivajici divka s Sanci
na vystudovani a moznosti plnohodnotného Zivota, jaky budou Zit jeji vrstevnici, nas

vvvvvv

Ze 10 se povedlo. “ (Matka Lucie, Gstni sdéleni, 15. 3. 2020)

8.9.1 Skolni usp&nost z pohledu Lucie, retrospektivni pohled
Lucie dnes dokoncuje vysokosSkolsky magistersky obor a soucasné uci
na zakladni Skole anglicky jazyk. Podle svych slov jak na zakladni, tak stfedni §kole

vzdy patfila mezi nejlepsi zaky. Ne vzdy to vSak bylo jednoduché.

KdyZ chodila na zékladni Skolu, vzpomina si, Ze ackoliv prospivala vzdy
s vyznamenanim, neziidka se objevovaly pocity strachu, Ze neuspé&je. Na zékladni
Skole pattila k t€ém Zaktim, ktefi nemuseli travit moc ¢asu ucenim, aby znamky byly
dobré. Vynikala v ¢eském a anglickém jazyce, bavil ji také zemé&pis a déjepis. VEtsi
problémy nastavaly v matematice a fyzice, to byly pfedméty, které pro ni vzdy bylo
tézké pochopit a Casto se s tak s otcem matematiku ucila. Vzdy ale méla jednicky,
maximalné dvojku. Vzpomina si, ze v tomto obdobi, kdy ji stravu pocitali a vazili
rodice, ji hladiny neskékaly tolik, jako kdyZ si nad svym stravovdnim piebrala
kontrolu sama. KdyZ vSak méla vysokou hladinu fenylalaninu, nastavaly potize
a bylo pro ni o to téz8i chapat souvislosti. U¢eni matematiky tedy zabralo vzdy

mnohem vice ¢asu. Tézko se soustiedila a také pamét’ byla zhorSena.

Lucie méla vzdy tu vyhodu, Ze si v§e pamatovala nazpamét’ a aby si u¢ivo
zapamatovala, stacilo ji si ho tfikrat precist. Kdyz vSak méla hladiny vyssi, tato
schopnost byla omezena. Pamatuje si vSak, ze ve druhé tfidé dostala na konci roku
za nejlepsi prospech od pani ucitelky knihu se vSemi zemémi svéta. Kniha ji bavila
tak, Ze se naucila hlavni mésta vSech stat svéta. Dnes uz si je nepamatuje vSechny
jako tenkrat, ale tvrdi, Ze velkou cast by stale dala dohromady. Techniky uceni,

které Lucie pouzivala, bylo tedy pfevazné uceni se nazpamet'.
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Situace byla obdobnd i na stfedni Skole. Lucie chodila na Obchodni
akademii — Ekonomické lyceum, kde také prospivala s vyznamenanim. Predméty,
které ji Cinily obcCas problém, byla opét matematika, ke které se piidalo jesté
ucetnictvi, z kterého ale nakonec odmaturovala bez problému. Ani na stfedni Skole
se nemusela néjak vice ucit, pfirozené ji Sly jazyky a bavil ji déjepis, zemépis
a spolecenské védy, ze kterych nasledné i maturovala. Ptiznava vsak, ze se v této
dob¢ casto objevovaly vysoké hladiny, protoze pro ni bylo tézké ve Skole obcas
nezahftesit a nekousnout si od spoluzdki bagety ¢i parku v rohliku, ktery si ve Skole
koupili. ,, V techto obdobich jsem hodné pocitovala vinavu, mnohem vice stresu,
badla jsem se, zZe budu zkousSena tieba z matematiky a ze neuspéji. Byla jsem vztekla
a podrazdena a byly doby, kdy jsem byla doslova nastvana na cely svet. V téchto
chvilich mi samozirejmé $lo uceni pomaleji, coz jsem si pak vycitala a byla jsem
na sebe nastvana, ze jsem zase porusila dietu a ted’ si odpykavam nasledky. Vzdycky
Jjsem védela dopredu, co prijde a Ze mi potom nebude psychicky dobre a mozna se
zhorsi i zndamky, ale ta touha jist to, co jedli moji spoluzaci, byla vetsi.*

(Lucie, Gstni sdé€leni, 13. 3. 2020)

Lucie védéla, Ze kdyZ dietu porusila, musi nést nasledky. Takze 1 kdyz
schopnost jeji koncentrace byla zna¢né narusena a pamét’ fungovala hiife, snazila
se ucit, dokud neméla pocit, Ze ze zadaného uciva alespont néco vi. To byl zplsob,
jak s tim bojovala — snazila se o to vice. Pfiznava ale, Ze nikdy neméla rezim
Vv uceni, ktery by byl néjakym zptisobem podobny rezimu v dieté. Jak sama tvrdi,

i ten obcas porusovala.

Na vysoké skole byla jeji motivace prospivat nejvétsi. ,, Uprimné, moc jsem
ani nedoufala, zZe se dostanu na vysokou Skolu, neméla jsem velké sebevedomi.
Od svych asi 18 let jsem méla zafixovano, Ze tim, jak jsem ne vzdy dodrzovala dietu,
jsem hloupéjsi nez moji spoluzaci, Ze mij mozek uz byl fenylalaninem zasazen.
Ackoliv jsem odmaturovala, uspésné ukoncila pomaturitni studium na jazykove
Skole, néco ve mnée mi stale naseptavalo, Ze jsem méné chytra nez mé okoli. A proto
fakt, zZe jsem se na vysokou Skolu dostala a uspésné vystudovala bakalarsky obor,
mé hnal dal. Chtéla jsem vsem okolo mé, ale hlavné sama sobé dokazat, Ze

nato mam. Vedla mé touha, Ze na mé moji rodice budou moci byt pysni.*“

(Lucie, ustni sdéleni, 13. 3. 2020)
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Tento ,,motor®, ktery ji pohdnél dal, souvisel také s vétsi namahou. Diiv
proni bylo dulezité projit, ted’ ale chtéla mit stejné dobré vysledky jako jeji
spoluzéci. V této dobé¢ trpéla strachem, ale 1 pocity ménécennosti. Bala se, Ze nema
na to, aby dostihla své spoluzaky, aby byla stejné dobra jako oni, a moc si to pfala.
Uceni zacala vénovat mnohem vice €asu, protoze si vsugerovala, ze tomu musi dat
vice, aby byla stejné¢ dobrd jako ostatni spoluzaci. V tu chvili se i hladiny

fenylalaninu zacaly vracet do mezi normy, uz neskakaly, ale byly konstantn¢ kolem

400—600 umol/l, coz je pti fenylketonurii zadouci.

,Jsem typ cloveka, ktery nerad déla chyby a pokud néjakou udéld, snazi
se ji napravit — prredevsim ve vécech, o které mi opravdu jde. Vzhledem K tomu, Ze
mi 0 dobry prospéch vidy slo, neméla jsem tendenci se vzdavat bez boje, i kdyz
uvniti jsem se sebou casto bojovala. Nerikam, Ze jsem si kazdou znamku chodila
opravovat, ale snazila jsem se, aby to pristé bylo lepsi, protoze kdyz se mi néco
nepovedlo, tézko jsem se s tim vyrovnavala a vyrovnavam. Je to asi dané prave
fenylketonurii. Protoze kazdé pochybeni prisuzuji pravéji. Kdyz mdam vysoké
hladiny, objevuji se chvile, kdy mi prijde, jako bych svét sledovala z opodal, skrz

«

nejakou  clonu. VSechno mi prijde tak rozmazané a vzdalené.’

(Lucie, Gstni sdé€leni, 13. 3. 2020)

Na zékladni Skole méla Lucie hodné pratel, ktefi se o fenylketonurii
zajimali. Vyptavali se ji, co mize, co nemize a co by se stalo, kdyby dietu
porusovala. Neposmivali se ji, brali to tak, jak to je. Dokonce se nasli i taci, kterym
Situace ale nebyla takto ptizniva celych devét let. Nékdy na druhém stupni si zacali
odli$né stravy vSimat 1 ostatni spoluzaci, zejmeéna kluci, kteti byli v puberté a pfislo
jim vtipné si z Luciiny svaciny obcas udélat legraci. ,, Bylo to asi v Sesté tride,
sedela jsem s jednim klukem. Kdyz jsem o prestivce vyndala svij bily, porovity,
nizkobilkovinny chléb z pekarny namazany boruvkovou marmeldadou, spoluzak
se mi doslova zacal smat a Fikal mi, Ze jsem prase, co to Zeru, Ze je to nechutné.
Od té doby jsem svaciny ve skole nejedla, ale vyhazovala je cestou ze skoly. Mamka
samoziejmé o nicem nevédeéla a svaciny mi delala dal. Tohle mé tenkrat hodné
poznamenalo a celou zdkladni skolu jsem se stydéla vyndat svou svacinu.

(Lucie, ustni sdéleni, 13. 3. 2020)
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Ttidni ucitelka o tomto incidentu nevédéla, protoze Lucie se nikomu
nesvéfila. Stydéla se zato. Piistup ucitelky byl ale podle slov Lucie skvély.
O fenylketonurii védéla, Casto situaci konzultovala s rodi¢i, davala na Lucii pozor,
dokonce ji zafizovala stravu i na vyletech. Bud’ informovala kuchate, ktefi Lucii
Z nizkobilkovinnych potravin vafili, nebo ji pomahala pfipravit si jidlo
v kuchynikach. Takhle Lucie mohla vycestovat i v sedmé tfidé¢ na hory. Rodice
predem zavolali do hotelu, dohodli se skuchafi a otec potom jel autem
pied autobusem, aby dovezl vSechny potiebné potraviny a s kuchati se jesté osobné
domluvil. O potizich s paméti a koncentraci ulitelka védéla také, ale nikdy
to nemusela nijak vice fesit, protoze Lucie na zakladni Skole viditelné problémy

s prospéchem neméla.

Pti otdzce, jak se vyrovnavala s fenylketonurii a zda ovlivnila jeji Zivot,
Lucie klopi oci. ,,4ni dnes, ve svych pétadvaceti letech nemohu rict, Ze bych
se s fenylketonurii uplné vyrovnala. A¢ se snazim, nikdy si asi pordadné nezvyknu,
Ze nemuizu jist to, co mé okoli. A C0 vic, nemohu si nekam vyjit a kdyz mam hlad,
prosté si néco dat. Veétsinou si totiz nemuzu dat viitbec nic. Je to znacné omezujici.
Bud' dietu musim porusit, nebo musim mit vidy néco s sebou. Restaurace ani
V dnesni dobé z velké cdasti nenabizeji nic, co by si mohl ¢lovek s fenylketonurii dat.
Nemohu ale rict, Ze by mi fenylketonurie stdila v ceste pri mé nejvetsi
vasni — cestovani. Je to hodné limitujici, ale vzdy jsme to néjak udélali. Musela jsem
byt predem domluvena s hotelem, zda neni problém, aby mi néco uvarili,
nebo abych si mohla vzit svoje potraviny, které tam pak budu konzumovat. Kdyz
jsem jezdila srodici do Chorvatska, ubytovavali jsme se v apartmdnech, kde
mamka vzdy varila. To znamenalo vézt plny kufr mych potravin, aby se nestalo, ze
Jich bude malo. Méla jsem to Stésti, Ze i na kazdé Skole, kde jsem studovala, mi vysli
vstric a dietu mi tam varili. Ale kdybych si méla predstavit sebe bez fenylketonurie?
Muj Zivot by byl lepsi. Jednodussi. Bez neustdlého stresu a podcenovani se. Vim, Ze
bych dokazala Zit mnohem vic naplno nez ted. Jsem takovy uzlicek nervii, a to je
hodné zapricinéno praveé fenylketonurii. Neni to ani tolik ta strava, co mi
na fenylketonurii nejvic vadi. Je to moje psychika, kterou jsem si kvuli
fenylketonurii vypéstovala. Na druhou stranu se nevzdavam. Vim, Ze existuji lide,
kteri jsou na tom o moc hir a moje omezeni se proti tomu jejich miiZe zdat smésnée.

Vzdy je dulezité vazit si toho, co mdte, protoze jini jsou na tom mnohem hur. Ja jsem
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hlavne vdeécna, ze vitbec existuje cesta, jak Zit stejny Zivot jako moji Vrstevnici.*

(Lucie, ustni sdéleni, 13. 3. 2020)

8.9.2 Skolni isp&nost Lucie — vypovéd’ matky

,Ackoliv byla Lucie po celou dobu sve Skolni dochazky premiantem,
problémy s ucenim neméla a na hodiny se témer nepripravovala, protoze ji uceni
slo samo, mohu Fict, Ze pocity strachu a ménécennosti se casto objevovaly.
Projevovalo se to hlavné v tom, Ze se neustdle obdvala, ze nékdo bude lepsi nez ona,
Ze neni dokonale pripravend nebo Ze bude muset vystupovat pred lidmi. Byla si
védoma toho, zZe kdyz ma vysoké hladiny, tak ji trva naucit se néco, co se ostatni uci
chvili, dvakrat takovou dobu a neustdle Zije s pocitem, Ze je hloupa. Vysoké hladiny
fenylalaninu ovliviiovaly predevsim jeji sebevédomi. Nejspis to nebyly jen vysoké
hladiny, pravdepodobné se na tom podilela i genetika, protoze zdeédila
precitlivéelost, emocionalitu a mozna az velkou diislednost, ale vysoké hladiny tyto
stavy dale prohlubovaly a kdyz na ni nékdo trochu negativné promluvil, uz si to
nesla dal a méné a méné si verila, a to se promitalo i do toho, Ze nechtéla nikde
vystoupit, bdla se jit si cokoliv zaridit k ucitelce. Spise nez skolni uspésnost byla
postizena jeji psychika kviili nizkému sebevédomi, ale jsme presvédceni, ze vliv
na tyto pocity a nizké sebevéedomi meély prave ty kolisajici hladiny fenylalaninu.
Nekdy vysoké, nekdy zase prilis nizké. To se mohlo stat pri infektu, ale i pri zvySené
vytizenosti ve Skole, ktera vyZadovala vétsi pripravu a nervova soustava
to nezvidadala. PsycholozZka nedoporucila studium vysoké Skoly, ale viibec ne kviili
vysledkiim, ty byly skvélé, nosili jsme vysvédceni se samymi jednickami nebo
minimem dvojek. Nedoporucila ho z toho ditvodu, Ze to psychicky nezvldadne, coz se
i potvrdilo pri narocnosti studia. Kazda zkouska, kazdé psani semindrni prdce
prozivala hodné tézce. I kdyz byla z nasi strany neustdle podporovana, aby si vérila,

vysledek nebyl vidét. © (Matka Lucie, ustni sd€leni, 15. 3. 2020)

PretiZzenost ve Skole a mnozstvi uciva se projevovalo tim, Ze ptiSla doml
a castecné 1 vlivem rozkolisanych hladin neméla ndladu se pfipravovat, bylo ji
,proti srsti* délat si ptipravu do Skoly, coz nakonec udélala, ale s velkou nechuti
a odporem a ty hladiny, které nebyly v optiméalni roviné, se na tom vyrazné

podilely. Jednalo se o nechut’ a s ni souvisejici odkladani véci a d€lani tikold a uceni

88



na posledni chvili, ¢emuz néasledovala vysSi nervozita a zvySeny stres
pted podanym vykonem. Ptiprava byla ¢asto délana narychlo a kratkodoba pamét
byla prehlcena informacemi, coz dokazuje 1 to, ze vysledek v zavéru dobry byl,
ale sama si po chvili stéZovala, Ze si z toho nic nepamatuje. To se pravdépodobné
délo proto, ze hladiny byly rozkolisané a télo bojovalo, potiebovalo energii na to,

aby mohlo fungovat, a véci, které byly ,,navic“, uz nezvladalo.

,,Ona se tedy néco naucila, poté to na zkousce vychrlila s pocitem infarktu
a uduSeni a do tydne z toho nevédela nic. V cem byla ale vidy dobrd, byly detaily,
dodnes umi snad vSechna hlavni mésta svéta, pamatuje Si letopocty, datumy, jména
atd. Vzdy jsme po ni ale chteli, aby hladiny opravdu dodrzovala, protoze jak nam
sdelil osetrujici lékar, jakmile se jednou mozkové bunky poskodi, neni ndvratu.
Ani kdyby hladiny byly optimalni, tak to, co bylo poSkozeno, uz se nevrati
do puvodniho stavu. Do jejiho prospéchu se vsak vysoké hladiny nepromitaly,
protoze se vzdy dokdazala vsechno néjak naucit, ten vykon zvladnout, ale pak na ni
dopadly veskeré chmury, a i ta doba behem uceni byla tézka. Jak pro ni, tak pro nas

Jjako okoli. ** (Matka Lucie, ustni sdéleni, 15. 3. 2020)

Co se tyka prace s chybou a tendenci vzdéavat se, Lucie se vzdava béhem té
pfipravy, nechce se ji, vSemozné to oddaluje, ale nakonec se donuti a vykon poda
vyborny. Tak to funguje ve Skole a s vécmi, které¢ de€la do Skoly. Ne vSak u jinych
véci. Pokud ji néco nejde v osobnim zivoté, podle ni ne tak dilezitd véc jako je
Skola, lehce se vzda, nevidi vyznam se snazit, aby se dana véc povedla. Tam, kde
vidi nutnost néco ud¢lat, tam se snaZi, ale pokud je néco, co vyloZen¢ nemusi udélat,
ztraci motivaci a prestava se snazit. Tak to bylo 1 se z4ymovymi krouzky, kdy jich
nekolik zacala, ale jakmile se ukdzalo néco, co ji Slo méné, brzo z toho seslo

a do krouzku dochazet prestala.

Pro Luciiny rodice je jeji zdravi a jeji duSevni pohoda v§im. Samoziejmé Ze
vzdy chtéli, aby prospivala, méla dobré vzdélani a praci, ktera ji bavi. Ackoliv
Lucie vzdy patfila mezi nejlepsi Zzéky, nikdy pro n€ znamky a uspéch ve skole

nebyly priorita. Zdravi ano.

Kdyz dochézela na zdkladni Skolu, na prvnim stupni se ji spoluzaci nikterak
neposmivali, nebo o tom matka alespon nevi. Ve druhé tfidé vsak Lucie zacala mit
problémy s polykanim, coz se ukazalo byt psychického razu, jelikoz se ve tfidé
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mezi spoluzéky, ktefi ji odliSnou stravu, necitila dobfe. Rodina navstévovala

psycholozku a Lucie v té dob¢ hodné¢ zhubla. Toto obdobi trvalo asi piil roku.

Na druhém stupni se ji spoluzaci smali kviili jejimu nevabné vypadajicimu
a vonicimu chlebu, ale nemysli si, ze by ji n¢jak segregovali. Nastésti zasahla
I tfidni ucitelka a Lucie mohla chodit jist své sva¢iny do sborovny, kde se ji nikdo

neposmival a nevyptaval se. Lucie ji o tom nefekla, rodic¢e v§ak museli.

V dob¢, kdy Lucie chodila na zdkladni Skolu, se nefeSily problémy
s koncentraci a paméti, které mohou nastat pti Spatnych hladinach. Uc¢itelka o tom
moznd védéla, ale nebylo tieba to fesit. KdyZz rodic¢e mluvili s tfidni ucitelkou, fikali
ji predevsim, ze ma fenylketonurii, pti které je diilezita striktni dieta, to bylo hlavni.
Na vyletech i horach, kam otec vezl nizkobilkovinné potraviny, na ni ucitelé

dohlizeli, aby nesnédla néco, co nema, a jedla své svaciny.

,, Fenylketonurie velice ovlivnila Luciin Zivot. Jd jsem se s tim po svém néjak
vyrovnala, ale pordd, i kdyz uz s nami nebydli, resim, co bude jist a zda dietu
dodrzuje, jak mad. Dcera Se S tim vsak nevyrovnala dodnes a hodné to poznamenalo
Jjeji psychiku, a hlavné jeji sebevédomi. Fenylketonurie rozhodné stala v cesté jejim
ambicim i snitm uz proto, ze ambice a cile, které méla a o kterych premyslela v sobé,
nedokdzala realizovat tim, Ze si nevérila a neveri si dodnes. Lucie byla dokonce
prijata na gymndzium, ale ze strachu a svého nizkého sebevédomi se nakonec
rozhodla jit na obchodni akademii, a i z jejich ambici stat se lékarkou nakonec
seslo. Myslim si, Ze bez fenylketonurie by byla vice vyrovnanéjsi a celkové by
se citila mnohem lépe. Nerikam, Ze by neméla nizsi sebevédomi, protoze
to koneckoncit mame v rodiné, ale asi by nebyla takovy uzlicek nervii, ktery
Si absolutné neveri, jako je ted. Mozna by byla v Zivoté Stastnéjsi. A to bych ji moc

prala. © (Matka Lucie, ustni sd€leni, 15. 3. 2020)
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8.10 Pripadova studie Marie Anny, studentky vysokoskolského

magisterského oboru —retrospektivni pohled
Maria Anna se narodila v roce 1995 na Slovensku jako nejmladsi ze ti dcer.
Druhorozena dcera je =zdrdva, nejstarSi dcera Katarina ma vSak rovnéz
fenylketonurii. Katarina trpi mentalni retardaci, jelikoz ji byla fenylketonurie
diagnostikovana az velmi pozdég, presnéji feCeno v roce zivota, kdy uz vysoky
pfijem fenylalaninu nendvratné poSkodil mozkové buiiky a ostatni organy. Stalo se
tak z dtivodu, Ze 1ékafi ztratili vysledky z jejiho novorozeneckého screeningu. Kdyz

byly testy provedeny znovu z divodu opozdéného vyvoje ditéte, bylo uz pozdé.

T¢hotenstvi matky probihalo v pofadku a hned po narozeni byla Marii Ann¢
odebrana krev, jelikoz ma starSi sestru s fenylketonurii. Lékafi tedy byli
obezfetnéjsi. Jeji vysledky se naSté€sti do rukou pfislusnych lékaiti dostaly vcas
actvrty den po narozeni byla zahajena nizkobilkovinna dieta. ,, Po ozndmeni
diagnozy jsme si poplakali, mozna tim spis, Ze jsme uz védeéli, co by nas mohlo cekat.
Vedla nas viak nadéje, Zze Marii Anné zjistili fenylketonurii véas a my uz jsme
vlastné vedeli, co vSechno takova dieta obndsi, takze jsme se s tim snaz vyrovnali.
Nebylo to pro nds uz nic nového. Pouze jsme doufali, Ze z dcery vyroste samostatna
divka. “ (Matka Marie Anny, pisemné sdéleni, 18. 3. 2020)

Marie Anna byla kojena matefskym mlékem Sest mésicl. Musela byt
neustdle vazena, aby neméla piebytek matefského mléka. Matka kombinovala své
mléko s aminokyselinovou nahradou matetského mléka — Analogem, ktery jim
predepsal lékat. Jak rostla a ptechdzela na normalni stravu, dieta musela byt

neustale kontrolovana a jidlo vaZeno a pocitano.
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8.10.1 Skolni usp&nost z pohledu Marie Anny

Miria Anna nyni navstévuje vysokou Skolu v Bratislavé. Béhem skolni
dochazky na zakladni Skolu a dale i stfedni Skolu nepocit'ovala vétsi potize v uceni,
které by ji Cinila fenylketonurie. Potvrzuje sice, ze béhem uceni a pfipravy
na vyucovani méla mnohokrat pocity strachu a tizkosti, nikdy to ale podle ni nebylo
kvali fenylketonurii a strachu, Ze by v disledku diagnézy nemusela byt tak dobra
jako jeji spoluzaci. Tvrdi, Ze ji lehce dokaze rozhodit 1 zdanlivé maly problém, ale
jeji strach se objevoval spiSe z diivodu, Ze se ji nechtélo ugit. Rikala, Ze jeji

spoluzéci, a¢ zdravi, m¢li stejné strachy.

Maria Anna je typ ¢lovéka, kterému se nejlépe uci pomoci vizudlnich nebo
audiovizualnich pomucek. Rada si také vypisuje své poznamky, coz ji piijde také
velmi efektivni. Jelikoz je na vysoké Skole, navstévuje prednasky, které ji ale moc
nedavaji, pokud si nezapisuje poznamky. Z téch je pak schopna se naucit, ale
bez zapisu si informace spiSe nepamatuje. Vytvati si vlastni zpracovani poznamek,
které jsou mixem jejich vypiskil a grafii nebo jinych obrazct, diky kterym si pak

ucivo dokdze zapamatovat, aniZ by se to ucila nazpamét'.

Z jeji vypovédi je patrné, Zze rezim pii fenylketonurii se nijak nepromita
do rezimu ve 8kole. ,, S tim rezimem je to tézké, jelikoz nase Skola ma rozvrh, ktery
se velmi casto méni, takZe i moje priprava do skoly a samotné uceni je zaloZeno
na tom, jaka zména pravé probéhla v rozvrhu. S mym jidelnickem je to jiné.
Je pravidelny a snazim se jist vzdy tak, jak jsem zvykla, takze ne, neda se to

srovnat.** (Maria Anna, Ustni sdéleni, 18. 3. 2020)

Maria souhlasi, ze tinava a nechut’ se ucit se objevuji stale, at' ma vysoké ¢i
adekvatni hladiny, podle ni to na ni nema velky vliv. Spi§ to zalezi na naro¢nosti
dne. Miize to vSak byt déno 1 tim, Ze co je na vysoké Skole, hladiny si udrzuje,
pohybuji se tedy v mezich normy. Podrazdéna nebyva a jeji pozornost se odviji
ptevazné od toho, jaké téma ve skole zrovna probiraji. Tvrdi, Ze kdyZ probiraji néco

,»hezazivného®, jeji pozornost stagnuje a je pro ni t¢zké se pfimét soustiedit.

Jak to bylo s jeji pozornosti a inavou na zakladni a stfedni Skole, si uz prilis
nevybavuje, neni si ale védoma, Ze by trpé€la néjakymi veétSimi potizemi. Co se tyka
pam¢ti, tak Maria Anna tvrdi, Ze v obdobi dospivani se Cast&ji objevovaly

momenty, kdy méla néjakou latku do Skoly naucenou a nebyla schopna
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si vzpomenout ani ve chvili, kdy se opravdu snazila, protoZze ji o néco Slo.
To se stavalo 1 s jinymi informacemi, nejen Skolnim ucivem. Naznacuje, Ze to
nejspisSe bylo z divodu vysokych a kolisajicich hladin, které uz nyni méa pod
kontrolou. ,, Na zdkladni a stiedni skole jsem nikdy nebyla premiantka, vzdy jsem
byla ten priimer. Dokazala jsem se ale zasnazit, kdyz o néco slo, napriklad se naucit
na maturitu. Dnes se snazim mit hladiny v normé hlavné z toho diuvodu, ze vim, Ze
pokud chci v Zivoté néceho dosahnout, musim tomu spoustu véci obétovat. V mém
pripadeé je to prave dodrzovani diety a vyvijeni urcité snahy, abych byla schopna se
vS§e naucit a na vysoké skole prospivala. Jde o velké sebezapreni. Ale touha byt
dobra v tom, co mé bavi, je prece jen vétsi nez touha najist se podle svych

predstav. “ (Maria Anna, pisemné sdéleni, 18. 3. 2020)

Maria Anna je podle svych slov povahové flegmatik. I kdyz by se mohlo
zdat, ze nekterym vécem nepiikladd velkou vahu, je vytrvald. Jeji vytrvalost se
projevuje zejména v tom, ze se nevzdava. Jde si za tim, na ¢em ji zalezi, a nema
problém piekovavat ptekazky, na které cestou narazi. Vzdy, kdyz byla moznost
opravit si n¢jakou ze svych chyb, nevadhala na sobé& zapracovat a vysledek tak
zlepsit. At uz se jednalo o vysledky na zakladni, sttedni ¢i vysoké Skole, ale stejné

tak to plati i v jejim osobnim Zivot¢.

Marii Anné se spoluzaci ani lid¢, se kterymi se v zivote potkala, za odliSnou
stravu neposmivali. Ze zacatku citila z osob, se kterymi se setkavala, mirné rozpaky
ohledné odlisného stravovani, ale ¢asem se s tim vSichni szili. KdyZ byla mladsi
a dochazela na zakladni Skolu, spoluZaci se samoziejmé ze zv€davosti vyptavali,
coto ma za chleba apro¢ vypada jinak, to bylo ale pouze v zaatcich Skolni
dochazky, nez si na jeji stravu ostatni zvykli. Pamatuje si, jak jela jako mala na tdbor
se zdravymi détmi a jela s nimi zdravotni sestra, ktera jim vaftila, a oni si méli fict,
co chtgji jist. Byly dny, kdy ji ostatni déti zavid¢ly jeji jidla. Nyni na vysoké skole
se s zadnymi poznadmkami uz vibec nesetkdva, 1idé to chapou, jelikoZ Zijeme
v dobé¢, kdy téméi kazdy druhy drzi néjakou dietu a téch diet je hodné. Uz to nikdo

nebere s takovym udivem, jako tomu bylo v nasem détstvi.

Ucitelé na zakladni Skole kni byli shovivavi a nikdy ji nebrali jako
nemocného ¢lovéka. Neméla tedy ani zadné ulevy. Tenkrat se ani nebral ohled na

to, Ze fenylketonurie mize zpisobovat problémy s paméti ¢i koncentraci. Jeste se
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to tolik nefesilo. Ucitelé na ni ale vzdy davali pozor, starali se o to, aby se citila
dobfe a aby se ji ostatni pfiliS nevyptavali a nedavali ji najevo jeji CasteCnou
»Jinakost.“ VSichni lidé, se kterymi se na zakladni, stfedni ¢i vysoké skole setkala,
byli podle jejich slov velmi mili a vstiicni. Zakladni $kola, na kterou dochazela,
dokonce vatila pro lidi s bezlepkovou, bezlaktézovou dietou, pro cukrovkare,
ale i pro fenylketonuriky a lidi s intoleranci na nékteré jiné potraviny. Tato Skola uz

bohuzel zanikla. Méarii Ann¢ vSak velmi pomohla.

., Fenylketonurie muij Zivot rozhodné v zadném ohledu neovlivnila.
Moje mamka byla vidy schopna vse zaridit tak, abych se mohla ve Sskole
stravovat s detmi, abych mohla jezdit na Skolni vylety, Ilyzarsky vycvik,
na vikendy s prdteli anebo jinam. VSechno se vidy dalo vyresit. Stejné
tak fenylketonurie nikdy nestila v cest¢ mym ambicim a snum. VZdy
jsem se venovala tomu, cemu jsem chtéla, a za svymi sny jsem si sla. A jestli
by bylo néco jinak, kdybych fenylketonurii neméla? Asi moc ne. Jediny rozdil by byl
V tom, Ze bych nemusela uzivat prepardt, mohla bych zmenit svij jidelnicek a
necekala by mé velmi slozZita a dlouha priprava na téhotenstvi. Jinak bych to byla

porad ja.* (Maria Anna, pisemné sdéleni, 18. 3. 2020)

8.10.2 Skolni isp&nost Marie Anny — vypovéd® matky

Maria Anna byla vZdy typ studenta, ktery nemél s u€enim vétsi problémy.
Ackoliv nepattila mezi nejlepsi zéky, drzela si spiSe takovy pramér, jak fika jeji
matka. ,, Od prvni do paté tridy probihalo vse uplné bezproblémove. Snazili jsme se
Marii Annu hlidat, aby opravdu jedla, co ma, takze jeji vysledky se pohybovaly spise
V prijatelnych mezi a jeji prospéech tomu odpovidal. Nepamatuji si, Ze by mivala
nejaké vetsi problémy. Nechut' se ucit pocitovala, ale nemyslim si, Ze by to bylo
dané vysokymi hladinami. Vzdyt které dité se dnes chce ucit. Mensi problémy
nastaly na druhém stupni, kdy jsme ji nemeéli stoprocentnée pod dohledem, jako kdyz
byla mensi, a stavalo se, Ze si bez naseho védomi vzala z lednicky jidlo, které
nesméla. V té dobé se opravdu objevovaly horsi znamky. Nemohu ale s presnosti
tvrdit, zda o bylo viivem vyssich hladin, nebo byla spise v té dobé ovlivnéna prateli,

kteri se také nechtéli tolik ucit. * (Matka Marie Anny, pisemné sdéleni, 18. 3. 2020)
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V obdobi dospivani ji samoziejmé do uceni a uspéchu rodi¢e mluvili, ale
vzhledem k tomu, Ze maji doma je$té jednu dceru trpici fenylketonurii, které
diagnoza bohuZzel nebyla urcena vcas a jeji fyzicky 1 psychicky vyvoj byl opozdény,
vedeli, ze skolni aspéch tvoii jen hrstku toho ,,opravdového §tésti“ v zivoté. Nelpéli
tedy na vyborném prospéchu. Lp€li na jejim zdravi. Dnes uz se o sviij skolni tispéch
stard vyhradné sama, jelikoz je dospéla a zodpovida si za svoje vysledky sama.
Rodice ji ale vzdy ve vS§em podporovali a nikdy i nedali najevo, ze by tfeba né¢eho

nemohla dosahnout kvili tomu, ze trpi fenylketonurii.

Podle vypovédi matky méla Maria Anna to Stésti, Ze se nikdy nesetkala
S narazkami ¢i posmésky spoluzdki. Mozna to bylo dané i1 tim, Ze navstévovala
»specialni Skolu, kterda svym zaktim byla schopna uvafit jidla podle typu jejich
diety. N¢kolik spoluzakti tedy samo jedlo odlisSnou stravu a kdyz ne, vidéli
to i ujinych. Nebyla tedy jedina, kdo ,,vyboCoval z fady*, coz je také dulezity

faktor v ptijmuti kolektivem.

Fenylketonurie zjevné nezastavila Marii Annu v cesté za jejimi ambicemi
asny, jelikoZz sisplnila sen a dostala se na vysokou Skolu, kde dnes studuje
magistersky inZzenyrsky obor. VZzdy méla dostatek sebezapieni a dostatek viile na to,

aby si mohla plnit to, o co ji v Zivoté §lo nejvic.

A jestli fenylketonurie ovlivnil jeji Zivot? Nejsem si niceho védoma.
Ovlivnila spise miyj. Tim zpiisobem, Ze mé privedla k zodpovédnosti. Pri prvni dceri,
ktera je mentadlné retardovana z ditvodu pochybeni lékarii, jsem nedostala sanci.

Maria mi ji dala. Fenylketonurie ovlivnila spise muj Zivot nez ten jeji."

(Matka Marie Anny, pisemné sdéleni, 18. 3. 2020)

95



9 Analyza rozhovori z pohledu tematického kodovani

Tato kapitola se tykd rozboru ziskanych informaci z rozhovorti pomoci
tematického kodovéani. Tabulka obsahuje kategorie, které se tykaji Skolniho
uspéchu jedinct s fenylketonurii, pocitovani unavy, podrazdénosti, poruch paméti
a koncentrace pii vyssSich hladinach fenylalaninu, jejich prace s chybou, piistupu
jejich rodic¢t k moznym neuspéchtim, piijeti okolim a vlivu fenylketonurie na jejich
zivot. Tabulky prezentuji koédy dotazovanych respondentii a jejich rodict

na zaklad¢ zvolenych kategorii.
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Kategorie Rebeka Petr Marek Aneta Martina Lucie Maria Anna
Skolni prospéch Vyborny Velmi dobry Vyborny Dostatecny Dobry Vyborny Dobry
Jedna z nejlepsich zakyn | Patii k lep§im zakam Domaci vzdélavani Musi se vice ucit Pramérna zakyné Jedna z nejlepsich Pattila k primérnym
Témét se nemusi ucit Téméf se nemusi ucit U¢i se s matkou Uceni vénuje nekolik hodin | zakyn zakim

denné

TéméF se nemusela
udit

Moc se neucila

Stav pri vysSich

hladinach PHE

ZvySena tnava

Casté stiidani nalad — radost
X smutek

Stavy ,,mimo realitu®,
divani se do prazdna
Podrazdénosti netrpi

QOdlisné chovani od
normalu — vzteklost,
podrazdénost,
rezignace, nema chut’
cokoliv délat

Casté stiidani nalad —
smutek, objevily se i
myslenky na sebevrazdu
X radost

Podrazdénost

Vztek vici svému okoli

Zvy$ena tinava
Podrazdénost

Vzteklé chovani k okoli
i,,na cely svét*

Laxni pfistup ke skole

Zvysena podrazdénost
Zvysena tinava
Nechut se ucit

Casté Ginava
Stres

Vztek ,,na cely
svet™
Podrazdénost
Pocity
ménécennosti

Unavu a
podrazdénost
pocitovala podle
narocnosti dne, ne
kvuli vys$sim
hladinam

Pozornost zavisela na
daném tématu

Problémy s
paméti,
koncentraci pFi

vyS$Sich hladinach

PHE

Obcasné vypadky paméti
(8kolni informace,
informace z osobniho
zivota)

Mensi schopnost se
soustiedit

Uceni trva déle

Problémy se
soustfedénim a
vnimanim informaci
Horsi zapamatovani
informaci

Uceni trva mnohem
déle

Nepozornost
Zvysena Ginava
Roztekanost
Zapomeétlivost
Ztrata koncentrace
Uceni trva déle

Znacny pokles
soustiedénosti
ZhorSena schopnost
zapamatovat si
informace a udrzet je
V paméti

Uceni trva dlouho

Zhor$ena pozornost
Spatné zapamatovani a
nasledné vybaveni si
informaci

Uceni trvd mnohem déle

Horsi chapani
souvislosti

Horsi soustiedénost
a pamét’

Pocit, ze vSe okolo
je rozmazané a
vzdalené

Uceni trva déle

Problém vybavit si
naucenou latku nebo
informace z osobniho
zivota

Prace s chybou

Snaha chyby napravovat
Zvysena motivace

Ve vztahu Kk uéeni —
tendence chyby
napravovat

V osobnim zivoté —
vzdava se, nepocituje
motivaci omyl napravit

Casta tendence se
vzdavat
Tézké najit motivaci

chyby napravit jak ve
Skole, tak v osobnim
Zivoté

Ve vztahu ke $kole —
tendence se vzdavat,
chybi motivace chyby
napravit

O osobnim Zivoteé vétsi
motivace chyby
napravovat

Ve skole — tendence se
vzdavat

Nema motivaci chyby
napravit

V osobnim zivot¢ se
nevzdava

Ve skole — vzdy se
snazila chyby
napravovat, hnaly ji
dal

V osobnim Zivoté —
pokud ji o néco
tolik neslo, snadno
se vzdala

Nevzdavala se, chyby
ji hnaly dal
Vétsi motivace

Prijeti okolim —

pristup
spoluzaki
uliteld

a

Dobré zkusenosti

Nepiijeti kolektivem pouze
jednou (ptiméstsky tabor)
Se spoluzaky nema problém
O fenylketonurii vi pouze
tiidni ucitel a télocvikar,
nijak fenylketonurii nefesi

Dobré zkusenosti
Pouze jedna Spatna
zku§enost ze strany
star§ich zakt

Setkava se Casto

s divem druhych
ohledné odlisnosti jidla

Sikana na byvalé skole
kvili odlisné straveé
Pratelé nemaji

s fenylketonurii problém
Ttidni uditelka
fenylketonurii nikdy
nefesila

Posmeéch ze strany
spoluzaki na byvalé
skole

Nezajem ucitelti na
byvalé skole

Nyni se nesetkava

S nepochopenim
Ucitelé na ni dohlizi,
aby jedla svou stravu a
pila preparat

Ze strany spoluzaku se
nikdy nesetkala

s posméchem ¢i narazkami
Nepochopeni ze strany
vlastni babicky

Na prvnim stupni na ni
ucitelé dohlizeli, aby jedla,
co ma, ulevy neméla,
ucitelé na druhém stupni se
o fenylketonurii nezajimaji

Posméch kvuli jidlu
na 2. stupni

Stfedni $kola bez
problému

Rozpaky okoli
Posméch nezazila
Ucitelé davali pozor,
aby se ji déti
nevyptavaly a citila
se ve tiidé dobie
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Ovlivnéni Zivota

Ano

Omezeni v jidle, preparat —
stud, kiehké kosti

kvuli nedostatku vapniku,
vliv na cestovani

Vliv na $kolni uspésnost
nepocit'uje

Ano

Omezeni v jidle,
cestovani, preparat —
stud

Vliv na $kolni
uspésnost nepocit'uje

Ano

Preparat

Neustalé vazeni
pocitani stravy
Cestovani

Psychika

Omezeni ve stravé
Zivot rodiny by byl
jednodussi

a

Ano

Hospitalizace z divodu
neustale vysokych
hladin PHE
Sebeposkozovani,
antidepresiva

Psychika,
nevyrovnanost
Omezeni ve stravé

Ano

Omezeni koni¢ki
Omezeni v jidle
Cestovani

Horsi prospéch

Denni nékolika— hodinové
uceni

Ano

Omezeni v jidle
Cestovani
Zhorsena psychika
Nizké sebevédomi

Ne

Tabulka 2:

Analyza rozhovorii — tematické kédovani
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10 Shrnuti vyzkumu

Vyzkum byl proveden se sedmi respondenty, ktefi trpi fenylketonurii,
a jejich rodi¢i (matkami). P&t z nich se vyjadfovalo k soucasné situaci na zékladni
Skole, jelikoz byli ve véku mezi 12—-15 lety. Zbylé dvé respondentky pohlizely
na svou uspésnost ve Skole retrospektivné a popisovaly i soucasny stav na vysoké
Skole, kterou ob¢ pravé dokoncuji. VSem sedmi dotazovanym respondentiim byla
fenylketonurie zjisténa par dni po narozeni novorozeneckym screeningem
a vSechny matky se shoduji, Ze zacatky po vyiceni diagnézy byly tézké a kazdy
se s ni vyrovnaval rizné dlouhou dobu. VSechny matky se nakonec s fenylketonurii
vyrovnaly, Anetina matka vSak pfiznava, ze neni s diagndézou a vSemi opatienimi

S ni spojenymi vyrovnana dodnes.

Na otéazky, jak se promita fenylketonurie do uspéSnosti zaki na zakladni
Skole, tedy naptiklad, co respondenti prozivaji béhem piipravy na vyucovani a jaké
techniky uceni pfi ptipravé na vyucovani voli, odpovidali respondenti riizn¢. Petr,
Marek i1 Aneta se shoduji, Ze béhem pfipravy na vyucovani nepocituji strach
¢1 uzkost. Jak tvrdi Petr, neptipousti si, ze by kvili fenylketonurii nemusel byt tak
dobry jako jeho spoluzaci. Markova pfiprava je individualni, jelikoz se vzdélava
doma. Naopak Martina, Lucie i Rebeka pfi pfipravé na vyuCovani a uceni se
natesty tyto pocity Casto vnimaji. VSichni tfi se shodli, Ze se boji, Ze ackoliv
do uceni davaji hodné, nemuseli by byt tak dobii jako jejich spoluzaci, jelikoz
vysoké hladiny fenylalaninu negativné ovliviluji mozek a mozkové buiky
pfi nadbytku fenylalaninu odumiraji. Méria Anna sice pfipousti, Ze se nckdy
pfi ptipravé na vyucovani bala, nikdy to ale podle ni nebylo kvtli hladindm nebo
fenylketonurii jako takové. Bylo to z diivodu, Ze se ji nechtélo ucit, tudiz pocitala
S tim, Ze test nemusi byt GspéSny. Ménécennosti netrpi nikdy. Lucie pfiznala, Ze
se obcas takové pocity objevuji a neumi s nimi bojovat. Petr, Marek, Aneta, Martina
1 Lucie se uci predevSim nazpamét, bud’ z vypiskli a uc¢ebnice, nebo z vypisk,
které si ud¢lali jesté ze seSitu. Rebeka pii uceni spiSe chape souvislosti a Méaria

Anna se u¢i pomoci vizualnich a audiovizualnich pomicek.

Dalsi zkoumanou otdzkou bylo, zda respondenti pocituji Unavu
¢1 podrazdénost pii vyssich hladinach fenylalaninu a jak tyto stavy piekovavaji.

Sest ze sedmi dotazovanych respondentii uznalo, Ze pii vy$§ich hladinach
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fenylalaninu pocituji unavu. Petr si podle svych slov unaveny neptipada.
Podrazdénosti trpi kromé Rebeky vSichni respondenti. Strategie vyrovnavani
se s podrazdénosti a unavou ma kazdy jinou. Naptiklad pro Lucii byl dobry
prospéch vzdy klicovy, a tak 1 kdyz se necitila vlivem kolisajici hladiny dobfte, vzdy
se dokazala pfemoct a naucit se vse tak, aby dostala dobrou znamku, i kdyz to trvalo
déle. Markova matka, kdyz na synovi pozna, ze mé vysokou hladinu, domaci vyuku
ihned odsunuje, jelikoz vi, Ze uceni se v tuto chvili stdva malo efektivni. Aneta si
Casto chodi lehnout a snaZzi se z vysokych hladin a Spatnych nélad a inavy vyspat.
Martina se sice snazi ucit, ale uceni trva i nékolik hodin a pozadovany vysledek se
nedostavuje. Hladiny musi v prvni fadé klesnout, aby se vSe vratilo do normalu.
Respondenti také popisovali pocity, kdy jsou vztekli a nastvani ,,na cely svét.“
Rebeka a Marek také popisuji Casté stiidani nalad. Chvili pocit'uji Stesti
a zanedlouho se objevuji pocity smutku. Markova matka dokonce popisovala, ze

u Marka se v jedné chvili objevovaly i mySlenky na sebevrazdu.

Vyzkum také zkoumal problémy s paméti a koncentraci v disledku vyssi
hladiny fenylalaninu. Poruchy paméti se objevuji u vSech sedmi pacientli. Rebeka
pfiznava vypadky paméti, n€kdy si nepamatuje, ani o ¢em mluvila s kamaradkou,
Marek mluvi o ¢asté zapométlivosti, Aneta S Martinou maji velky problém si latku
vibec zapamatovat. Maria Anna prozivala problémy s naslednym vybavenim
informaci. Lucie a Petr také tvrdi, ze schopnost zapamatovat si je horsi. Petr tvrdi,
7ze kdyZz se ma naucit naptiklad basen, pfinormalnich hladinach to zvladne
za par minut, pti vysokych mu to vsak trva podstatné déle. Martina se uci celé
hodiny a vétsinou bez vétSich vysledkd. Uceni tedy respondentim trva déle.
Problémy s pozornosti opét popisuji vSichni dotazovani. Maria Anna ale tvrdi,

Ze jeji pozornost zavisi vice na tématu nez na vysokych ¢i nizkych hladinach.

Dalsi sledovana oblast se tykala postupu prace s chybou. Zda se dotazovani
pii pochybeni vzdavaji, nebo je jejich omyl spiSe motivuje jit dal a dosahnout
lepsSich vysledkli. Rebeka a Maria Anna se shoduji, Ze si za svymi cili jdou, jsou
vytrvalé. Ac¢koliv jak Rebeka sama tvrdi, ve svém véku se jesté nesetkala s vétSimi
neuspéchy. Pouze témi Skolnimi a ty se snazi napravovat. Marek nema tendenci své
chyby napravovat a jak pfi pochybeni ve Skole, tak pfi pochybeni v osobnim Zivoté
se lehce vzdava. Aneta a Martina konstatuji, Ze jim na chybach, co se tyka skoly

a uceni, moc nezalezi, nemaji motivaci a nevidi smysl sva pochybeni napravovat.
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Neni to pro né dulezité. Jinak to ovSem je v jejich osobnim Zzivoté. V tom se tak
lehce nevzdévaji. Naopak Lucie a Petr vidi dulezitost v prospéchu, ktery si opravuji
za vSech okolnosti. Nestava se, aby se ,,vzdali bez boje“. V osobnim Zzivot¢,
ve vécech, o které jim tolik nejde, se bohuzel lehce vzdavaji a pfestanou se snazit

diiv, nez je vhodné.

Na otazku, jak kjejich tspéchim a piipadnym netspéchiim pfiistupuji
rodice, Sest se sedmi dotazovanych respondent 1 jejich matek souhlasné tvrdi,
Ze to, co je v zivoté opravdu dulezité, nejsou znamky a dobry prospéch. Je to $tésti
a vyrovnanost déti. Neni klicové, jestli ma jednicky nebo ¢tyiky, podstatné je, ze je
Vv zivoté $tastné, i kdyZ si samoziejmé ,,ve skrytu duse“ pieji, aby se jejich dite
jednou mélo dobte a délalo, co jej opravdu bavi. Podle Rebeky a jeji matky ma otec

urcuji, jaky zivot bude clovek v dospélosti vést.

Tteti sledovand oblast se tykala pfijeti jedinct s fenylketonurii okolim.
Pét ze sedmi dotazovanych respondentd se alesponn jednou v zivoté setkalo
S posmésky, nardzkami a nepochopenim ze strany spoluzakd ¢i vrstevniki.
VétSinou se to tykalo jiné stravy, preparatu ¢i byli respondenti vnimani jako nékdo
jiny, ,,nemocny.“ Marek se dokonce na zékladni §kole setkal se Sikanou, jelikoZ déti
nikdy nepfijaly, Ze si nosi jiné svaciny. Svaciny mu kradly, Marek hladovél a domi
se vracel pokousany, postipany a s modiinami, coz byl divod ptfechodu na domaci
vzdé¢lavani. Martina a Maria Anna se s nepochopenim okoli nikdy nesetkaly. Matka
Martiny edukovala tfidu uZ na prvnim stupni, kde détem vysvétlila, pro¢ Martina
musi jist jinou stravu a Maria Anna dokonce chodila na zdkladni Skolu, ktera
se specializovala na déti s riznymi dietami, tudiz to pro jeji spoluzaky nebylo nic
nového. Ucitelé k fenylketonurii u vSech respondentii pfistupovali podobné.
Vétsinou 0 diagnoze védeli, nikdy se ale o vic nezajimali. Pouze Lucie a Maria
Anna souhlasné naznacuji, Ze jejich tfidni ucitelky davaly pozor, co jedi, ucitelka
Marie Anny dohlizena na to, aby se ve tfidé Maria Anna citila dobfe a déti se ji piilis
nevyptavaly, a tfidni ucitelka Lucie byla tak vstficna, ze ji jidlo zafizovala
I na vyletech, jelikoz chtéla, aby se Lucie vylet ucastnila. Kromé tfidnich ucitelti

a Vv Rebecing ptipadé télocvikare, zadny jiny ucitel o fenylketonurii nevedel.
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Na dalsi sledovanou oblast, tedy zda fenylketonurie néjakym zptisobem
ovlivnila zivot respondentl, odpovida Sest ze sedmi dotazovanych shodné — ano.
Téchto Sest respondentl potvrzuje, ze je to pro n¢ veliké omezeni ve stravovani,
coz souvisi 1 s tim, ze kamkoliv jdou, musi mit s sebou pfipravené svaciny, obédy
atd. Ve vétsin€ ptripadd neni mozné si dat jidlo v restauraci, jelikoz restaurace
ani v souc¢asné dobé neumoznuji, aby si lidé vybrali pokrm s nizkym obsahem
bilkovin. VSichni tedy popisuji potize pfi cestovani, které se s dietou da také velmi
tézko skloubit. Rebeka popisuje, ze ma v disledku fenylketonurie kiehké kosti,
tudiz ji rodie nemohli pustit ani na lyzafsky vycvik. Lucii nejvice mrzi, zZe
z diivodu fenylketonurie mé velmi nizké sebevédomi a poni¢enou psychiku. Marka
dokonce napadaly mySlenky na sebevrazdu a Aneta velkou ¢ast Zivota stravila
hospitalizovana v nemocnici, jelikoz jeji hladiny byly permanentné velmi vysoké.
Trpéla dokonce sebeposkozovanim, které bylo z divodu, Ze se nedokazala
s fenylketonurii vyrovnat. Maria Anna tvrdi, Ze fenylketonurie nikdy jeji zivot
V ni¢em neovlivnila a nezabranila ji v jejich snech. Jediné, co by bylo jednodussi,
je fakt, Ze by nemusela projit velmi tvrdou prekoncepéni péci, az se rozhodne mit

dite.
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11 Diskuze

Cilem této diplomové prace, a hlavné jeji praktické casti, bylo probadat
a nastinit, jak se fenylketonurie promitala do Skolni uspéSnosti déti na zakladni,
potazmo stiedni i vysoké Skole. Na zéklad¢ vysledki dat ziskanych prostfednictvim
fizenych rozhovori s respondenty miizeme podotknout, ze vysledky se ¢astecné

shoduji i s jinymi, dfive publikovanymi, vyzkumy.

Gassio a kol. (2005) ve svém vyzkumu piedstavil vysledky, které
ukazovaly, ze vlivem fenylketonurie mohou byt u jedinci zmény v jejich
pozornosti a chdpani souvislosti. K témto zavéram dospé€l 1 vyzkum v této praci,
jelikoz respondenti shodné souhlasili, ze piredev§sim v obdobi vysokych hladin
jejich  pozornost upadd a maji vEtsi potize schdpanim souvislosti.
Jedna respondentka dokonce popsala, Ze se citi, jako by se na svét divala z dali a
vSe bylo zamlzené. Matka jedné respondentky také popisovala, ze z davodu velmi
castého nedodrzovani hladin PHE byl jeji mozek zasazen, coz vyse zminény

Spanélsky vyzkum také potvrzuje.

Diesen (2016) ve svém vyzkumu prezentuje odpovédi lidi z Norska, ktefi
trpi fenylketonurii a kterym byla fenylketonurie také zjiSténa novorozeneckym
screeningem Casné po narozeni. Z jejich tvrzeni vyplyva, Ze souhlasi s dileZitosti
lécby a dodrZovani dietniho rezimu béhem détstvi, obdobi dospivani a dospélosti,
coz potvrzuje i maj vyzkum, jelikoz pii nedodrzovani dietniho rezimu pocit’uji
tazani potize v oblasti kognitivnich funkci, unavu, podrazdénost ¢i vztek. Stejné
jako norsti respondenti vétSina z nich akceptuje svilj zdravotni stav a berou Zivot

»tak, jak je". I kdyz cesty k tomu byly rlizné a trvaly rizné dlouhou dobu.

Pro vyzkum byl pouzit kvalitativni design, ktery se snazi pfinést detailni
informace z zivota respondentii s fenylketonurii. Zkoumany vzorek je relativné
maly, ¢ini sedm respondentii. KdyZ jsem se pro tento vyzkum rozhodla, bylo patrné,
Ze se spiSe ozvou ti lidé, kteti nemaji vétsi problémy, ale tento mij pfedpoklad
se zcela nepotvrdil. Mezi respondenty se objevuji i jedinci se znatelnymi problémy
ve sledovanych oblastech. Cilem tedy bylo nastinit Zivot vybranych lidi a popsat
jejich zivoty, at’ uz se jedna o jejich uspéchy ve skole, nebo zpisob, jakym k nim

ostatni pfistupuji a jak je to ovliviuje.
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Aby bylo vyzkum mozné realizovat, ptedchdzel mu nutny souhlas pfednosty
Vseobecné fakultni nemocnice v Praze, ktera mi poskytla kontakty na respondenty,
dale souhlas naméstka pro nelékaiska zdravotnicka zatizeni, souhlas stani¢ni sestry
ambulance dédiénych metabolickych poruch, ale hlavné souhlas Etické komise.
Respondenty tedy spojuje fakt, ze vSem byl proveden novorozenecky screening
ihned po narozeni a fenylketonurie jim byla zjiSténa vcas, tudiz nikdo z nich neni

mentalné retardovany a vSichni prosli ,,normalnim* vyvojem.

Vzhledem k tomu, Ze se jedna o respondenty ve véku od dvanacti let, tedy
zaky zakladnich $kol, na nékteré otazky pro né¢ bylo t¢z8i odpovidat,
naptiklad zda fenylketonurie stala v cesté jejich sniim, protoze jesté nevi, jaké maji
sny. Dale obcas nevédeéli, jak na danou otdzku odpovédét, takze jsem se snazila
otazky formulovat znovu, jinak a jasnéji. Ne&ktefi respondenti se stydéli a neni
jasné, zda nevynechali né&jaké potize, které tfeba pfi vysokych hladinach PHE
mohou pocitovat. VétSinou komentovali jen ty potize, které jsem jim v otazce

piedlozila nebo se na n¢ nasledné doptala.

Touto praci bych chtéla predstavit podstatu a dopady fenylketonurie, jelikoz
o ni $irsi vefejnost ptilis§ mnoho informaci nemd. Lidé se o ni za¢nou zajimat, az
kdyzZ je diagnostikovana jejich ditéti. Myslim si, Ze by o ni m¢li mit vétsi povédomi
zvlasteé ucitelé, uz proto, ze je jednou z nejrozsirené;Sich dédicnych metabolickych

poruch.
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Zavér

Cilem diplomové préace ,,Skolni usp&snost u zakd s fenylketonurii bylo
poukdzat na problematiku fenylketonurie, pfedstavit blize jeji etiologii,
diagnostiku, 1é¢bu, srovnani jedincii se svou diagnozou a nastinit, jaky zivot vede
¢lovek s touto metabolickou poruchou, Vv jakych aspektech a jakym zpisobem
fenylketonurie ovliviiuje jeho Skolni uspésnost a jaky je jeho Zivot. Fenylketonurie
s sebou totiz nenese jen odlisny jidelni¢ek, ale také mnoho jinych omezeni
a Vv pripadé nespravného dodrzovani dietniho rezimu muze skoncit fatalné.
U kolisajicich hladin se podle vyzkumu nejcastéji objevuji potize spojené
s vypadky paméti, hor§im zapamatovani a naslednym vybavenim informaci, ztraty
soustfedénosti, podrazdénosti, unavy a naruSené psychiky, coz se potvrdilo

i v tomto vyzkumu u sedmi sledovanych jedinc.

Hlavni divod vybéru tohoto tématu je, ze sama trpim fenylketonurii
avzivoté jsem se setkala pouze sjednim c¢lovékem, mimo lékaia, ktery tuto
poruchu znal a védél, o¢ se jedna. U nds se fenylketonurie vyskytuje v poméru
asi 1 :5300 a jedna se o jednu z nejrozsitengjSich dédi¢nych metabolickych poruch.
Celkové to pro lidskou populaci znamenda, Ze se rocné narodi asi 20 déti
s fenylketonurii. U néas dosud Zzije mén¢ nez 700 déti a dospélych s touto

metabolickou poruchou (Honzik & Zeman, 2016, s. 16).
Prakticka Cast prace byla pojata formou kvalitativniho vyzkumu.

Z vypovédi respondentli je patrné, Ze téméf kazdy znich se szil
s fenylketonurii a danymi omezenimi ,,po svém®. Se situaci se srovnavaji riznym
zpusobem a 4 znich jsou vdécni zato, Ze jejich osud nedopadl hife.
Pro tfi respondenty je vSak stale tézké tento fakt pfijmout a vyrovnat se s nim.
Marek dokonce doufa, Ze se mu jednou dostane 1éku, ktery umozni byt ,,stejnym
chlapcem®, jako jsou jeho vrstevnici. Co se tyka skolni ispésnosti, je také rozdilna.
P&t respondentii Skolou prochazi bez vétSich obtizi, dva respondenti ale maji

ve Skole vétsi problémy.

Pét respondentt se také alespon jednou v zivote stalo teréem posméchu lidi,
ktefi o jejich Zivoté a zdravotnim stavu nevédéli zhola nic. Zivot tdchto respondentt

tedy fenylketonurii ovlivnén byl. N&€i vice, néci méné. Ackoliv jejich cesta byla
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mnohdy trnita, ve ,,skrytu duse“ vSak 6 z nich tusi, ze méli velké Stésti, Ze se jim
dostalo nizkobilkovinné diety, se kterou se vétSina tézko vyrovnavala. Na druhou
stranu jim pfinesla moznost, jak prozit plnohodnotny Zivot, pokud budou dietu
spravné dodrzovat a odolaji nesCetnym pokuSenim ochutnavat jidlo svych
vrstevniki, které na né ¢ihd na kazdém rohu. Vyzaduje to hodné pevné vile
a sebezapteni, ale pokud v zivoté o néco jde, odiikdni se skutecné vyplati.

A tady jde o spokojeny a plnohodnotny zivot.
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Seznam zkratek

ADHD - Porucha pozornosti s hyperaktivitou
PHE - Fenylalanin

PKU - Fenylketonurie

QOL — Dotaznik kvality zivota
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