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NERVOSVALOVA ONEMOCNENI V DETSKEM VEKU

Dana SiSkova

Souhrn

Cilem prednasky bude priblizeni problematiky nervosvalovych onemocnéni
détského veku a zatazeni spinalni muskularni atrofie do tohoto kontextu. Ner-
vosvalova onemocnéni se obecné zabyvaji poskozenim nekteré ze struktur tzv.
periferniho nervového systému — poruchou motorické jednotky. Ta zacina jako
nervova bunika — motoneuron v mise, kam pfichazeji vzruchy ,,shora®, z mozku,
pokracuje nervovym vlaknem — axonem a pies nervosvalovou ploténku ma
spojeni s bunkou kosterniho svalu. Sval zajisti vlastni kontrakci, tj. ve svém
vysledku pohyb. Na vsech téchto tirovnich mize dojit k poskozeni, at’ jiz vro-
zenému, na genetickém zdklad¢é (coz ale neznamend, Ze se projevi hned pfi
narozeni), nebo z mnoha dalSich pfi¢in — zanéty, urazy, toxické poskozeni
a podobné.

Klicova slova: nervosvalové onemocnéni — spinalni muskularni atrofie (SMA)
— myopatie — neuropatie

Diagnostika, klasifikace a 1éCba nervosvalovych onemocnéni prochazi
v posledni dobé prevratnymi zménami. Klinicky obraz naopak zlstava stejny,
jednotlivé choroby z této oblasti neurologie se vSak svymi projevy mohou
znacn¢ prekryvat. Zvlast¢ v détském obdobi je orientace v této problematice
slozita, musime si uvédomit, Ze ¢asto vidime jesté nerozvinuté piiznaky.

Obecné se nervosvalové poruchy projevuji odchylkou v normalnim pohy-
bovém (nebo i psychomotorickém) vyvoji ditéte, snizenym svalovym napétim,
tzv. hypotonii, dale svalovou slabosti, hypotrofiemi svalii s riznou dobou za-
Catku, ruzné vyjadiené na jednotlivych svalovych skupinach, nékdy pozdéji
nachazime i kontraktury.

Indikace pomocnych vysetfeni, mnohdy zna¢né pro pacienta nepiijemnych,
a pak 1 vlastni stanoveni diagnézy (na trovni klinické, elektrofyziologickeé,
bioptické, genetické, metabolické, imunologické atd.) mlze byt ponc¢kud
zdlouhavé. S pfihlédnutim k tomu, Ze kazdy rok pfibyvaji nové informace,
nové diagnostické i 1é¢ebné metody, zdstava kapitola neuromuskularnich cho-
rob stale oteviena.



Nervosvalova onemocnéni jsou v soucasné dobé¢ klasifikovana jednak prave
podle mista nejvétsiho poskozeni na Grovni motorické jednotky (i kdyz mnohdy
ne jediného) a déle podle etiopatogeneze (zda se jedna o geneticky podminény
proces, zanétlivy ¢i autoimunitni, metabolicky, toxicky atd.).

U geneticky, hereditarné podminénych poruch je potieba si uvédomit typ
genetického prenosu, tzn. typ dédicnosti (vyskyt v rodiné: dominantni ¢i rece-
sivni nebo vdzané na pohlavi), dale princip gen — protein — a jeho funkce.

Z praktického hlediska a zjednodusené¢ mizeme neuromuskularni poruchy
rozdélit do Ctyt etazi. Postizeni motoneuronti pfednich rohti misnich — sem
spada z hereditarnich poruch SMA, z infecnich to byla, jiz o¢kovanim témeér
eradikovana, virova poliomyelitis anterior acuta. Nicméné je mozno zachytit
dalsi zanétliva postizeni zpusobend jinymi viry, napf. ze skupiny enterovirt,
pfi¢emZ i napf. autoimunitni zanét michy muize poskodit i tuto oblast. Dale
i nékteré¢ metabolické poruchy mohou imitovat SMA.

Postizeni perifernich nervi, jejich axonti nebo myelinovych pochev zahrnu-
je na dédi¢né trovni velké mnozstvi chorob, klasifikovanych jako hereditarni
(motorické, a/nebo senzorické) neuropatie HMSN, HMN, HSN neboli choroby
Charcot Marie Tooth — CMT, dale zanétlivé, autoimunitni neuropatie, tzv.
Guillain-Barrého syndrom a dalsi, toxické (alkohol, 1éky, pfi diabetu, ...).

Nervosvalova ploténka je velmi komplikovany organ a rovnéz mtze byt po-
stizena mutaci v genu pro nékterou z jejich nezbytnych struktur, pak hovofime
o kongenitalnich myastenickych syndromech, kterych je rovnéz jiz fada dia-
onemocnéni, spiSe dospélého véku, tzv. myastenia gravis a nervosvalova plo-
ténka je rovnéz cilem riznych toxint (organofosfaty, bolinum-toxin).
nénych, pokud jsou souvislosti objasnény, nachazime mutaci v nékterém
z mnoha genu pro proteiny, ktery muze mit strukturalni funkci ve svalové
membrané, ale i v jadrech, muze se tykat kontraktilnich proteind, mit enzyma-
tickou funkci. Kromé toho metabolické hereditarni poruchy mohou postihnout
energeticky metabolismus mitochondrii, metabolismus cukrii a organickych
kyselin atd. A dale i zde jsou onemocnéni zanétliva, autoimunitni a toxicka.

Z vyse uvedeného vyplyva, Ze snahou lékait je pokud mozno co nejrychle;j-
§i a nejpresnéjsi diagnostika, tak aby, kde je to mozné, byly vyuzity 1écebné
moznosti ¢i moznosti genetického poradentvi v roding. A tam, kde to, bohuzel,
Casto mozné neni, se ditéti a rodiné nabidla pomoc na urovni rehabilitacni,
socialni, vychovné a vzdélavaci.
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STANDARDY PECE O PACIENTY S DIAGNOZOU SMA
Z POHLEDU DETSKEHO NEUROLOGA

Jana Haberlova

Souhrn

Spinalni svalové atrofie (SMA) jsou skupinou dédi¢nych degenerativnich one-
mocnéni postihujicich predni rohy misni. Zakladnim klinickym obrazem je
progresivni svalova slabost zejména pletencii dolnich koncetin. Patogeneze ani
kauzalni terapie doposud neni znama, nicmén¢ pokrok v diagnostice, klasifikaci
a symptomatické péci béhem poslednich let vyrazné zménil pribéh i prognozu
onemocnéni. Zakladem péce je multidisciplinarni pfistup lékait, vyznamnou
roli hraje 1 podpora postizenych rodin ob¢anskymi sdruzenimi.

Klicova slova: spinalni svalova atrofie — diagnostika — standardy péce

SMA je heterogenni skupina geneticky podminénych onemocnéni postihujici
motoneurony prednich rohti miSnich. Dusledkem postizeni motoneuronti je
progredujici svalova slabost s maximem v oblasti pletenci hlavné dolnich kon-
Cetin s naslednou atrofizaci svalstva a vznikem kontraktur. Jedna se o jedno
z nejcastéjSich degenerativnich onemocnéni u déti s nejvys$i umrtnosti
v kojeneckém a batolecim véku. Incidence SMA je 1: 8-20 000 (Pearn, 1978).

Dle véku nastupu obtizi a tize fenotypu se SMA déli do ¢tyf zakladnich ty-
pu:

I. Casny zacatek obtizi jiz v kojeneckém veku, klinicky nejtézsi genotyp —
svalova slabost je generalizovand, pacient neni schopen samostatného se-
du;

II. zacatek obtizi v batolecim véku, pacient neschopen samostatné chiize;
III. zacatek obtizi béhem dospivani, pacient v dospélosti ztraci schopnost sa-
mostatné chuize;
IV. tzv. adultni forma s poc¢atkem obtizi v dospélosti.

Diagn6za SMA je zalozena na klinickém obraze, elektrofyziologickém vy-
Setfeni a genetickém potvrzeni nemoci. V 95 % pripadd se jedna o tzv. proxi-
malni formu SMA podminénou mutaci v SMNI genu v oblasti chromozomu 5q



s autosomalné recesivnim typem dédicnosti (Kraus, Hedvicakova, 2006).
V 5% je pfic¢inou abnormita v oblasti jiného genu — naptfiklad mutace v genu
SMARD nebo mutace v genu pro androgenovy receptor s vazbou na X chro-
mozom. V nejasnych piipadech z divodu upfesnéni diagnédzy je indikovano
zobrazeni CNS, eventualné biopsie svalu.

V dnesni dob¢ je SMA kauzalné nelécitelné onemocnéni. Zakladem sym-
ptomatické péce je multidisciplinarni pfistup — spoluprace neurologa, rehabili-
tacniho 1ékare, fyzioterapeuta, ortopeda, protetika, pneumologa, genetika, soci-
alniho pracovnika, psychologa, ... V roce 2007 mezinarodni komise sjednotila
Iékatské postupy a publikovala standard péce o pacienty s diagnézou SMA,
ktery je i zdkladem péce v Ceské republice. U nejéast&jsi formy SMA podmi-
néné mutaci v SMN genu je ke zvazeni terapie farmaky ze skupiny inhibitort
histon deacetylazy (nejCastéji 1écba k. valproovou), a to na zakladé existence
pozitivnich klinickych testi u pacientii s typem SMA II a III (Conrad et al.,
2006). Lécba k. valproovou vSak neni soucasti standardu péce.

Kromé péce medicinské je vyznamna podpora rodin pacientli s SMA obcan-
skymi sdruZzenimi i mezinarodnimi organizacemi — v Ceské republice existuje
obcanské sdruzeni Kolpingova rodina Smec¢no spolupracujici s evropskou or-
ganizaci Treat NMD. Ve spolupraci s obcanskym sdruzenim byl v tomto roce
zaloZen republikovy registr pacientli s diagnézou SMA, do kterého mohou
vstupovat 1ékafi i pacienti.
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VYZKUM A NOVE METODY LECBY SMA

Petr Vondracek

Souhrn

Spinalni svalova atrofie (SMA) I. a II. typu byla az do nedavné doby povazo-
vana za zcela nelécitelné letadlni onemocnéni. Velkéd pozornost je nyni celosvé-
toveé vénovana moznostem zmirnéni tézkého fenotypu SMA inhibitory histono-
vych deacetylaz. Dalsim farmakologickym pristupem je aktudlni testovani
neuroprotektivniho preparatu Olesoxim, které je rovnéz velkym pfislibem ucin-
né experimentalni terapie SMA. Kromé té€chto farmakologicky ucinnych latek,
které jsou jiz ve stadiu klinického hodnoceni, probiha soub&ézné experimentalni
vyzkum vyuziti metod bunécné a genové terapie, zejména kmenovych bunck
modifikovanych neurotrofickymi ristovymi faktory, pro budouci terapii SMA.

Kli¢ova slova: spinalni svalova atrofie (SMA) — choroba Werdnig-
Hoffmannova — inhibitory histonovych deacetyldz — bunécna a genova terapie —
neuroprotektivni 1é¢ba — Olesoxim

Spinalni svalova atrofie (SMA) 1. a II. typu (choroba Werdnig-Hoffmannova)
je zavazné autozomalné recesivné dédicné onemocnéni détského véku
s progredujici degeneraci motoneuronl prednich rohti misnich. Je charakterizo-
vano ubytkem svalové hmoty, svalovou slabosti a respiracni insuficienci, ve-
douci k pfed¢asnému timrti. Tyto problémy jsou u typu SMA1 markantni prak-
ticky ihned po narozeni, u typu SMA2 se inicialné projevuji do 2. roku zivota.
V dal§im prubéhu je pacient ohrozen recidivujicimi pneumoniemi, rozvojem
Slachovych kontraktur a deformit skeletu. Frekvence onemocnéni je 1:6000
porodt (Andreassi et al., 2004; Vondracek et al., 2007).

Choroba je zplsobena ptevazné homozygotni deleci exonu 7 a 8 v genu
SMNI1 (survival motor neuron 1) na chromozomu 5q13, ktera vede k poruse
tvorby genového produktu — SMN proteinu, nezbytného pro pfeziti motoric-
kych neuronl v mise. Ve stejné chromozomalni oblasti se nachazi také jedna
nebo vice kopii genu SMN2, ktery se ve své kodujici oblasti lisi od genu SMN1
pouze jednim nukleotidem, ovliviiujicim aktivitu splicing enhanceru v 7. exo-
nu. Oba tyto geny koduji tvorbu SMN proteinu, ale v dasledku alternativniho
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sestfihu produkuje SMN2 gen za normalnich okolnosti pouze velmi malé
mnozstvi mRNA o plné délce a tim i SMN proteinu. Experimentalni studie
prokazaly, ze nékteré farmakologicky aktivni latky mohou modifikovat sestii-
hovy vzorec SMN2 genu u SMA pacientl se zvySenim hladiny transkripéniho
produktu SMN2 mRNA o pIné délce a tim i mnozstvi funkéniho SMN proteinu.
Jedna se o inhibitory histonovych deacetyldz. SMN2 gen muze byt u clovéka
pfitomen minimalné v jedné a maximalné v péti kopiich. Pacienti s vice nez 2
kopiemi maji obvykle mirnéj§i fenotypové projevy a jejich odpovéd na
medikaci PBA a VPA by také teoreticky méla byt lepsi (Vondraéek et al.,
2000).

Spinalni svalova atrofie 1. a II. typu byla az do nedavné doby povazovana za
zcela nelécitelné letalni onemocnéni. Velkd pozornost je nyni celosvétove vé-
novana moznostem zmirnéni tézkého fenotypu SMA a zpomaleni rapidni pro-
grese modifikaci sestfihového vzorce genu SMN2 zminénymi inhibitory histo-
novych deacetylaz. Jedna se o fenylbutyrat sodny (PBA) a kyselinu valproo-
vou, respektive valproat sodny (VPA), které jsou nyni ve svété testovany z hle-
diska mozné terapie SMA (Wirth et al., 2006). Dalsim farmakologickym pfi-
stupem je aktudlni testovani neuroprotektivniho preparatu Olesoxim ve Francii
a Velké Britanii, které je rovnéz velkym piislibem ucinné experimentalni tera-
pie SMA. Kromé téchto farmakologicky ucinnych latek, které jsou jiz ve stadiu
klinického testovani u pacientd s SMA, probiha soub&ézné experimentalni vy-
zkum vyuziti metod bunécné a genové terapie, zejména kmenovych bunék
modifikovanych neurotrofickymi rtstovymi faktory a transfekce virovymi
vektory, pro budouci efektivni terapii SMA.
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VYZKUM ONEMOCNENI SMA A PECE O PACIENTY
S SMA V KLINICKE PRAXI V USA

Luise Simard

Autorka v pfispévku popisuje zékladni genetické vymezeni nervosvalového
onemocnéni spinalni svalové atrofie, dale pak co je to gen, jak se vyrabi pro-
tein, zabyva se mutacemi genu u SMA. Pfiblizuje problematiku dédi¢nosti
u SMA, genetickou podstatu SMA, genetické testovani a vyzkum kmenovych
bun¢k.

Velkou ¢ast pfispévku vénuje také screeningu novorozencti na onemocnéni
SMA. V USA se screening provadi u vSech déti ihned po narozeni. Autorka
zmifuje dale vyznam poctu kopii genu SMN2 a prognoézu zivota se SMA.

Klic¢ova slova: spinalni svalova atrofie (SMA) — gen SMN2 — screening
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REGISTR SVALOVYCH DYSTROFIi REaDY
(REgistry of muscular DYstrophy)

Lenka Pavlovska

Souhrn

Registr svalovych dystrofii vznikl v roce 2011 ve spolupraci Institutu biostatis-
tiky a analyz Masarykovy univerzity s FN Brno, FN Motol a v neposledni fadé
pacientské organizace Parent Project za u€elem centralniho celorepublikového
sbéru dat o muskularnich dystrofiich a atrofiich. Registr sbird tdaje o dob¢
vzniku, vyvoji a zptisobu lécby tii typt svalovych dystrofii (DMD/BMD, DM,
FSHD) a spinalni svalové atrofii.

Jednim z cili registru je aktivni zapojeni pacientl do celé problematiky
fungovani registru. Pacienti, popf. jejich zakonni zastupci mohou kontrolovat
aktualnost idaji zapsanych jejich oSetfujicim lékafem do registru a v pripadé
nékterych diagndz i sami vypliovat formular Kvalita Zivota.

Vystupem registru je analytické a statistické vyhodnoceni, které poskytne
Iékaiim komplexni pohled na danou problematiku.

Klic¢ova slova: svalova dystrofie — registr

Kontakt na autorku:

Mgr. Lenka Pavlovska

Institut biostatistiky a analyz Masarykovy univerzity
Kotlaiska 267/2

611 37 Brno

e-mail: pavlovska@iba.muni.cz

tel.: +420 549 497 231

*  PFispévek a vice informaci o tématu jsou k dispozici u autorky.
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SPINALNI MUSKULARNI ATROFIE — GENETICKA
DIAGNOSTIKA A NASLEDNA KOMPLEXNI
GENETICKA PECE

Tat’ana Marikova

Souhrn

Spinalni muskularni atrofie je Casté, vysoce variabilni autosomalné recesivni
onemocnéni s incidenci 1/10 000. Gen zodpovédny za SMA se nazyva survival
motoneuron gen — SMN, jedna se neobvykly gen, vyskytujici se v kopiich. Jeho
telomericka kopie se nazyva SMN1 a je zodpovédna za fenotyp SMA. Prubeh
onemocnéni ovliviiuje i pocet kopii v centromerické oblasti — gen SMN2.
V prezentaci jsou piehledné uvedeny moznosti DNA diagnostiky, interpretace
vysledkt a tiskali genetického poradenstvi.

Klic¢ova slova: gen SMN1 — gen SMN2 — genetické testovani — stanoveni rizik
— moznosti genetické prevence

Spinalni muskuldrni atrofie (SMA) je tvofena skupinou autosomalné recesiv-
nich neuromuskularnich chorob charakterizovanych degradaci piednich roht
misnich, ktera vede k symetrické svalové slabosti a atrofii. Spinalni muskularni
atrofie je po cystické fibroze druhou nejcastéjsi autosomalné recesivné dédic-
nou chorobou, pfedpokladana incidence je 1 na 10 000. Gen zodpovédny za
SMA se nazyva SMNI1 (z anglického survival motor neuron) a je lokalizovan
na dlouhém raménku chromozomu ¢. 5 v oblasti 5q12.2-q13.3 (Lefebvre et al.,
1995).

Pfi autosomalné recesivni dédi¢nosti jsou u postizenych jedincti obé kopie
SMNI1 genu mutovany. Rodice potizenych jedincl jsou zpravidla nosici jedné
mutace, na druhém homologickém chromozomu je alela nemutovana. pfi frek-
venci autosomalné recesivni choroby 1/10 000 je frekvence pfenaseci v popu-
laci 1/50.

Molekularné genetickd diagnostika je u SMA mozna jak u postizenych ho-
mozygoti, tak i u nosi¢l jedné mutace — heterozygotu.
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Cilem genetického vysSetfeni je u SMA, tak jako i u jinych genetickych cho-
rob, stanoveni piesné diagnozy, urceni typu dédicnosti (zde spiSe vysvétleni
podstaty autosomalné recesivni dédicnosti), stanoveni rizikovych Ccleni
v rodiné, u jednotlivych ¢lenu rodiny uréeni vyse genetického rizika pro po-
tomstvo a nabidnuti moZnosti sekundarni prevence — tedy prenatalni diagnos-
tiku ¢i preimplantacni genetickou diagnostiku.

Genetické konzultace mtize byt prediagnostickd a postdiagnostickd. Predi-
agnostické genetické testovani znamena, ze se vySetfuje osoba, u které jesté
nebyla klinické diagndza spinalni muskularni atrofie stanovena. Maze se jednat
o osobu dosud zcela zdravou, ktera je v riziku vzhledem k postizeni blizkého
ptibuzného spinalni muskularni atrofii a dosud se u ni onemocnéni jesté nepro-
jevilo. V tomto ptipadé mizeme mluvit a diagnostice presymptomatické. Nebo
se mlze jednat o pacienta, ktery ma nékteré projevy SMA, ale z diivodu veku ¢i
mirného pribéhu neni diagnéza zcela jasna a zachyt mutace na obou kopiich
SMNT1 genu pak diagnézu potvrdi.

Postdiagnostické genetické testovdni je u osob, u kterych jiz byla klinicka
diagnéza SMA stanovena a genetické testovani slouzi pouze k potvrzeni pode-
zieni na SMA.

Stanoveni presné diagndézy u SMA spoéiva v zachytu dvou mutaci genu
SMNI1 (genotyp recesivniho homozygota) nebo nosice jedné mutace (genotyp
heterozygota zdravého prenasece).

Pokud byla v rodiné SMA detekovana, méla by byt vSem rizikovym ¢lenim
nabidnuta genetickd konzultace. Tuto genetickou konzultaci svym piibuznym
zprostiedkovava v genetické poradné vysetfovana osoba (zpravidla postizeny ¢i
jeho rodi¢). V zadném piipadé nemulze genetik piibuzné kontaktovat. Zpro-
sttedkovani genetické konzultace spociva v prvé tadé ve sdéleni diagnozy,
nejlépe formou predani vysledku genetického testovani. Nestaci pouze sdélit:
,»,Mame v rodiné néjaké genetické postizeni a vy jste v riziku.” Genetik nesmi
byt ten, ktery sdéli ptibuznému diagnézu, tim by porusil 1ékaiské tajemstvi.

Pro informaci uvadime piehled fenotypi u SMA.
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Tabulka 1 Spektrum fenotypti SMA

Vek Délka
Fenotyp prvnich Jivota Motorické milniky Dalsi pFiznaky
priznaki
SMA 0 o Prenatalni | 2-6 mésict Zadné
(prenatalni)
Kongenitalni Kontraktury kloubt
axonalni o o Z&dny pohyb
. Prenatalni Dny Zadné g .

neuropatie Facialni diplegie
(CAN) Oftalmoplegie
Arth'rogryposm . o Miize se vyvijet az Kontre}kt}lry kloubt
multiplex Prenatélni Nejasny do stoie Normalni nebo lehce
congenita ! abnormalni mimika

. e Lehké kloubni

Casto
kontraktury
2 roky Sed s oporou je e Normalni nebo leh

SMA I Pred 6 més. a méné, 13 , J orma n,1 n,e 0. e. ce

o v mozny abnormalni mimika

muze zit .,
déle e Obtize rizné: poruchy
sani, svalové a dalsi

YR Nezavis] el

SMA II 6—-18 més. 0% le,e czavisle sedi, je-l e Posturalni tfes prsti
25 let a vice posazen

SMA 111 Po 12 més. Normalni Samostatna chiize
SMA IV Dospély vék | Normalni Normalni

(Mailman et al., 2002)

Geny uplatiiujici se v etiologii SMA

Gen SMN (z anglického survival motor neuron) hraje kli¢ovou roli v etiologii
spindlni muskularni atrofie. Je lokalizovéan v oblasti chromozomu 5q12.2-q13.3
(Lefebvre et al., 1995).

Jedna se o neobvykly komplex s repetitivnimi (opakujicimi se) sekvencemi,
pseudogeny, retrotransposabilnimi elementy, delecemi a invertovanymi dupli-
kacemi (Biros, Forrest, 1999).

Nepostizeni jedinci maji dvé kopie genu SMN, uspofadané tandemové na
kazdém chromozomu. Tyto kopie se nazyvaji SMN1 (telomericka kopie blize
telomete) a SMN2 (centromericka kopie blize centromefe). Telomera je konco-
va ¢ast chromozomu a centromera je centralni ¢ast chromozomu. Obé kopie
(nazyvané rovnéz geny SMN1 respektive SMN2) maji 9 exond a lisi se pouze
v 8 nukleotidech.

17




Ztrata telomerické kopie SMN (SMNI1) genu zpusobuje SMA. Jedinci
s SMA jsou obvykle homozygoty pro deleci exonu 7 genu SMNI1 nebo jsou
smisenymi (compound) heterozygoty pro deleci exonu 7 a intragenické mutace
SMNI1. U 96 % jedincti s SMA bez ohledu na jejich klinicky podtyp je kauzalni
mutaci delece exonu 7 ¢i delece exonu 7 a 8, eventualné maji konverzi genu
SMNI1 na SMN2.

Mutace genu SMN1 zptisobuji SMA typu 0, I, II, IIT a IV a i dalsi podtypy.
Mutace genu SMN1 vedou ke zkraceni proteinu zvaného SMN protein, ktery je
nezbytny pro pieziti motorickych neuroni. Bez proteinu SMN motoneurony
zanikaji a nervové impulzy se z mozku nemohou dostat ke svalim, coz se kli-
nicky projevi jako svalova slabost.

Nekteti lidé s SMA typu I, III a IV maji tfi a vice kopii genu SMN2 pfi-
tomnych ve vSech bunkach. Tyto nadbytecné kopie mohou ovlivnit prabch
onemocnéni. Obecné jsou priznaky mén€ zdvazné s pozd€jSim zacatkem one-
mocnéni (Swoboda et al., 2005). Podle poc¢tu kopii genu SMN2 vsak nelze
v konkrétnim piipadé provadét predikce postizeni, napiiklad pro prenatalni
diagnostiku.

Molekularné genetické testovani — klinické vyuziti

Mutalni analyza genu SMN1

U 95-98 % pacientl je kauzalni mutaci delece exonu 7 genu SMNI1. Delece
exonu 7 byva Casto doprovazena deleci exonu 8, samotna delece exonu § vsak
neni kauzalni pfi¢inou SMA (Bussaglia et. al., 1995; Lefebvre et al., 1995;
Parsons et al., 1996, 1998; McAndrew et al., 1997). Ptiblizné 25 % jedinca
s klinickou diagnézou spinalni muskularni atrofie jsou tzv. sloZeni heterozygo-
té, nosici delece exonu 7 SMNI1 genu na jedné alele a intragenické mutace
SMNT1 genu na druhé alele.

Intragenické mutace genu SMN1 se daji detekovat sekvenéni analyzou jed-
notlivych exont. Oba geny SMN1 a SMN2 jsou velmi dlouhé, a proto je sek-
venéni analyza naroCny proces. Sekvencni analyza nedetekuje delece a du-
plikace jednotlivych exoni (Zapletalova et al., 2007). U mutaci predasné
ukoncujici translaci, tzv. nonsense mutaci se uplatiiuje proces tzv. mRNA non-
sense mediated decay. U mRNA obsahujici pfedcasné ukonceny transkript je
destabilizovan pomoci mRNA nonsense — mediated decay (NMD). Potlaceni
tohoto procesu mRNA nonsense mediated decay je nyni objektem intenzivniho
zkoumani a je zvazovano jeho uplatnéni v terapii (Brichta et al., 2008).
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Duplikacni analyza poltu kopii genu SMN2
Pocet kopii genu SMN2 se pohybuje mezi 0 az 5, pro detekci poctu kopii
SMN2 genu se pouziva metoda kvantitativni PCR.

Testovani pienaSecii (heterozygotit) — analyza genové davky

Cilova mutacni analyza je pro detekci prenasSect nevhodna, rovnéz tak kvantita-
tivni analyza genovych kopii. Metoda detekce poctu kopii genu SMN je zalo-
zena na metod¢é PCR.

Vazebna analyza

Vazebna analyza se pouziva u rodin, kde mutaéni ¢i sekven¢ni analyza je nein-
formativni. Miize byt pouZita pro potvrzeni pfenasecstvi ¢i prenatalni diagnos-
tiku. Pfi tomto typu DNA analyzy se nezachyti mutace, pouze se urci tzv. rizi-
kovy haplotyp, ktery ma postizeny jedinec v rodin€. Ur¢i se, od kterého rodice
prislusny haplotyp pochazi, a tento se oznaci jako rizikovy. Haplotyp na druhé
alele u rodice je pak oznacen jako nerizikovy. Vazebna analyza nemuze byt
pouzita pro diagnostické ui€ely u nejasnych pripadi.

Genetické poradenstvi

Jak jiz bylo uvedeno v tivodu, cilem vysetieni v genetické poradné je stanoveni
presné diagnozy, urceni typu dédi¢nosti, stanoveni rizikovych ¢lent v roding,
u jednotlivych ¢lend rodiny urceni vySe genetického rizika pro potomstvo
a nabidnuti moznosti sekundarni prevence — tedy prenatalni diagnostika (Zer-
res, Grimm, 1983).

Stanoveni piesné diagnozy
Jedna se o diagnézu genetickou, optimdlni je potvrzeni této diagnézy zachytem
kauzalni mutace.

Jak jiz bylo feceno vyse, jedna se u SMA o DNA analyzu genu SMNI1. Je-li
zachycena delece exonu 7 SMN1 genu na obou alelach, tedy v homozygotnim
stavu, je diagnodza spinalni muskularni atrofie potvrzena. Neni tim samoziejmeé
ur€en typ onemocnéni a nemizeme stanovit prognézu pribéhu onemocnéni.
I kdyz na Sirokych souborech pacientii bylo prokazano, ze pocet kopii genu
SMN2 ovlivituje pribéh onemocnéni, nelze u konkrétniho pacienta vysetfenim
poctu kopii genu SMN2 urcit spolehlivé predikci pribéhu onemocnéni. Vyset-
feni poctu kopii SMN2 genu by mélo byt vyhrazeno spise pro vyzkumné tcely.
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Vzhledem k vysoké incidenci SMA (1 na 10 000) provadéji néktera gene-
ticka pracovisté¢ DNA analyzu genu SMNI1 u piibuzenskych snatku i v ptipadé
negativni rodinné anamnézy. Jedna-li se o bratrance a sestienici 1. stupné, pak
riziko, ze budou mit postizené dit€¢ spinalni muskularni atrofii, je 1/1 600, tedy
6,25% vys§i, neZ je v obecné populaci.

Uréeni typu dédi¢nosti

Spindlni muskularni atrofie ma dédicnost autosomalné recesivni

Jedinec postiZzeny autosomalné recesivni chorobou je recesivni homozygot,
nositel dvou mutovanych alel. Postizeni jedinci v rodiné jsou zpravidla potomci
stejnych rodicu, kteti jsou nejpravdépodobnéji nosici delece exonu 7 (7 a 8) na
jedné alele. Sou¢asné moznosti analyzy DNA umoziuji detekci pfenasect vyse
uvedené mutace.

Stanoveni genetického rizika

Geneticka rizika pro rodice postizeného

Rodice postizeného jsou vétSinou zdravi heterozygoté — prenaSe¢i mutace.
Heterozygoti jsou nosi¢i jedné mutace, druhd alela je normalni, oznacovana
jako standardni. Dva heterozygoté maji pro své spoleéné potomky 25% riziko
postizeni. Pokud bude mit rodi¢ potomstvo s jinym partnerem a tento s nim
neni pokrevné ptibuzny, pak genetickd prognoza pro potomstvo prenaseci je
ptizniva, rovna 1/200 (0,5 %) pii predpokladané frekvenci choroby 1/10 000.

Genetickd rizika pro potomstvo postiZenych

Vsichni potomci postizeného jedince jsou s nejvétsi pravdépodobnosti zdravi
nosi¢i mutace — heterozygoté. Genetickd prognoza pro potomstvo postizeného
je ptizniva, rovna 1/100 (1 %) pfi pfedpokladané frekvenci choroby 1/10 000.

Geneticka rizika pro zdravé sourozence postizenych jedincii

Zdravy sourozenec postizené¢ho jedince ma pravdépodobnost byt pifenasecem
2/3. Ma-li potomstvo s nepiibuznym partnerem, pak riziko postizeni pro po-
tomstvo je 1/300 pti predpokladané frekvenci choroby 1/10 000.

Genetickou konzultaci by mél rizikovy jedinec absolvovat jesté pied kon-
cepci, aby mohl ziskané informace v klidu a spolecné se svym partnerem vstie-
bat a v klidu posoudit svoje stanovisko.

V ptipad¢ gravidity je rizikovému paru nabidnuta prenatalni diagnostika.
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Prenatdlni diagnostika

Ma-li par postizené dit¢ se spinalni muskularni atrofii, homozygota pro deleci
exonu 7 (eventualné 7 a 8), jsou oba partnefi s nejvétsi pravdépodobnosti hete-
rozygoté (nosic¢i jedné mutace genu SMN1). Dva heterozygotni partnefi maji
pro své potomstvo 25% riziko. V gravidité je jim nabidnuta prenatalni diagnos-
tika, optimalni je provedeni choriové biopsie (CVS). CVS se provadi nejcastéji
mezi 10-13. tydnem gravidity. Z choriovych klki se nejprve provede izolace
DNA a nasledné DNA analyza genu SMIN1.

Ma-li pacient mutaci detekovanu pouze na jedné alele, je doporuceno pro-
vést sekvenéni analyzu SMN genu. Pfi zachytu bodové mutace je slozité urcit,
zda detekovana mutace je na genu SMN1 ¢i SMN2 (viz vyse).

Prenatalni diagnostika SMA se muze nabidnout rovnéz v ptipadé zachytu
artrogryp6zy u plodu, velmi nizké pohybové aktivity plodu ¢i eventualné
vramcei $ir$i diferencidlni diagnostiky vys$s$i hodnoty nuchdlni translucence
NT — $ijového projasnéni v kombinovaném téhotenském skriningu.

Preimplantacni genetickd diagnostika (PGD)

Protoze je pro mnoho Zen preruseni gravidity nepfijatelné viibec nebo psychic-
ky enormné zatézujici, je Casto vyZadovana tzv. preimplanta¢ni geneticka dia-
gnostika spocivajici ve fertilizaci in vitro (mimo télo Zeny) a nasledném
transferu embryi s pozadovanym vysledkem DNA diagnostiky, tedy nepostize-
nych spinalni muskularni atrofii. V soucasné dobé¢ se u nas jiz na vice pracovis-
tich rutinné provadi preimplantacni genetickd diagnostika s vyuzitim vazebné
analyzy (nepiimé DNA diagnostiky).

Néktera uskali genetiké konzultace u SMA

SMA md vyrazné variabilni Skalu klinickych fenotypii
Klinicka klasifikace SMA neni zcela jednotna, orientacné je uvedena v tabulce.
Rovnéz hranice mezi jednotlivymi typy je neostra. V nasi genetické ambulanci
zadné ¢i minimalni pohyby plodu), forem s rychlou progresi, kdy postizeni
neprezivaji nekolik mésictl, az po seniory s lehkou vadou chiize. Dokonce jsme
zaznamenali i pfipady recesivnich homozygotii ve stfednim véku dosud bez
klinickych obtizi.

Mame i n€kolik pacientl teenagert, ktefi si subjektivné stézuji pouze na né-
kolik let trvajici tfes hornich koncetin a klinickou suspekci na SMA vyslovil

v
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s poc¢tém kopii SMN2 genu korelovat. Nelze vyloucit vliv dalSich faktort,
véetné modifikujicich gend.

Testovani heterozygotti v rodin¢ s vyskytem SMA je obecné doporucovano,
nicméné jak je uvedeno vySe, genetickd progndza pro potomstvo je vétSinou
ptizniva. Za vysoké genetické riziko je povazovano riziko nad 10 %. Zazname-
nali jsme mnohokrat piipady nadmérné psychické zatéze, protoze bylo pribuz-
nému pouze sdéleno, ze ma vysoké riziko, coz rozhodn¢ neni.

Pocet kopii genu SMN2 sice u nékterych pacientii inverzné koreluje se
stupném postizeni, ale nelze na ném v genetickém poradenstvi stavét prognos-
tické odhady!

S rozvojem genetického testovani v rodinach s SMA se mutize genetik dostat
do obtizné fesitelnych situaci, viz nasledujici dva ptiklady:

Vyskytne-li se v rodiné ptipad postizeného s lehéim typem SMA a bude-li
jeho partner heterozygot, nelze predpoveédét typ postizeni u ditéte recesivniho
homozygota. Rozhodné se miize jednat o zadvaznou formu.

Pokud se v rodiné zachyti heterozygoté, zpravidla se nasledné testuji i jejich
partnefi. V pfipad¢ vyskytu heterozygozity u obou partnerd by se melo zvazit,
zda by jejich nepostizené déti mély byt presymptomaticky testovany. U déti se
presymptomaticka diagnostika nedoporucuje! Na nasem pracovisti jsme za-
znamenali pfipad, kdy dité takovychto heterozygot bylo pozitivné testovano
a dosud zadné projevy choroby nema. Otazkou zustava, jaky fenotyp ocekavat
u dalsiho ditéte, pokud by opét byl recesivni homozygot.

Zavér

Spinalni muskularni atrofie tvoii velmi heterogenni skupinu onemocnéni zpi-
sobenou mutaci v SMN1 genu. U cca 96 % pacientil se jedna o homozygotni
deleci exonu 7 ¢i exonu 7 a 8. U 4 % ptipadt je kauzalni mutace bodova muta-
ce v tomto genu. Pfima DNA analyza je dostupna jak u postizenych homozygo-
td, tak i zdravych heterozygoti — prenasect. Pocet kopii genu SMN2 ovliviiuje
zavaznost prubéhu onemocnéni i vé€k objeveni se prvnich projevi choroby.
U SMA je prenatalni a preimplantacni geneticka diagnostika mozné. Zachytem
mutace v genu SMN1 a analyzou poétu kopii genu SMN2 nelze predikovat
prubéh onemocnéni u konkrétniho ptipadu.
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ETIKA PECE O DETI S VROZENYMI VYVOJOVYMI
VADAMI

Ji¥i Simek

Souhrn

Prispévek piinasi zakladni informace z teoretické etiky. Objastiuje pojeti etiky
jako vyrazu lidské svobody, diskursivni povahu soucasné etiky a predstavuje
etiku jako disciplinu identifikujici etickd dilemata a hledajici cesty k jejich
feSeni. Ve druhé ¢asti je popsana péce o déti s vaznym vrozenym postizenim
jako nesamoziejma, spojena dilematickymi situacemi. Autor ocenuje ty rodice,
ktefi na sebe vezmou obtizny kol péce o postizené déti, neodsuzuje ty, ktefi
voli interrupci jako feSeni pro né nejpiijatelnéjsi. Zminuje ekonomickou stran-
ku péce a zdlraziuje potiebu obCanské iniciativy pii rozvijeni péce o déti po-
stizené SMA. Mnohého bylo dosazeno, mnoho sili bude jesté nutné vyvinout.

Klic¢ova slova: etika — diskursivni etika — etické principy — etika péce o posti-
zené déti — obCanska iniciativa

Etika jako prakticka i filozoficka disciplina se v poslednim pul stoleti radikalné
proménila, proto povazuji za vhodné zacinat pfednasku o etice vykladem
o téchto proménach. Svét se v poslednich dvou stoletich zasadnim zptisobem
zménil, Zijeme mnohem pohodinéji a bezpecnéji nez lidé kdykoliv predtim.
Také vztahy mezi lidmi prosly podstatnymi zménami. Soucasti téchto promén
je i sekularizace, odklon od nabozenstvi a od mravnich pravidel vypracovanych
nabozenskymi spole¢nostmi. Kvili tomuto vyvoji neni mezi lidmi shoda o tom,
co je dobré a co Spatné, a nikdo neni opravnén rozhodovat o tom, jaké chovani
je spravné a jaké nespravné (Simek, Spalek, 2003). Proto prednaska o etice
nemize byt postavena na chvale ani na kritice. Je spiSe rozborem mravnich
problémd, které se v urcité souvislosti vynofuji.

V prvni fad€ si musime polozit otazku, jak moralka v dne$nim svété fungu-
je, na ¢em je vlastn€ postavena. Protoze dnes jiz v sekularni teorii neodvijime
moralitu od vile Stvofitele, hledame jeji pfirozené zaklady. Jeden z prvnich,
kdo postavil moralku na pfirozené zaklady, byl Immanuel Kant. Ve své teorii
ale zaklada moralku na povinnosti, coz je v dnesni dobé vysoce problematicke.
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Soucasny ¢lovék se totiz pohybuje v terminologii lidskych prav, ptipadné zod-
povédnosti, povinnost neni dostateéné motivujicim pojmem. Na zaklad¢ této
zkusSenosti Ernst Tugendhat (2002) pfistoupil k problému moralky z jiného
hlediska. Moralni soud pfedpoklada svobodu. Pokud nékoho chvalime ¢i odsu-
zujeme za urCité chovani, nutné pfedpokladame, ze mohl jednat i jinak, tedy
uznavame lidskou svobodu. Podle E. Tugendhata stoji proto moralita na svo-
bodném rozhodnuti byt moralni a totéz vymahat od ostatnich.

Jestlize postavime moralku na lidské svobodé, pak musime odpovédét na
nékolik otazek.

V prvni fadé je nutné si polozit otazku, co je svoboda. Pokud zlstaneme
u pojeti, které je dnes velmi obvyklé, vychazi z védeckého modelu svéta (Pa-
tocka, 1992), zname je i z denniho tisku, totiz ze svoboda je neomezenost, moz-
nost délat cokoliv, narazime na dvé zasadni obtiZe. Pokud ,,ma svoboda konci
tam, kde zacina svoboda druhého ¢loveka®, pak pii vzajemné provazanosti lidi
vlastné svoboda téméf neexistuje. A na rozhodnuti ,,délat si co se mi zachce*
moralku nepostavime. Proto musime odpovédét na otazku po svobodé v duchu
fenomenologické filozofie. Svoboda ¢loveéka spocivd v moznosti volit svou
zivotni strategii, stanovit si vlastni pofadi hodnot, davat svému Zivotu vlastni
smysl. Soucasti takového svobodného rozhodnuti je i ochota pfijmout uréita
omezeni. Studium, prace si vyZaduji v urcité chvili rezignovat na zabavu, rodi-
nu. Rozhodnuti pro péci o rodinu predpoklada omezeni prace a zabavy. Dobry
manzelsky vztah se neslucuje s volnou erotickou laskou. Podobnych ptiklad
najdeme hodné. Na zaklad¢ tohoto pojeti svobody jako volby mezi rtiznymi
moznostmi pak miizeme postavit i vyklad moralky jako rozhodnuti byt moral-
nim Cinitelem.

Neni zde ale nebezpeci, ze vétsina lidi se rozhodne nebyt moralnimi Cinite-
1i? Toto nebezpeci zde samoziejmée je, ale protoze jsme bytosti socialni — dle
Martina Heideggera (1996) byti ¢loveka je ve skute¢nosti spolubyti — je vysoce
pravdépodobné, Zze vétSina z nas se rozhodne byt moralni bytosti. Ostatné jiz
staii Rekové vidéli cil Zivota v dosazeni §tésti (dle Aristotela ,.,eudaimonia®)
a Stastny muze byt ten ¢lovek, kdo umi zit v souladu sam se sebou a s lidmi
okolo. Zde se predpoklada moralita i jako zaklad individualniho $tésti. Normal-
ni ¢lovek je tedy motivovan pohybovat se v moralnim svété a byt jeho aktivnim
Cinitelem.

Podle E. Tugendhata (2002) nestaci byt moralni jen sam, je nutné totéz vy-
mahat i od ostatnich. Pak se objevuje dalsi problém. Budeme-li nutit ostatni
ke stejnym moralnim postojum, jako zastdvame my, dostaneme se s nimi do
sporu. Mnozi z nas se sporli obavame, spiSe touzime po porozuméni a piejeme
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si jednotu nebo aspon harmonii v mysleni i postojich riznych lidi. Ve skutec-
nosti je spor vysoce funkéni soucasti lidského svéta — lidé nemohou dojit ke
skute¢nému funkcénimu souhlasu, kdyz pfedtim nezvetejni své odliSujici se
nazory a postoje a nevedou spor o jejich platnost. Spor sam o sobé neni pro-
blémem, problémem je neochota nékterych lidi slySet ostatni ucastniky sporu a
brat je vazné. Pokud si lidé vzajemné naslouchaji a berou se vazné, vzdy
k néjaké dohod¢€ dospéji. Proto mohl Herakleitos tvrdit, Ze spor (polemos) je
v zakladech svéta. A pokud jsme dnes nedali nikomu pravo urcovat, co je
spravné a co $patné, nezbyva nez se o tom dohodnout, a jak jinak neZ ve sporu.

Vysledkem zkuSenosti, debat a spord mezi lidmi ve spolecnosti je tzv. etic-
ky konsenzus. Ten je nejdiive vice ,,nacitény* nez slovné formulovany. Proje-
vuje se uréitym chovanim lidi a postoji souhlasu ¢i nesouhlasu s chovanim
vlastnim i druhych. Teprve ve druhém kroku je mozné sepisovat etické kodexy
a pozd¢ji i zékony.

Odedavna hledaji lidé néjaké jednoduché navody jak obstat ve svém roz-
hodnuti byt moralnim cinitelem. Nejstarsi a dnes mnohymi lidmi Gspésné pou-
zivané je tzv. zlaté pravidlo moralky. V riznych kulturach je najdeme vyjadre-
né rizn€, my mame v nejstarSich vrstvach bible napsano: ,,Necin druhym to, co
nechces, aby oni ¢inili tob&.* Prostym oto¢enim situace, ve které se rozhoduje-
me (,,chtél bych ja, aby mi udélal ten druhy to samé, co se pravé chystam jemu
udélat ja?*) vystiedime totiz sami sebe z dilematické situace. Pro soucasné
teorie moralky je velice zajimavé, ze 1. Kant dospél ve svych kategorickych
imperativech (nepodminéna povinnost, ke které nezaujaty clovék dospéje ve
svém kritickém uvazovani) k velmi podobnym zavérim, ovsem formulovanym
podstatné slozit&ji a filozoficky fundovangji.

Kdyz se zamyslime z pravé popsaného pohledu nad soucasnou moralkou,
dospé&jeme k nékolika praktickym zavérim. Neni autorita, kterd by rozhodla, co
je dobré a co zIé, musime se proto o v§em dohodnout. Dohoda je vzdy jen pro-
vizorni, proto zadny odbornik na moralku nemize lidem radit, co maji a co
nesméji udélat. Etika dnes funguje jinak. Clovék, ktery se rozhodne byt moral-
nim Cinitelem, se pravidelné dostava do situaci, ve kterych neni snadné se roz-
hodnout. Hodnoty, kterych si ceni, nebo principy, kterymi se fidi, se dostavaji
do sporu. Klasickym sporem v mediciné je spor mezi principy beneficence
(jednat v nejlep$im z&jmu pacienta) a respektu k autonomii nemocného (Beau-
champ, Childress, 1994). Lékar vi, jak pacienta 1éCit, pacient 1écbu odmita.
Snad kazdy ¢élovek fesi spor mezi pracovnimi zajmy, zabavou a rodinou.
V tomto kontextu odbornici v etice identifikuji problém, pak jej popisi, ukazi,
které hodnoty ¢i principy se zde stfetavaji, a na zaveér popisi rizna reseni, ktera
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se nabizeji. Rozhodnout se pak musi aktéfi sami, at’ jiz jde o problémy
v manzelstvi, v obci, ve zdravotnictvi ¢i v politice.

Profesionalni etik miize popsat spor v terminologii hodnot, miize moderovat
diskusi. Kdyz uz se ale ¢lovek néjak rozhodne, jako jedinec i jako predstavitel
instituce, nemtiZze se odvolat k zadné autorité. Musi vysvétlit davody, pro¢ se
tak rozhodl. Jeho divody mohou, ale nemusi byt ostatnimi uznany. V kazdé
debaté se ukazuji pfednosti i slabiny divoda, které byly uvedeny. Tak se ¢lo-
vek, ktery se ucastni poctivé debaty, stava tolerantn&jSim. Zjistuje totiz, ze
nejen duvody druhych, ale i jeho vlastni maji své slabé stranky. Tak se vazné
pojata etika stava zakladem pro toleranci a pro respekt k odliSnému nazoru.
Vsimnéme si, jak slabou strankou nasi vysoké politiky je praveé odivodiovani
ué¢inénych krokti a piijatych zakonl. MozZna, ze jednim z divodu je fakt, Ze
etika v pojeti, které jsme si pravé popsali, u nas prozatim jesté v podstaté ne-
existuje.

A nyni si zkusme aplikovat popsané principy soucasné etiky na dnesni té-
ma. Samoziejme je vysoce zasluzné, kdyz se nékdo stard o postizené déti. Je
zde ale spousta véci nesamoziejmych.

Prvni dilema: Pro¢ se vlastné starame? Jde o téZce postizené déti. Kvalita
zivota, ktera je u mnohych z nich dana postizenim, je velice nizka. Nebylo by
zbylo. Ted to stoji velké usili a hodné penéz. Nékdo to usili musi vyvinout
a nékdo musi potfebné penize vydélat a na péci o postizené déti dat k dispozici.
Odpovéed neni tiplné snadna.

Uvodem si miizeme polozit otazku, co je vlastné altruismus? Bezbiehd péce
o druhé? V aristotelském pojeti je ctnost vzdy stiedem mezi dvéma extrémy.
Altruismus je také stfedem, a to mezi nutnosti postarat se o sebe sama a posta-
rat se i o druhé. Kdyz pecujici zahubi ¢i zinvalidizuje sam sebe, kdo bude pe-
Covat o ty, které si vzal na starost? Pecujici by mél alespon obcas udrzet dobrou
naladu, jinak je tézké jeho péci pfijmout. Proto se musi umét vénovat i sam
sobé. A tuto péci o sebe altruista vyvazuje péci o nckoho druhého. Altruistou
mizeme nazvat toho, kdo ma svij stfed blize péci o druhé nez ti ostatni.

P1i takto pojatém altruismu mtzeme porozumét, pro¢ nékdo hledi vic na se-
be a nékdo vice prospiva druhym. Ani prvniho, ani druhého nebudeme odsuzo-
vat. Budeme si vazit zen a muzu, ktefi na sebe vezmou obtiz starosti o postize-
né dité, a nebudeme odsuzovat ty, kdo se radéji rozhodnou pro interrupci. A li-
dem, ktefi se rozhoduji pro prvni ¢i druhou alternativu, pomtizeme nejlépe tak,
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Ze jim nezaujaté, bez predsudku a bez falesného soucitu vysvétlime, co vSechno
je pii jejich rozhodovani ve hie. To je podstata dobrého poradenstvi.

Samoziejmé jsou ve hie ekonomické faktory. Ma se platit z vetejnych pro-
sttedkll péce o tézce invalidni déti? Ty penize budou n€kde chybét — napt.
v prevenci. Kolik se ma davat? Je potieba vymyslet a ukazat dobré divody.
V debat¢ je nutné pracovat s poctive ziskanymi ¢isly — kolik co stoji, jaké pro-
sttedky jsou k dispozici apod. Nikdo ndm nic neda automaticky, nic nedosta-
neme jen tak, marné je ¢ekat na spasitele, marné je zadat, aniz uvedeme dobré
diavody. Pokud chtéji rodi¢e néceho dosahnout, musi se spojit, debatovat, bojo-
vat, hledat nové a nové argumenty. A neurazet se, kdyz narazeji na malou
ochotu. Péce o déti postizené SMA je dobrym ptikladem. Obcanska iniciativa
neni samoziejma, musime se ji ucit, a zde se to podatilo.

Vyroba a distribuce 1€kt a zdravotnické technologie jsou obchodni zalezi-
tosti, ktera musi pfinaset zisk. Cim &ast&jsi nemoc, ¢im vice nemocnych lidi,
tim vétsi zisk. Nemocni se vzacnymi chorobami jsou znevyhodnéni. Je nutné
znova a znova upozoriiovat, zadat, argumentovat. V EU se mnohé podafilo,
péce o nemocné se vzacnymi chorobami je zde tématem.

V pééi o déti postizené SMA se mnohé podafilo. Jsou k dispozici mnohé
funk¢ni pomicky, byla vybudovana strediska, kde najdou rodice i jejich déti
dobré rady i praktickou pomoc. Mame byt spokojeni, nebo zadat stale vic?
I zde plati pravidlo zdravého stiedu. Hodné toho bylo dosazeno a ¢lovék to
musi umét ocenit. My Zijeme v bohaté spole¢nosti, a proto na leccos mame
finan¢ni prostfedky — méli by na to v chudsSich zemich? Je Gzasné, Ze v post-
moderni konzumni spolecnosti se najdou lidé, ktefi pecuji, a lidé, ktefi na to
shanéji penize. Je mnohé, co nas mize tesit, nezapominejme tedy na to. Na
druhé strané toho jisté jesté hodné chybi. To nas pravem zarmucuje. Podle jiz
zminéného pravidla stfedu nckteti lidé s uspokojenim zduraznuji, ¢eho bylo
dosazeno, jini chtji vice. Vazme si obou, ob¢ strany maji svou pravdu a obé
jsou potieba.

Proto s vdécnosti v srdci, za to, ¢eho jsme dosahli, usilujme o dalsi zlepSeni.
Neni na to objektivni narok. Je nutné vysvétlovat, argumentovat a hledat spo-
jence. Je to i o taktice, nejen o naroku. A v tomto Gsili pteji vSechno dobré.
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RESPIRACNI PECE O PACIENTY SE SPINALNI
SVALOVOU ATROFII

Iva Piihodova, David Kemlink

Souhrn

Nervosvalova onemocnéni, véetné spinalni svalové atrofie (SMA), jsou spojena
s oslabenim dychacich svalti a srizikem rozvoje respiracniho selhani, které
ohrozuje pacienta na zivot€. Slabost dychacich svalt se projevi nejdiive béhem
spanku. Noé¢ni porucha dychani tak mize predchazet pred nastupem denni
dechové nedostatecnosti. Je povazovana za prvni znamku oslabeni dychacich
svald, miva plizivy priibéh a nenapadné pfiznaky. Znalost pfiznakil, pravidelné
sledovani funkéni vitalni kapacity plic, parametri acidobazické rovnovahy
v krvi a v€asna diagnostika poruchy dychani ve spanku pomoci no¢ni poly-
somnografie je pro pacienty s nervosvalovym onemocnénim velmi dilezita.
Lécba pomoci neinvazivni no¢ni ventilace zlepSuje kvalitu zivota nemocného,
oddaluje rozvoj chronického respiraéniho selhani a mize tak prodluzovat délku
Zivota.

Klic¢ova slova: spinalni svalova atrofie — porucha dychani ve spanku — no¢ni
polysomnografie — spankova apnoe — no¢ni hypoventilace — terapie dvojtrov-
novym pozitivnim pietlakem (BiPAP)

Uvod

Poruchy dychani ve spanku se vyskytuji az u 50 % pacientd s nervosvalovymi
chorobami (Arens, Muzumdar, 2010), v pifipadé SMA piedevsim u I. a II. typu
(Wang et al., 2007). Pacienti si sami na poruchy spanku vétSinou nestézuji,
proto je nutnosti aktivni pfistup 1ékafe v diagnostice a také pouceni pacienta
o dulezitych pfiznacich. Pfiznaky zahrnuji no¢ni projevy nedostateéného dy-
chani a denni nasledky chronické spankové deprivace. ZhorSeni dychani béhem
spanku mohou signalizovat také zmény dechovych objemi a parametri acido-
bazické rovnovahy, proto se doporucuje jejich pravidelné sledovani.
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Dychani a spanek u pacienta s nervosvalovou chorobou

Porucha dychani se projevuje nejdfive ve spanku z n€kolika divoda:

Spanek je stav, v némz pfirozené dochazi ke snizeni az vymizeni svalového
napéti (hypotonii az atonii). Pacienti s nervosvalovym onemocnénim trpi
losti vSak mize byt tonus dychacich svald jesté dostateény k udrzeni pfiméte-
ného dychani. Béhem spanku je omezen podil mezizebernich svald na dychani
a nezapojuji se pomocné dychaci svaly, které pomahaji kompenzovat ventila¢ni
poruchu béhem dne. Dychani ve spanku je zajiStovano predev§im branici,
zejména v paradoxnim (REM) spanku. Slabost branice se tak projevi nejvyraz-
néji pravé béhem REM spanku (Arens, Muzumdar, 2010). Vlivem polohy vleze
klesa funké¢ni kapacita plic a zhorSuje se vyména krevnich plyni. Béhem span-
ku se také méni citlivost chemoreceptord v mozkovém kmeni. Tyto receptory
podle parcidlniho tlaku kysliéniku uhli¢itého (PaCO,) v krvi zprostifedkuji im-
pulzy k dychani. Zejména béhem REM spanku jejich citlivost klesa (Sonka,
2004).

Klasifikace poruchy dychani ve spanku

Béhem spanku dochézi k zastavam dechu (spankova apnoe) nebo ke snizeni
dechového objemu na polovinu a méné (hypopnoe). U pacientld s SMA se Casto
vyskytuje no¢ni hypoventilace (déletrvajici snizeni ventilace béhem spanku).
Dychani nedosta¢uje metabolickym narokim organismu, dochazi k vzestupu
PaCO, vkrvi (hyperkapnii) a k poklesu parcidlniho tlaku kysliku v krvi
(Pa0O,) — hypoxémii.

Podle priciny se déli poruchy dychani ve spanku na obstrukéni a centralni.
Obstrukeéni poruchy vznikaji pfekazkou v hornich cestach dychacich, centralni
poruchy jsou zpisobené nedostatecnym fizenim dychani na Grovni mozkového
kmene. U pacientll s SMA se vyskytuji obstrukéni i centralni poruchy. Hypoto-
nie svall hltanu vede k nedostate¢nému udrzovani pruasvitu hornich dychacich
cest béhem nadechu a ke vzniku obstrukéni apnoe nebo hypopnoe. Dlouhodoba
hyperkapnie méa za nasledek snizeni citlivosti chemoreceptoric v mozkovém
kmeni, které ¥idi dychani, a ke vzniku centralni apnoe (Sonka, P¥ihodova,
2007).

Pfiznaky a diisledky poruchy dychani ve spanku

V noci se objevuje pocit dusnosti, ztizené dychani, promodravani (cyanoza),
opakovana probouzeni aZ nespavost, pocity nevolnosti nebo zvraceni. Pacienti
$patné snaseji polohu vleze, vyzaduji béhem noci ¢astéjsi polohovani. Pacienti
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se spankovou apnoe Casto chrapou. Chrapani je jiz urcitym pfedstupném poru-
chy dychani, zndmkou mirné zhorSené prichodnosti dychacich cest. Chrapani
byva prerusovano zastavami dechu nebo zmél¢enim dychani. Snaha o obnoveni
dychani pfi apnoe se projevuje lapanim po dechu, zatahovanim mezizebernich
svall, nadbfisku. Toto usili dychacich svali o pfekonani prekazky a o nadech
nakonec vyvola kratkou probouzeci reakci. Pfi ni se ihned aktivuje napéti hlta-
novych svaldi, dychaci cesty se (n€kdy s kratkym zachréenim) oteviou a dycha-
ni se az do dal$i dechové pauzy obnovuje. Ukonceni apnoe je spojeno s aktivaci
vegetativniho nervového systému, coZ vede ke zvySeni krevniho tlaku a srde¢ni
frekvence. Béhem apnoe nebo hypopnoe dochazi k poklesu PaO, (hypoxémii).

Opakovana kratka probouzeni, ktera ukoncuji apnoe, si pacient vétSinou ne-
uvédomuje a nepamatuje, presto vyrazné narusuji spanek a snizuji jeho kvalitu.
Dtsledkem S$patného noc¢niho spanku je pak fada dennich ptiznakt.
K nejvyznamnéjsim patii zvySend denni spavost, pocit inavy, poruchy nalady
(podrazdénost, nervozita, uzkostna nebo depresivni nalada), poruchy paméti
a soustfedéni, zhorSeni pracovnich nebo Skolnich vysledkl. Pacienti se spanko-
vou apnoe se Casto rano velmi Spatné probouzeji, citi se po prob&hlé noci una-
veni a nevyspali, boli je hlava a maji sucho v tistech (Sonka, Pithodova, 2007).

Stupeii no¢ni hypoxémie a hyperkapnie ma dilezitou roli v rozvoji chronic-
kého respiracniho selhani. Hyperkapnie zhorSuje ¢innost kosterniho svalstva
a prispiva k jeho zvySené unavitelnosti a slabosti, zhorSuje také funkci srdecni-
ho svalu, podili se na rozvoji srde¢niho selhani a arytmie.

Diagnostika poruch dychani ve spanku
K pfesné diagnostice poruchy dychani ve spanku slouzi no¢ni polysomnografie.
K podezieni na poruchu dychani ve spanku u pacienta s nervosvalovym one-
mocnénim vedou klinické pfiznaky, zmény dechovych parametrd béhem dne
(vitalni kapacity a dechovych objemil) a zmény tlaku krevnich plynta v krvi.
Pacient s nervosvalovym onemocnénim by mél mit tyto parametry zkontrolo-
vany 1-2% ro¢n€. Nazory na to, které pifiznaky, dechové hodnoty a hodnoty
krevnich plynti signalizuji poc¢inajici poruchu dychéani ve spanku, nejsou zatim
jednotné (Arens, Muzumdar, 2010), proto je idealni provadét pravidelné noéni
polysomnografické vySetfeni u rizikovych pacientd s nervosvalovym onemoc-
nénim jedenkrat rocné, aby se no¢ni porucha dychani zachytila co nejdiive
(American Thoracic Society, 2004; Iannaccone, 2007; Wang et al., 2007).

P1i klinickych ptiznacich (zejména nadmérné denni spavosti, obtizném ran-
nim probouzeni, nespavosti), pfi poklesu vitalni kapacity u dospé&lého pod 1,5
litru nebo u déti pod 60 % normalnich hodnot a pfi hyperkapnii béhem dne nad
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45 mm Hg je podezfeni na poruchu dychani ve spanku velké a nocni poly-
somnografie je jednozna¢né indikovana (Hukins, Hillman, 2000; Mellies et al.,
2003).

Nocni polysomnografie slouzi ke zhodnoceni délky a kvality spanku a ke
zjisténi typu a tize poruchy dychani ve spanku. Pacient stravi noc ve spankové
laboratofi a béhem spanku je pomoci elektrod piipevnénych na hlavé a obliceji
sledovéana tada télesnych funkci. Pacient spi ve zvukové izolované mistnosti,
prubeh noci je zaznamenavan na videokameru pracujici pii infracerveném svét-
le. V sousedni mistnosti pribéh noci sleduje laborantka, kterou mize pacient
kdykoliv piivolat. Béhem noc¢ni polysomnografie se sleduje elektricka aktivita
mozku (EEG), pohyby oéi (eletrookulogram), aktivita svali brady (elektro-
myografie, EMQ), srde¢ni aktivita (elektrokardiogram, EKG), dychani (proud
vzduchu pfed nosem a tUsty, dychaci pohyby hrudniku a bficha), okyslic¢eni
periferni krve (saturace hemoglobinu kyslikem).

Zakladni informaci o poruse dychani ve spanku piedstavuje tzv. apnoe in-
dex (Al), coz je pocet apnoe za hodinu spanku, a apnoe/hypopnoe index (AHI),
coz je pocet apnoe a hypopnoe za hodinu spanku. U dospélych ma byt AHI <5
a u déti <1. Jako abnormni se hodnoti apnoe trvajici >10 sec (u menSich déti >
dechové cykly) a hypopnoe >10 sec spojena s poklesem saturace hemoglobinu
kyslikem o >3 % nebo s kratkym probuzenim. Hypoventilace znamena, zZe
nejméné po 30 % doby spanku ma pacient saturaci hemoglobinu kyslikem pod
90 % (The International Classification of Sleep Disorders, 2005; Sonka, Piho-
dova, 2007).

U dospélych lze v pripadé nedostupnosti no¢ni polysomnografie nahradit
toto vySetieni tzv. limitovanou polysomnografii, ktera na rozdil od polysomno-
grafie nesnimd EEG, aktivitu svalli brady a pohyby o¢i. Limitovana poly-
somnografie musi minimaln¢ registrovat proud vzduchu pfed nosem a usty,
dychaci pohyby, srde¢ni frekvenci a saturaci hemoglobinu kyslikem. Nevyho-
dou je, ze zaznam dychani nelze vztahnout ke spanku a k jednotlivym spanko-
vym stadiim. Limitovana polysomnografie je vySetieni s dostate¢nou specifi-
tou, ale v pfipad¢ negativniho nalezu spankovou apnoe nevylucuje. Proto je
tieba v nejasnych piipadech doplnit noéni polysomnografii (Sonka, Pithodova,
2007). U déti se limitovana polysomnografie neprovadi, nebot’ vysledky nejsou
uspokojivé. Velmi hrubou orientaci o nocnim dychani poskytuje no¢ni zdznam
saturace hemoglobinu kyslikem (pulzni oxymetrie) (Arens, Muzumdar, 2010).

Pokud neni dostupna no¢ni polysomnografie, ma mit pacient s nervosvalo-
vym onemocnénim jedenkrat roéné limitovanou polysomnografii nebo no¢ni
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pulzni oxymetrii (American Thoracic Society, 2004; Iannaccone, 2007; Wang
et al., 2007).

Soucasti pravidelného vySetieni pacienta s nervosvalovym onemocnénim je
také spirometrické vysetfeni — vySetfeni dechovych parametri, pfedevsim vi-
talni kapacity. Z kapilarni nebo arterialni krve se provadi vySetieni acidobazic-
ké rovnovahy (Astrup), které stanovi presné hodnoty tlaku krevnich plynd a pH
krve.

Terapie poruch dychani ve spanku

Terapie spankové apnoe a hypoventilace u pacientli s nervosvalovym onemoc-
nénim spoc¢ivd v neinvazivni no¢ni ventilaci. Obecné se pro 1é¢bu spankové
apnoe pouziva 1é¢ba trvalym pozitivnim pietlakem v hornich cestach dychacich
(Continuous Positive Airway Pressure, CPAP). Pomoci nosni masky je pacient
napojen na piistroj, ktery udrzuje pozitivni tlak v dychacich cestach a zabrani
tak béhem nadechu jejich uzavéru. Pisobeni tohoto pfistroje je pfirovnavano ke
,vzduchové dlaze, ktera udrzuje oteviené dychaci cesty. Tlak béhem nadechu
a vydechu se neméni.

Pacienti s nervosvalovym onemocnénim vSak mohou mit potize s vydech-
nutim proti relativné vysokému tlaku v disledku slabosti respiracnich svalt.
Proto se u nich upfednostiiuje 1é¢ba dvojiroviiovym pretlakem v dychacich
cestach (Bilevel Positive Airway Pressure, BiPAP). Ptistroj udrzuje pozitivni
tlak pfi nadechu, ale pii vydechu tlak poklesa a umozni pacientovi snazsi vy-
dechnuti. Pfistroje se pouzivaji na dobu spanku, sestavaji z nosni masky a sa-
motného pfistroje, jehoz soucasti mize byt také zvlhcovac. Je nutné nastaveni
(titrace) optimalniho tlaku a potom pravidelné kontroly po pul roce. Zahajeni
terapie a nastaveni optimalniho pfetlaku se vétSinou provadi pfi no¢nim poly-
somnografickém monitorovani. Pfed usnutim je nemocny o metodé podrobné
informovan a je mu vyzkousSena optimalni maska. Nemocny usind pfi nizkém
pretlaku s doporuéenim, aby mél zaviena tsta a klidné dychal. Kdyz pacient
usne, laborant postupné zvysuje pietlak, az dojde ke zlepSeni hypoventilace
nebo vymizeni apnoe. U pacientli s nervosvalovym onemocnénim je nékdy
potieba na titraci optimalnich tlakt nékolik noci (Sonka, Pithodova, 2007).

Lécba je vétSinou snasena velmi dobre, komplikacemi mtze byt unikani
vzduchu mimo masku a drazdéni o€nich spojivek, otlaky pfi nevhodné masce,
vysusovani sliznice dychacich cest nebo polykani vzduchu a jeho hromadéni
v zaludku. Tato 1é¢ba se s ispéchem pouziva i u déti, adaptace ditéte na pfistroj
zalezi predevsim na spravné spolupraci rodict. U déti je nutné také pravidelné
kontrolovat velikost masky vzhledem k riistu obliceje (po 3 az 6 mésicich).

34



Problémem byva nékdy u pacientl s nervosvalovym onemocnénim nedostatec-
na motivace k uzivani ventilacni podpory, protoze si sami poruchu dychani ve
spanku neuvédomuji a pocit'uji negativné urcité nepohodli pfi uzivani piistroje.

Neinvazivni no¢ni ventilace mtize napomahat ke zpomaleni rozvoje chro-
nického respiracniho selhani, snizeni vyskytu respiracnich infekei a srdeCnich
komplikaci a k oddéleni invazivni ventilace (Mellies et al., 2003; 2004; Ameri-
can Thoracic Society, 2004; Simonds, 2006).

Pti progresi slabosti dychacich svali se prodluzuje ventila¢ni podpora i do
denni doby.

Neinvazivni ventilace ma jasnou piednost pied invazivnimi metodami. Vy-
hodou je jednoduchost pfipojeni k ventilaénimu systému, minimalni ovlivnéni
kvality zivota nemocnych a zachovani funkce hornich cest dychacich.

Pokrocilou 1é¢bou dechového selhani je invazivni ventilace, ktera vyzaduje
tracheostomii a pouzivani doméacich ventilatorti. Invazivni ventilace predstavu-
je intervenci do dychacich cest prostfednictvim tracheostomatu a vyrazné
ovlivituje kvalitu Zivota nemocnych. Indikace jsou stejné jako u celodenni ne-
invazivni ventilace a musi byt splnéna jedna z nasledujicich podminek:

1) obtizné toaleta dychacich cest, hromadéni hlent;

2) potize s polykanim, opakované zapaly plic a vdechnuti potravy;

3) ventilaéni podpora neinvazivni technikou je nutna >20 hodin denné, ne-
invazivni ventilace nevedla ke zlepSeni respiracniho selhani (Fiksa a kol., 2001;
2002).
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OPERACNI LECBA DEFORMIT PATERE PRI SMA

Martin Repko

Souhrn

Deformity patete pii neuromuskularnich onemocnénich vyznamné ovliviuji
kvalitu Zivota. Nejcastéji se setkavame se skoliotickymi komplexnimi deformi-
tami patefe a panve. Konzervativni péfe u progredujicich skoliéz nebyva
Gspésna a je nutno Casto tyto deformity fesit operaénim zptisobem, ktery posky-
tuje korekci deformity patete se zajisténim stability sedu.

Klic¢ova slova: skoliéza — SMA — operacni 1écba

Deformity patefe pfi neuromuskuldrnich onemocnénich jsou velmi Castym
pridruzenym postizenim a ptedstavuji zasadn¢ odlisny a komplikované;jsi tera-
peuticky problém nez deformity patefe tzv. idiopatického charakteru. Tyto
deformity se spolupodileji na vyrazné nestabilité stoje a sedu a dale zhorSuji
kardiopulmonalni funkce pacienta.

Vyrazna progrese neuromuskularni deformity patefe i po dokonceni kostni-
ho rlstu je pravidelnym jevem a je potieba brat ji v uvahu pfi rozvaze o zpuso-
bu 1écby této deformity. Lécebné korzety jsou vétSinou velmi Spatné tolerovany
a jejich efekt na ovlivnéni progrese kiivky je velmi maly.

K operacni korekei a stabilizaci nejCastéji uzivame kombinaci transpediku-
larni fixace obratld a transsakroilické fixace panve. Pevnost vnitiniho instru-
mentaria je velmi vyznamnym faktorem moznosti omezeni pooperacni vnéjsi
fixace, kterd mlize znesnadnovat oSetfovatelskou péci vzhledem k tendenci
kaze k dekubitim. Relativni nevyhodou operaéni stabilizace deformit patete je
ztrata n€kterych nahradnich pohybovych stereotypid. Tato nevyhoda je vyvaze-
na stabilitou sedu pacienta a moznosti lepsi protetické péce.

Vysledky RTG analyzy operovanych pacientl prokazaly velmi dobrou ko-
rekeci skoliotické deformity s nastolenim vyhodnéjsiho postaveni panve ve
frontalni i sagitalni rovin€. Operacni terapie neuromuskularnich deformit patete
koriguje skoliotické kiivky se zajisténim stabilni kompenzované patefe a vyva-
zené panve bez dalsi ztraty motorickych ¢i senzitivnich funkci. Takto je zajis-
téna piedevsim stabilita sedu se zlepSenim funkéniho stavu kardiopulmonalniho
aparatu, jakoz i zlepSen celkovy zivotni komfort handicapovaného pacienta.
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ORTOTICKA PECE U PACIENTU S SMA

Petr Krawczyk, Jozef Jakub

Souhrn

Ortotickd péce o pacienty s neuromuskularnim postizenim vyzaduje pfisné
individualni a mezioborovou spolupraci mezi osetfujicim lékaiem, fyzioterape-
utem a ortotikem, pfi které je presné stanoven funkéni pozadavek na ortotickou
pomucku. Ortézy na horni koncetiny aplikujeme piedevsim k zabranéni tvorby
flek¢nich kontraktur v loketnich kloubech. Ortotickd podpora dolnich koncetin
pak zahrnuje stabilizaci a centraci kloubil pfi stoji nebo chiizi pacienta. Léceb-
ny efekt trupovych ortéz je patrny pfedev§im u mensich déti, stejné jako u ju-
venilnich forem onemocnéni. Pfi tézSich deformitach je vyhodnéjsi pouzit pfi
vertikalizaci do sedu u menS$ich pacientti individualné zhotovenou trupovou
ortézu pro sed. Vyznamnou kontraindikaci pfi aplikaci trupovych ortéz je sni-
zena vitalni kapacita plic pii paréze dychaciho mezizeberniho svalstva.

Klic¢ova slova: ortotické vybaveni — SMA — neuromuskularni deformity patefe

Aplikace ortéz horni koncetiny
Konzervativni 1écba se zaméfuje predevsim na rehabilitacni péci sméfujici
k udrzeni hybnosti kloubii koncetin s cilem zabranit zkraceni svalovych skupin
loketniho kloubu, zapésti a ruky.

V téchto ptipadech se aplikuji jako polohovaci ortézy nejcastéji individualni
termoplastické ortézy. Pred aplikaci téchto polohovacich ortéz je vzdy velmi
dilezité duisledné rozcviceni a protazeni zkracenych svalovych skupin.

Aplikace ortéz dolni koncetiny

Na dolnich koncetinach dochazi k rozvoji flekénich kontraktur, které v konec-
ném dusledku omezuji schopnost vertikalizace. Ortoticka podpora zahrnuje
stabilizaci a centraci kloubt dolni koncetiny pfi stoji a chlizi pacienta. Kycelni
klouby u pacientii s SMA maji tendenci k valgéznimu postaveni s moznou
dislokaci, coz vede ke zhorSeni stability sedu.

Volba typu koncetinové ortézy musi vzdy vychazet ze zakladniho funkéni-
ho zhodnoceni pohybového systému ve vsech etazich. Nejcastéji aplikovanymi
ortézami jsou polohovaci ortézy na kolenni klouby a ortézy stabilizujici kycelni
klouby do abdukce a zevni rotace.

Rehabilita¢ni péce a piipadna aplikace ortéz by méla byt zaméfena na pro-
tazeni zkracujicich se svalovych skupin, pfedevsim zevnich rotatora a abdukto-
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ri kycelnich kloubd, tak aby se minimalizovala moznost dislokace kycelniho
kloubu pfi svalové nerovnovaze.

Dulezité je rovnéz urCeni rezimu aplikace pomucky v pribéhu dne
v zéavislosti na probihajici rehabilitaéni pééi.

Aplikace trupovych ortéz u pacientii s SMA
Pii deformitach patete je lécebny efekt ortéz patrny predev$im u mensich déti.
Pii tézSich deformitach je vyhodnéjsi pouzit pfi vertikalizaci do sedu individu-
aln€¢ zhotovenych trupovych ortéz pro sed (kokina), pfi stavbé této korekeni
sedacky vychazime z posouzeni rozsahu deformity a lokalizace vrcholu zakfi-
veni patete v zavislosti na aktivni kontrole drzeni trupu a hlavy. Pfi progreduji-
cich kiivkach doporucujeme aplikaci plastovych individudlnich trupovych ortéz
pro sed na zaklad¢€ odebrani sadrového odlitku. U jedinci bez vyraznéjsi de-
formity ve frontalni roving s ptevazujici kyfotickou posturou indikujeme trupo-
vou ortézu pro sed z pénového materialu. Odbér mérnych podkladi se provadi
s pomoci podtlakovych polstait s tvarovou paméti. U jedincl s neurogenni
luxaci ky¢le muze poloha v 90stupniové flexi v ky¢lich v sedacce vyvolat boles-
ti, které vedou ke znemoznéni dalsi aplikace ortézy. Z tohoto pohledu je po-
tiebné zajistit u pacienta korigovany polosed ve vhodném mechanickém voziku
s aplikaci korek¢nich pelot (Krawezyk, 2009).

Vyznamnou kontraindikaci pfi aplikaci trupovych ortéz je snizena vitalni
kapacita plic pii paréze dychaciho mezizeberniho svalstva. Stlaceni hrudniku
ortézou muze velmi Casto vést k jesté vyraznéj§imu omezeni dechovych funkei.

Zavér

Pro Gspéch ortotické terapie u neuromuskularnich onemocnéni je dilezita du-
slednd mezioborova spoluprace a erudice vSech ¢lenu terapeutického tymu.
Nemén¢ dilezité je pouceni rodi¢l o rezimu aplikace pomdcek.
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SED VE VOZIKU A SPECIFIKA U DETI SE SPINALNI
SVALOVOU ATROFII

%

Lia Vasi¢kova

Souhrn

Spinalni svalova atrofie je dédi¢né, druhé nejcastéjs$i neuromuskularni onemoc-
néni détského veku. Klinicky se projevuje tézkou svalovou hypotonii, hypo- az
areflexii koncetin, svalovou hypotrofii az atrofii, v jejichz dasledku vznikaji
deformity, kontraktury a téZka asymetrie panve i celé postury. Pacient sedici ve
voziku nema stabilitu, schopnost orientace v prostoru a rovnovéhu, kterou se
snazi ziskat zavéSenim se do panve a kiivek patete. Posturdlni patologie zhor-
Suji respiracni funkce, traveni, zvySuje se riziko koznich defekti, pretizené
svaly vyvolavaji bolesti. Vhodny vybér a nastaveni voziku (jiz v Casné fazi
elektrického) zlepSuje respiracni funkce a zpomaluje progresi patologickych
situaci.

Klic¢ova slova: asymetrie postury — stabilita — vozik — posturalni patologie —
zevni opora

Spinalni svalova atrofie (SMA) je dédicné, po Duchennové svalové dystrofii
(DMD) druhé nejcastéjsi neuromuskularni onemocnéni, které zacina v détském
véku. Jedna se o geneticky i klinicky rGznorodou nosologickou jednotku, pro
niz je charakteristicka vazba na dlouhé raménko 5. chromozomu a ktera se
projevuje degeneraci pfednich rohti misnich, ¢asto i motorickych jader hlavo-
vych nervii. Vysledkem je t€Zka svalova hypotonie, hypo- az areflexie konce-
tin, svalova hypotrofie az atrofie, ktera vede ke vzniku deformit, kontraktur
a deviaci celé¢ postury. Dle veku pfi pocatku obtizi motorického postizeni
a praimerné délky zivota je SMD délena do Ctyf klinickych forem.

Do I. typu patii 35 % vyskytu vSech SMA, coz je tézka klinickd forma, tzv.
Morbus Werdnig-Hoffmann. Obtize se rozvijeji do 6 mésict véku, déti nejsou
schopny samostatného sedu a 95 % umira do 18. mésice véku na respiracni
insuficienci.

II. typ = stfedné tézka forma je nejcastéjsi s vyskytem az 45 % a prvnimi
klinickymi projevy do 18. mésice v€éku. Tyto déti samostatné¢ nechodi, jsou
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Casté svalové kontraktury, je postupna progrese stavu s respiraénimi problémy,
které nakonec zkracuji délku zivota na 20-30 let.

II1. typ se klinicky projevuje po 18. mésici véku a déti jsou schopny samo-
statné chtize. Nejpozdéji, az po 30. roce veéku se projevuje typ IV.; i zde je
zachovana schopnost samostatné chiize (Haberlova, Hedvicakova, 2002).

Kauzalni-pficinna 1écba neexistuje. Péce o pacienta s diagnostikovanou
SMA je multioborova a je nutnd koordinace vSech odbornikli. Od pocatku je
zasadni rehabilitaéni terapie s diirazem na prevenci kontraktur, prevenci defor-
mit patefe s velikou akcentaci na systematickou intenzivni respira¢ni terapii.
Soucasti multioborového tymu je spolu s rehabilitacnimi specialisty neurolog,
pediatr, ortoped, spondylochirurg, genetik, protetik, psycholog, socidlni pra-
covnik, technik firmy dodavajici pomicky a specialista na sezeni ve voziku —
tim miZe byt rehabilitacni 1ékaf, ergoterapeut, fyzioterapeut, popf. i neurolog ¢i
ortoped, ale i protetik. Podminkou je vzdé€lani v oblasti medicinské i technické,
tak aby byl schopen na zékladé vysetifeni pacienta se zaméfenim na sezeni ve
voziku stanovit jeho potfeby zevni opory, potiebu orientace v prostoru, moz-
nosti korekce jiz existujicich posturdlnich patologii, nasledn¢ pak prevést fec
mediciny do feci technické a designovat obecné sed pacienta. Definovany sed
je mozno umistit obvykle do riznych vozikt, které se li§i pfenastavitelnosti,
hmotnosti, dopliky a cenou (podil platby zdravotni pojistovny a doplatek kli-
enta).

Pro pacienta s SMA je charakteristickd jiz zminéna svalova hypotonie,
hypo- az areflexie koncetin, vznik kontraktur. Vysledkem je nestabilni sed,
nerovnovaha, porucha koordinace a orientace v prostoru, rychla svalova tnav-
nost. Disledkem hledani rovnovahy a stability v sedu ve voziku je zavéSeni se
do panve a ktivek patete. Jedna varianta je preklopeni panve doptfedu do ante-
flexe, prohlubuje se bederni lorddza, kterd miize jit az do horni hrudni patete.
Druhou variantou je moznost pieklopeni panve dozadu s vyrovnanim bederni
lordézy az kyfotizaci a kyfotizaci celé postury. Castou situaci je i vysunuti
panve do strany k bocnici voziku (zvlasté, kdyz je sedak Sirsi, nez uZzivatel
potiebuje) a zeSikmeni panve. Obliquita panve (Sikma panev v roviné pravole-
vé) vede vzdy ke vzniku skoliotického postaveni patete, které je jesté potenco-
vano pravolevou asymetrii svalového napéti. Nikdo z nés neni zcela symetricky
a pacienti s neurologickou diagn6zou maji témét vzdy vyrazny rozdil ve svalo-
vém napéti (i v situaci, kdy je hypotonie svalova) na pravé a levé poloving téla.

Posturalni zmény jsou zpocatku funkéniho charakteru (pokud neni vrozena
patologie kostniho aparatu) a jsou flexibilni a tim i korigovatelné. V pribéhu
doby a progresi choroby se akcentuji, fixuji a patologie sedu se zvyraziuje
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a prohlubuje. Posturalni zmény vedouci k patologii sedu tizce souvisi s patolo-
gickym postavenim hrudniku, s negativnim ovlivnénim jeho mobility a zhorse-
nim respiracnich parametrl v situaci, kdy respirace je jiz zhorSena zakladnim
onemocnénim a je limitujicim faktorem pacienta. Soucasn¢ je ovlivnén i systém
travici, kardiovaskularni, zvySuje se rizikovost poskozeni kiize, zavéSeni do
kloubl a patefe vyvolava pretizeni svall a bolesti. Bolest vede nasledné
k ulevovym poloham, patologie se prohlubuje a bludny kruh se uzavira.

Spravny design sedu ve voziku v¢etné thlu sedu a orientace v prostoru mi-
ze zasadnim zplisobem zlepsit posturu a zpomalit progresi patologii. Na zakla-
dé nalezu pii klinickém vysetfeni vhodnym sedacim polstaiem a dopliky kori-
gujeme postaveni panve. Je nutné, aby patef byla opfena, protoze jinak se paci-
ent zavéSuje pres predlokti do ramennich kloubl. Predozadni oporu patefe
zajistime vhodnym thlem sedu (thel v kyc¢lich, ktery sviraji stehna s trupem)
a soucasné vhodnym doplnénim tvarovani do zadové opérky tak, aby jednak
podporilo fyziologické kiivky patefe, které pacient neni schopen aktivné spon-
tann¢ udrzet, ale také aby dopliiovalo asymetrie ve smyslu prominence a oplos-
téni zad. Laterolateralni oporu dodaji trupu peloty, které musi byt umistény
asymetricky tak, aby korigovaly skolidzu (princip trojbodové trupové ortézy).
Z uvedeného vyplyva, ze je vhodnéjsi skofepinova zadova opérka, kterd je
vyskove, thloveé i predozadné prenastavitelna a ke které je mozno pouzit zmi-
néné dopliky. Je nutno zohlednit ptipadné kontraktury, hlavné v oblasti
hamstringt, a kvalitné posoudit thel zavéseni stupacky, volbu stupacky (spoje-
na, délend) a jeji nastaveni piedozadni i uhlové. Soucasti opérného systému
jsou i podrucky s nutnosti piesného vysSkového nastaveni, aby pacient zlepSil
stabilitu, napfimeni trupu a moznost rozlozeni pletenci ramennich.

K zachovani byt ¢asteéné sobé&stacnosti a nezavislosti pacienta je zadouci
u déti s touto diagndézou casné pouziti elektrického voziku (EIV). I pfi designo-
vani sedu v EIV plati stejna pravidla jako pro mechanicky vozik (MIV). EIV
neslouzi pouze k samostatnému piesunu z mista A do mista B, ale nabizi moz-
nost elektrického polohovani v prostoru a tim zméné zatizeni patete. Pti zacho-
vani uhlu sedu a néklonu celého sedu dozadu se méni rozlozeni tlaku jak po
sedacim polstari, tak i trupu po zadové opérce, odlehCeni panve i patefe, svalo-
vych i koznich struktur, které jsou pii vertikalnim sedu zatizeny. Méni se i re-
spiracni parametry. Nutnosti je spravné vyskové, uhlove i pfedozadné nastave-
na opérka hlavy. Velkou vyhodou je, Ze si pacient mize pti unave ¢i bolesti
sam takto polohu dle aktualni situace ménit.

Pro pacienty-klienty, ktefi nejsou schopni elektricky vozik samostatné ovla-
dat a je pro né pouzivan mechanicky vozik s asistenci druhé osoby, jsou na trhu
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dostupné voziky mechanické s moznosti nédklonu v prostoru. Tento typ vozikd
neni sice odlehCen, ale naklon v prostoru klientovi znacné pomuze zlepsit po-
sturu.

Nova generace EIV s novymi elektronickymi technologiemi je vyrazné uzi-
vatelsky pratelska a nabizi i funkci dalkového ovladani domdacnosti cestou
infraportu. Tyto voziky umoziuji pracovat distanéné na PC pomoci joysticku
bez ohledu, kde je umistén (ovladdani jednou rukou, obéma rukama, bradové ¢i
nozni ovladani). Tak i ¢lovek s velmi t€zkou disabilitou mize byt s vyuzitim
modernich technologii voziku v mnoha situacich sobé&sta¢ny a nezavisly.
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JAKE JSOU MOZNOSTI FYZIOTERAPIE U JEDINCU
S NEUROMUSKULARNIM ONEMOCNENIM

Irena Zounkova, Martina JeZkova, Michaela HavliStova

Souhrn

Prispévek informuje o naSich zkusenostech strategie rehabilitace ve FN Motol.

Predklada obsah rehabilitacni praxe v obdobi hospitalizace (obdobi diagnostic-

ké), posléze pti opakovanych ambulantnich (konzulta¢nich) navstévach:

e Indikace rehabilitaéniho programu

e Vychodiska pro fyzioterapeuticky program

e Obsah fyzioterapie (indikace/kontraindikace fyzioterapeutickych metod
a technik, problémy, ...)

o  Tymova prace (oSetiujici 1ékat, Iékat RFM, fyzioterapeut, ergoterapeut, ...)

Klicova slova: fyzioterapie — Vojtova metoda — dechova rehabilitace — multi-
disciplinarni tym

Spinalni svalové atrofie (SMA) jsou skupinou dédi¢nych degenerativnich one-
mocnéni postihujicich pfedni rohy misni. V klinickém obrazu dominuje hlavné
svalova hypotonie (oslabeni svalll) a svalova atrofie s pozd€j$im vznikem de-
formit (pfevazn¢ patef a akralni ¢asti koncetin). Podle véku zacatku obtizi
a maximalnich pohybovych dovednosti klasifikujeme SMA na 4 typy. U vSech
typtt SMA a v kazdém véku je dalezita 1é¢ebna rehabilitace. Zakladni metodou
1é¢ebna rehabilitace je fyzioterapie a u jedincd s SMA se zaméfuje hlavné na
prevenci vzniku kontraktur, skoliéz a osovych deformit, prevenci respiracnich
komplikaci, dosazeni a udrzeni maximalnich funkénich schopnosti a celkové
zlepSeni kvality Zivota. Fyzioterapie je soucasti kazdodenniho programu rodin
se ¢lenem s SMA.

V ramci fyzioterapeutickych metod a technik u neuromuskularnich one-
mocnéni vyuzivame zejména cviceni na neurofyziologickém podkladé (Vojtova
metoda, Bobath koncept, senzomotorickd stimulace, proprioceptivni nervova
facilitace a dalsi), respiracni fyzioterapii, pasivni protazeni, mobilizace, techni-
ky meékkych tkani a doporuCujeme vhodnou pohybovou aktivitu. Pfi volbé
kratkodobého i dlouhodobého rehabilitacniho planu zohlediiujeme typ SMA,
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klinicky a funkéni stav jedince, dale jeho funkéni rezervy, denni rezim a vek.
Stejné€ jako u vSech ostatnich neuromuskularnich onemocnéni i u SMA hraje
vyznamnou roli unavitelnost organismu, kterou musi fyzioterapeut pii planova-
ni a prubehu terapie vzdy respektovat.

Soucasti terapie by mél byt nacvik trupové stabilizace, ktera je predpokla-
dem pro cilenou funkci koncetin. Samotna svalova sila ke spravné funkci svalu
nestaci, je tfeba vycvicit zapojeni svall v koaktivaci a celém funkcénim fetézci,
jak otevieném, tak uzavieném kinematickém fetézci. Jednim z moznych ptistu-
pu je cviceni ve vyvojovych fadach.

Nejcasté€jsi pricinou umrti u jedincl s nervosvalovym onemocnénim jsou
respiratni komplikace. Kvili oslabenym mezizebernim svalim dochazi
k potizim s expektoraci, coz ma za nasledek ¢asté plicni infekty. Jedna se tedy
pfevazné¢ o kombinaci restrikéni a obstrukéni poruchy. Podle o¢ekavaného
efektu vybirame z technik respiracni fyzioterapie napt. autogenni drenaz, kon-
taktni dychani, respira¢ni handling, nacvik inhalace nebo nadechovy a vyde-
chovy trénink. Respiracni fyzioterapie je dilezita nejen pifi vzniklych respirac-
nich problémech, ale hlavné v prevenci.

Ve FN Motol probiha Ié¢ebna rehabilitace ambulantné nebo v priabéhu hos-
pitalizace. VZdy je kladen duraz na tymovou spolupraci (oSetfujici 1ékat — neu-
rolog, 1ékai rehabilitace a fyzikalni mediciny — RFM, fyzioterapeut, ergotera-
peut). V pribéhu hospitalizace indikuje rehabilitaci oSetiujici 1ékat. Pied zaha-
jenim fyzioterapie 1ékat RFM po provedenych vysetfenich doporucuje rehabili-
tacni program v dob¢ hospitalizace i po jejim ukonceni. Dale l¢kai RFM dopo-
rucuje konziliarni vysetfeni jinych klinickych oborl (napf. ortopedie, spiromet-
rie, ...), navrhuje pomucky, podava informace o socidlni pomoci a planuje
vhodnou pohybovou aktivitu. Ergoterapeut se zaméfuje na vysetfeni a terapii
ADL dovednosti, na navrh vhodnych kompenzacnich pomticek, na podrobné
vySetfeni ruky, senzitivity a dal$i. Velmi pfinosna, le¢ ojedinéla, je spoluprace
ergoterapeuta a fyzioterapeuta béhem jedné terapie. Fyzioterapeut je dilezitou
soucasti multidisciplinarniho tymu.

Podporieno grantem ¢. MZOFNM2005-6208
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UCELENY SYSTEM REHABILITACE DETI A MLADEZE
SE ZDRAVOTNIM POSTIZENIM

Jifi Jankovsky

Souhrn
Uceleny systém rehabilitace umoznuje diky ¢innosti multidisciplindrniho tymu
ucelné propojeni odbornych aktivit v oblasti edukacni, 1é¢ebné, socialni a pra-
covni. Jedna se o efektivni pfistup v 1é¢bé osob se zavaznym zdravotnim
(zejména motorickym) postizenim (s disabilitou), kdy se zejména v détském
véku jevi jako dominantni piedevsim pedagogické prostiedky rehabilitace. Pro
kvalitu Zivota osob se zdravotnim postizenim ma totiz mimotadny vyznam
zejména kvalita jejich vzdélani, jez je zapotiebi vnimat jako otevieny systém,
respektive celozivotni proces. Vyznam pedagogickych prostfedka dale podtrhu-
ji aktivity v ramci tzv. rané péce, resp. v€asné podpory a zejména pak slozity
proces vyrovnavani se a pfijeti (coping) ditéte se zavaznym zdravotnim posti-

zenim rodici.

Tato problematika je dokumentovana na odborné ¢innosti centra ARPIDA
v Ceskych Budgjovicich, které realizuje tzv. uceleny systém rehabilitace jiz
osmnactym rokem.

Klic¢ova slova: uceleny systém rehabilitace — multidisciplinarni tym — osoba
s disabilitou — vyrovnani se a piijeti ditéte se zdravotnim postizenim rodi¢i —
centrum ARPIDA

S ohledem na celospoledenskou proménu po roce 1989 mizeme v CR registro-
vat také vyznamné zmény tykajici se pfistupu k lidem se zdravotnim postize-
nim. Zdravotni postizeni (disabilita) je dnes vnimano v intencich MKF (Mezi-
narodni klasifikaci funk¢nich schopnosti, disability a zdravi), resp. IC FDH
(International Classification of Functioning Disability and Health), jez byla
prijata v roce 2001. V tomto kontextu jiz neni zdravotni postizeni (disabilita)
jen jakousi kategorii ve smyslu urcité diagnozy, ale stale castéji je vnimame
spiSe jako skute¢nost, ktera dava zivotu vyznamnou dimenzi. Tento novy pii-
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stup se snazi u kazdého onemocnéni, resp. postizeni, vidét predev§im konkrét-
niho ¢lovéka, a to se vSemi dal§imi konsekvencemi. Taxativni vymezovani
toho, co vSechno clovék se zdravotnim postizenim nemtize délat, je nahrazeno
pristupem, jenz se snazi blize specifikovat, jak je kvili svému zdravotnimu
postizeni konkrétni ¢lovék omezen v UcCasti (participaci) na profesnim, spole-
¢enském, ale i osobnim zivoté a predevsim pak, jak lze toto nezadouci omezeni
(restrikei) v duchu nenésilné a pfirozené integrace (inkluze) G€inné eliminovat.
Tyto ptistupy plné€ koresponduji s Madridskou deklaraci prezentovanou v roce
2002, v niz je jiz v samotné preambuli uvedeno ,,Zdkaz diskriminace + pozi-
tivni akce = socidlni inkluze“.

Z vyse uvedenych skute¢nosti je zfejmé, Ze osoby se zdravotnim postizenim
neocekavaji od svého okoli soucit a charitu, ale spiSe si pfeji, aby jim byla
spolecnost schopna vytvofit takové podminky, v nichz budou mit zaruceny
rovné prilezitosti pro své uplatnéni. Jinymi slovy miizeme fici, Ze jiz neni kla-
den takovy dlraz na oblasti, v nichz je ur€ity jedinec kvili svému postizeni
handicap), ale akcentovany by mély byt pravé ty skutecnosti, kde naopak ve
svych aktivitach a funkcich omezen neni. Lze to ilustrovat na modelové situaci,
kdy napft. profesionalni fotbalista v disledku zadvazného urazu (napft. jako para-
plegik) nemize jiz aktivné hrat (jako profesional) fotbal, ale mize byt Gispées-
nym Vv jinych oblastech lidské Cinnosti, kupiikladu jako programator, ekonom
a podobné.

Témto novym piistupim v péci o osoby se zdravotnim postizenim odpovida
také koordinovana (komplexni) péce v duchu uceleného systému rehabilitace,
jenz Gcelnym zpisobem propojuje aktivity v oblasti edukacni, 1éCebné a social-
ni. V zasadé se tak jedna o mezirezortni spolupraci v rdmci ministerstev $kol-
stvi, zdravotnictvi a prace a socialnich véci. Hovofime pak o pedagogickych,
1é¢ebnych, socialnich a pracovnich prostfedcich rehabilitace (Jankovsky et al.,
2005; Jankovsky, 2006).

Uceleny systém rehabilitace ovsem predpoklada také kvalitni mezioborovou
(interdisciplinarni) spolupraci v ramci multidisciplinarniho tymu. Rehabilitace
uskute¢iiovand na této mezioborové urovni tak sice zacina vétSinou (stejné,
jako tomu bylo dosud) ve zdravotnickych zafizenich, kde se na ni aktivné podi-
leji ptedevsim zdravotnici (odborni 1ékafi, fyzioterapeuti, ergoterapeuti, prote-
tici a dalsi), ale zaroven zde vznika znacny prostor i pro dal$i odborniky,
zejména specialni pedagogy s riznym zamétenim, socialni pracovniky, psycho-
logy, nejrizngjsi terapeuty, pravniky, techniky atp.
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Rehabilitace na této mezioborové urovni (zajistovana multidisciplindrnim
tymem) respektuje také plné holistické (celostni) pojeti osobnosti ¢loveka.
Tento pfistup vnima osobnost jako vicevrstevnou. U Cloveka je tak respektovan
vedle dimenze biologické (télesné, pudové) a psychosocialni (zahrnujici zejmé-
na naSe prozivani) také spiritualni (duchovni) rozmér — zde mame na mysli
zejména védomi Cloveka, jeho reflexi. VSechny vrstvy osobnosti ovSem tvofi
navzajem dynamickou jednotu. V tomto pojeti je ¢loveék chapan jako ,bio-
-psycho-socio-spiritualni bytost™. Nerespektovani vyse naznaceného holistic-
kého piistupu vede ke zjednodusovani a nebezpecnému redukcionismu. Praveé
v tomto kontextu je proto velmi dulezité, aby napf. fyzioterapeut nesledoval
v ramci své odbornosti pouze fyzickou (somatickou) stranku cloveka, ale re-
spektoval téz jeho prozivani (psychickou vrstvu) a reflexi (védomi, tedy spiri-
tualni rozmer).

Celostni pfistup ma své koteny jiz ve staré fecké filozofii, v kiestanském
pojeti ¢lovéka a samoziejme 1 v novovékém mysleni, které je zacileno na sub-
jekt, tedy na cloveka a jeho misto ve svété. Vyznamnym zplsobem se holistic-
ké chéapani osobnosti ¢loveéka uplatiuje také v psychologii, viz napf. psycho-
analyzu S. Freuda (id, ego, superego), popiipadé v logoterapii, resp. existenci-
alni analyze V. E. Frankla (2006), jenz vnima Clovéka jako télesné-dusevné-
-duchovni totalitu (obr. 1).

Superego, reflexe (védomi), duch
SPIRITUALNI DIMENZE

Ego, proZivani, duse
PSYCHICKA DIMENZE

Id, pud, télo )
BIOLOGICKA DIMENZE

Obr. 1 Holistické pojeti osobnosti ¢loveka
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Podminky koordinované péce v ramci uceleného systému rehabilitace se
ovSem vyznamnym zpusobem méni v situaci, kdy se zabyvame péci o déti (ale
i mladez) se zdravotnim postizenim, s disabilitou. Jednak se dostavaji do po-
predi (a to pfedevsim diky plnéni povinné skolni dochazky) pedagogické pro-
stiedky rehabilitace a dale pak zaujimaji v tomto pfipadé vyznamnou (aktivni)
roli rodice (zékonni zastupci, popfipade i dalsi rodinni pfislusnici) téchto déti.
Rodice se tak stavaji dalezitymi ¢leny multidisciplinarniho tymu pecujiciho
o jejich postizené dité. V ramci tymu haji z4jmy svého ditéte, jez se prirozené
dostava do centra Usili a snah vSech zaangazovanych osob (odborniki). V téch-
to souvislostech jsou pak zajmy ditéte se zdravotnim postizenim samoziejme
nadfazeny vSem ostatnim vztahlim a vazbam uvnitt odborného tymu. Tento jev
muzeme oznacit jako ,.kruhovou péci* (obr. 2).

PSYCHOLOGOVE
PSYCHOTERAPEUTI

RODICE

SPECIALNI
PEDAGOGOGOVE
ASISTENTI

PEDAGOGA

PRACOVNICI
OSOBNI ASISTENTI

/

— 5 DALSI ZDRAV. PRAC.
ODBOBNEEEKARY DALSI TERAPEUTI
DALSI PRACOVNICI

FYZIOTERAPEUTI

SOCIALNI ‘

ERGOTERAPEUTI

Obr. 2 Kruhova péce
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Kruhova péce garantuje jednak rovnocenné postaveni vSech odbornikd
v ramci multidisciplindrniho tymu, coz je symbolicky vyjadfeno kruhem (ja-
kymsi kulatym stolem), ale také rodict (zékonnych zastupcit) ditéte se zdravot-
nim postizenim. Ma-li byt tato spoluprace funkéni a efektivni, vyzaduje to od
vsech zlcastnénych téz zadouci osobnostni dispozice pro tymovou spolupraci.
Maéame na mysli otevienost, kreativitu (zejména flexibilitu a fluenci), dobrou
frustracni toleranci, empatii, spolehlivost, odpovédnost, ale i tolik potiebnou
slusnost ve vzajemnych vztazich. Ackoliv se zde zabyvame tymovou praci,
v zadném pfipad¢ to neznamena, Ze se mohou jednotlivi odbornici za tento tym
,schovavat“. Vzdy musi byt garantovana osobni odpovédnost kazdého jednot-
livého odbornika multidisciplinadrniho tymu za jeho tsek odborné ¢innosti.

Pfirozené ze v ramci tymové spoluprace nelze vyloucit ani vyskyt nejriiz-
néjsich problému, napt. vznik kompetencnich sporti, nicméné by vzdy mély byt
predevsim sledovany opravnéné zajmy ditéte (klienta) a teprve az pak jednotli-
vych odbornikii (obr. 2), jez se snazi naznalit jakési ,,nadfazené postaveni
ditéte (aniz by Slo o pedocentrismus) v ramci tzv. kruhové péce.

/ /‘ . R
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\[~
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§
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n
N
S

Z toho, co jsme dosud o dané problematice uvedli, je zfejmé, Ze mizZeme
pravem ocekavat od odbornych pracovnikii angazovanych v péci o déti (osoby)
se zdravotnim postizenim jasné deklarovanou ochotu, resp. schopnost dat
k dispozici svoji sféru prozivani. To vSak neni v dnesni dobé odosobnénych
vztahtl a vzajemného odcizeni (alienace) na vSech Grovnich rozhodné snadné.
V téch ptipadech, kdy se to podafi, pak hovofime o tzv. prosocialnim jednani
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ve smyslu afiliace, ¢imz jsme se bezprostfedné dotkli jednoho ze zakladnich
predpokladii pro Gspésny vykon pomahajicich profesi. Takové chovani (jedna-
ni) se totiz vyznacuje mj. pozitivnim vztahem pracovnika vici lidem v obecné
roving a dale naprosto pfirozenou, spontanni ochotou pomahat, resp. byt dispo-
novan pro sluzbu ostatnim. Dilezita je samoziejmé i empatie, tedy schopnost
veiténi se do urcité situace (problému), chapani vztahd a souvislosti — jako
dualezitého predpokladu pro smysluplnou komunikaci. V této souvislosti nelze
opomijet ani zcela obycejné (kazdodenni) projevy chovani, jakymi by méla byt
jiz vySe zminéna vzajemna slusnost, trpélivost, porozumeéni, tolerance a odpo-
védnost v mezilidskych vztazich. V zasadé¢ hovofime stale o afiliaci, jakozto
schopnosti vytvaret mezilidské vazby, byt pfijiman svym okolim, nékam patfit
(patfit mezi své) atp. Socialni psychologie klade v této souvislosti diraz na
potiebu clovéka navazovat zejména pozitivni a tésné vztahy, jakési vzajemné
sdileni s ostatnimi lidmi v duchu altruismu, vzajemné spoluprace, pratelstvi
a lasky.

Zabyvame-li se vztahy vramci multidisciplinarniho tymu, pak je jisté
vhodné vnimat afiliaci téZ jako protiklad v pomdhajicich profesich velmi de-
struktivné piisobici hostility (odmitani, odstup).

Zabyvame-li se koordinovanou péc¢i v duchu uceleného systému rehabilitace
a akcentujeme-li specialné pedagogické piistupy (kdy chapeme rehabilitaci
jako specialné pedagogicky jev), pak je zapotfebi vénovat pozornost zejména
pedagogickym prostfedkim rehabilitace. Tim se podstatnym zptisobem méni
i pohled na samotnou rehabilitaci. Ta jiz neni doménou (jak jsme ostatné jiz
vyse naznacili) pouze zdravotnickych pracovnikd, ale je zde vytvofen znacny
prostor i pro dalsi odborniky, mezi nimiz zaujimaji dilezitou pozici (zejména
pri péci o déti) praveé pedagogové, resp. specialni pedagogové. Vychova a vzdé-
lavani je totiz otevienym systémem, procesem, jenz se nas tyka a provazi nas
po cely zivot (celozivotni vzdélavani).

V nasem ptipad¢ se v ramci pedagogickych prostfedkt rehabilitace osob se
zdravotnim postizenim vyznamnym zpUsobem uplatiuji pfedev§im metody
specialni pedagogiky, a to samoziejmeé v piimé vazbé na zdravotni postizeni,
jemuz pak také odpovida konkrétni zacileni specialné pedagogické podpory,
tedy v oblasti psychopedie, somatopedie, tyflopedie, surdopedie, etopedie,
logopedie, popftipadée specialni pedagogiky kombinovaného postizeni. Special-
né pedagogické pfistupy se intenzivné projevuji také v ramci rané péce neboli
v¢asné intervence, ktera se zabyva péci o déti se zdravotnim postiZzenim jesté
pred 3. rokem jejich zivota. M. Vitkova (2006) pouziva v této souvislosti pojem
rana podpora.
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Se specialné pedagogickou podporou se dale setkavame v ramci predskol-
niho, zakladniho, stfedniho, vys$iho odborného i vysokoskolského vzdélavani,
véetné nejruznéjSich moznosti rekvalifikace, ale také pii zajmové (volnocCaso-
vé) Cinnosti osob se zdravotnim postizenim. Diilezitou kapitolu predstavuje
v této souvislosti prace specialné pedagogickych center (SPC), ktera zajist'uji
zejména diagnostickou, poradenskou, terapeutickou a metodickou cinnost.
Otevird se zde potfebny prostor pro realizaci psychoterapie i dalSich specific-
kych forem terapie, jako jsou napf. muzikoterapie, arteterapie, dramaterapie
atp. Mimoradny vyznam maji také dalsi specifické postupy, napf. zvlastnosti
v ramci psychodiagnostiky a specialné pedagogické diagnostiky osob se zdra-
votnim postizenim, ale také velmi komplikovany proces vyrovnavani se a pfije-
ti zdravotniho postizeni ditéte jeho rodi¢i (rodinou). Patii sem téZ otazka miry
a vyvazenosti informaci poskytovanych postizenym osobam, resp. rodi¢tim déti
se zdravotnim postizenim atp. Pedagogické prostfedky rehabilitace tak ziskava-
jiv tomto pfipadé vyrazny eticky kontext.

Narozeni ditéte se zdvaznym zdravotnim postizenim predstavuje jisté pro
celou rodinu (a zejména pak pro rodi¢e) mimotradnou zatéz, jez ma charakter
tézké, tzv. zlomové zivotni krize. Rodice pfirozen¢ ocekavaji narozeni zdravé-
ho ditéte, které bude naplnénim jejich vzajemného vztahu i tuzeb a mnohdy
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i pfedstav dal$ich ¢lent Sirsi rodiny. Jesté pred narozenim mu neziidka planuji
radostnou budoucnost a promitaji tak do jeho zivota sva nejriznéjsi ocekavani
a prani. Narozenim ditéte s postizenim se vSechny tyto pfedstavy a nad¢je
zhrouti. Rodice byvaji touto neocekavanou skutecnosti zaskoceni, Sokovani
a jejich Zivot je tak zcela paralyzovan.

Jakmile se takovy problém objevi, je velmi dulezité zacit bezprostiedné
acitlivé uplatiiovat jednotlivé prostfedky uceleného systému rehabilitace
a dosahnout tak pokud mozno co nejvcasné€j§itho vyrovnani se rodic¢i s touto
neoc¢ekavanou a naro¢nou zivotni situaci (tzv. coping). Samoziejme to neni
snadny ukol, a ackoliv to mize znit snad ponckud pateticky, ¢i naopak jako
otfepana fraze, pfijeti ditéte s postizenim jako tkolu, byt i velmi nesnadného,
znamena cestu, jeZ nakonec zakotvuje zivot rodi¢l i celé rodiny ve smyslu —
dava mu urcity zivotni rozmér, smysl i naplnéni v duchu logoterapie (existenci-
alni analyzy) V. E. Frankla (2006).

Cely tento velmi slozity a komplikovany proces vystizné popsala E. Kiibler-
-Ross (1994), jez proslula svymi pracemi zabyvajicimi se problematikou vy-
rovnavani se cloveka s letdlnim onemocnénim a finalitou zivota. Jeji publikace
se staly vychodiskem pro praci mnoha dal§ich odborniki a vedly k rozvoji
interdisciplinarnich disciplin oznacovanych jako pastoralni medicina ¢i pasto-
ralni psychologie. S ohledem na to, ze v procesu vyrovnavani se rodiny
s narozenim postizeného ditéte trpi zpravidla nejvice rodiCe, prochézeji tak
vlastné obdobnymi etapami (fazemi) vyrovnavani se s touto naro¢nou zivotni
krizi, jako je tomu u letaln¢ nemocného Cloveéka. Pokusme se proto nyni jednot-
livé faze (etapy) tohoto procesu strucné€ osvétlit.

Na pocatku je faze nulitni (Haskovcova, 2002). Je pfirozené, Ze se rodice na
narozeni svého ditéte t&§i a v podstaté si ani nepfipoustéji, ze by mohl nastat
né¢jaky problém.

Pokud se jim narodilo dité s postizenim, reaguji na tuto neocekavanou situ-
aci inicialnim Sokem, iracionalni reakci, ktera se vyznacuje naprostou dezinte-
graci jejich dosavadniho Zivota, deziluzi z nenaplnéného ocekavani, ze ztraty
vSech nad¢ji a predstav o jejich idealnim ditéti.

Stadium Soku pak zpravidla vystiida faze popteni. Rodi¢e se po vzoru to-
nouciho chytaji stébla s nadéji, ze se jedna o omyl a Ze se nakonec vse vysvétli.
Sami sebe tak ujistuji (navzdory realité), Ze se nakonec Zivot jisté vrati zpét do
béznych koleji.

Neptehlédnutelné je stadium hnévu, zloby — agrese. Je tfeba si uvédomit, ze
je to jednak pfirozeny vysledek naprostého zoufalstvi rodici a dale pak, ze
byva agrese mnohdy namifena praveé proti nejbliz§im lidem. Vzajemné napada-
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ni se tak objevuje nejen mezi zivotnimi partnery (manzeli), ale je samoziejmé
namifeno i vici odbornikiim, zejména pak tém, ktefi jsou empatiéti a vstiicni.
Je to vcelku prirozené, vzdyt rodi¢e chapou narozeni postizené¢ho ditéte jako
velikou nespravedlnost a pokouseji se ji eliminovat tim, Ze v podstaté udelaji
nespravedlnost jinou. Lidové feeno, potfebuji si ,,zchladit zahu*, a to je mozné
jen na lidech citlivych a vnimavych, které lze psychicky zranit. Tento postup je
ovSem v dané situaci zcela ptirozenou (normalni) reakci a skute¢ny profesional
na ni musi byt pfipraven. Na agresi nelze reagovat agresi a neni zde prostor ani
pro zklamani z né¢jakého ,,nevdeku®.

Na obdobi agrese navazuje vétSinou stadium deprese. Rodice zasdhne hlu-
boky smutek, ktery se misi s pocity viny a beznadé€je. V dané situaci se jim jevi
vSe jako ztracené. Zavaznost celého problému spociva navic i v tom, Ze vycer-
pani je natolik mezni, Ze ¢lovek uz neni ani schopen truchlit (ulevit si placem).
Nehled¢ na zdvaznost stavu je zapotiebi tuto mezni zivotni situaci fesit. Zacina
tak nesnadny zapas proti ,,onémeni, proti socialni izolaci rodiny a nebezpecné
dezintegraci vSech jejich vnitinich vazeb. Ackoliv je to bolestné, je nutno fesit
otazku, ,,co vSechno opravdu ztraceno je“, ale pfedevsim pak to, ,,co ztraceno
neni“, a vytvorit tak nezbytny prostor pro ,,odrazeni se ode dna“. V této situaci
nelze vylouéit ani moznost suicidialniho jednani ¢lena rodiny, ktery se nedoka-
ze s touto nesmirné tézkou zivotni situaci (zlomovou Zivotni krizi) vyrovnat.

Stadium deprese pak muze vysttidat urcité zklidnéni, oznacované jako faze
smlouvani. Je to v zasadé b&zna reakce na skutecnost, Ze je situace opravdu
vazna. Rodice zacinaji v této fazi prebudovavat sviij hodnotovy systém. Domi-
nuje usili o zlepSeni zdravotniho stavu jejich ditéte. Vénuji znacné mnozstvi
energie (a nezfidka i penéz) hledani z jejich pohledu ,,skute¢nych odborniku®,
vSe v nadéji, Ze se od nich nakonec dockaji pfiznivéjsich zprav. V této situaci
neni vylou€eno ani smlouvani majici nabozensky anebo ezotericky obsah.

Posledni fazi tohoto komplikovaného procesu je vyrovnani se s danym pro-
blémem a jeho akceptace rodié¢i. OvSem ani piijeti Zivota s postizenym ditétem
neni snadné a miZe mit celou fadu podob. Rodi¢e mohou rezignovat. Mohou
vuéi svému ditéti zaujmout ambivalentni vztah, odmitat jeho jinakost, upln¢ je
odmitnout (rozhodnout se pro tGstavni pééi). Mohou také utéci od odpovédnosti,
coz delaji castéji muzi, anebo naopak zvoli hyperprotektivni pfistupy, Ustici
n¢kdy do vypjatych (az bizarnich) situaci, kdy byva zivot s postizenym ditétem
glorifikovan a hodnocen jako mnohem krasngjsi a smysluplngjsi nez zivot béz-
ny...
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Rozhodné nam neptislusi tyto postoje né€jak odsuzovat, nebot’ nikdo z nas
nemuze s jistotou pfedjimat (pokud ovSem neni sam rodi¢em ditéte se zdravot-
nim postizenim), jak by se v dané situaci zachoval.

S vySe naznacenymi otazkami vSak souvisi jest¢ dalsi problémy. Je to napf.
otazka sdéleni — ¢i nesdé€leni — diagnozy, tedy tzv. ,,dogma pravdy®, ¢i naopak
,milosrdné 1zi“ (pia fraus). Na zdklad¢ subjektivni zkuSenosti a mnohaleté
praxe jsem piesvédcen, Ze pravdu je zapotiebi sdélovat. Mélo by se to vsak dit
za ur€itych podminek, jez 1ze shrnout do Sesti kratkych slov — komu, kdy, jak,
co, kde a kdo (Haskovcova, 2002).

Komu? Tomu, kdo chce pravdu slyset, ne dusevné nemocnému a nepfipra-
venému. Kdy? Kdyz je stanovena definitivni diagnéza. Jak? Citlivé a kompe-
tentnim zpisobem. Co? Prognostickou pravdu, jez vSak nepostrada fenomén
nadé¢je. Vsichni jisté zname rcéeni, Ze nadéje umira posledni, nicmén¢ argumen-
tovat nerealnou nadéji je neetické. Sdéluje-li odbornik diagnoézu véetné progno-
zy, pak je vhodng&jsi ptipravit rodice na pokud mozno vSechny alternativy, jak
se muze postizeni vyvijet. Je to rozhodné humannéjsi, nez pokud bychom situa-
ci bagatelizovali a vzbuzovali nepfiméiené nadéje. Kde? Ve vhodném (dustoj-
ném) prostiedi. A kdo? V nasich podminkach (a v souladu s nasi legislativou)
v zéasadé osetiujici 1ékat. Role psychologa, popiipadé specialniho pedagoga se
muze uplatnit v ramci pedagogickych prostiedkli rehabilitace, napf. v situaci,
kdy se snazi rodi¢im pomoci (jak bylo jiz vySe naznaceno) piijmout postizené
dité jako ,,ukol*.

Zvladnout takovou situaci vSak neni snadnou zalezitosti ani pro odborné
pracovniky a mnohdy je to spojeno s extrémni pracovni (zejména psychickou)
zatézi. Rodice déti s postizenim od nich totiz ocekavaji nejen odbornou pomoc,
ale ¢asto i uréitou miru osobniho zaangazovani. Hovofime zde opét o jiz opa-
kované zminované afiliaci, tedy o veskrze pozitivnim vztahu cloveka k lidem
a o sluzbé pottebnym, o schopnosti empatie, porozumeéni, naslouchani, sdileni,
setkavani atp. AvSak vnimavym a empatickym pracovnikiim hrozi v této sou-
vislosti vznik tzv. syndromu vyhofeni (burn-out syndromu). Maji-li tomuto
nebezpeci u€innym zpisobem Ccelit, je zapotiebi, aby disponovali jednak odpo-
vidajicimi osobnostnimi dispozicemi (napi. emocionalni stabilitou, dostate¢nou
frustracni toleranci) a byli tak schopni pozitivniho pieladéni atp. DalSimi ne-
zbytnymi pfedpoklady pro vykon pomahajicich profesi jsou vSak i dostate¢na
zivotni (socialni) zkuSenost, kvalitni profesni ptiprava, fungujici partnerské
vztahy, ale také odpovidajici pracovni podminky (Jankovsky, 2003). V zasadé
jde o naplnéni tii slov: moci (podminky pro praci, legislativa, materialni pod-
minky atp.), umét (profesni vybavenost, osobnostni dispozice a zkuSenosti)

57



a konec¢né pak chtit (byt v této oblasti zaangazovan, ochota dat k dispozici svoji
sféru prozivani).

Vyse naznaCenymi otazkami se ve své odborné Cinnosti intenzivné zabyva
centrum ARPIDA, o. s. (A-akce, R-rehabilitace, P-pomoc, I-integrace, A-agape —
kiestanska laska) v Ceskych Bud&ovicich. Jedna se o nestatni neziskovou
organizaci pracujici od r. 1993 na bazi obCanského sdruzeni (vlastni centrum
ARPIDA) a obecné prospésné spolecnosti (Skoly a Skolskd zafizeni, jichz je
centrum ARPIDA zfizovatelem). Centrum ARPIDA zajist'uje komplexni koor-
dinovanou péci osobam se zdravotnim, resp. télesnym a kombinovanym posti-
zenim v duchu uceleného systému rehabilitace. Ucelné tak propojuje aktivity
v oblasti vychovné-vzdélavaci, zdravotni a socialni. Zajistuje tim ¢innost de-
tek¢ni, diagnostickou, terapeutickou, rehabilita¢ni, vychovné-vzdélavaci, za-
jmovou, respitni, poradenskou, posudkovou a preventivni, vcetné rané péce

(podpory).

Pedagogické prostfedky rehabilitace jsou zajistovany prostiednictvim Ma-
tefské Skoly, Zakladni $koly a Praktické skoly pfi centru ARPIDA, o. p. s,
kterd sdruzuje matefskou Skolu, zakladni Skolu, zakladni $kolu praktickou,
zakladni Skolu specialni (véetné rehabilitaéniho vzdélavaciho programu), stied-
ni Skolu (dvouletou praktickou skolu), pfipravny stupen zakladni skoly special-
ni, specialné pedagogické centrum, stanici zajmovych ¢innosti, Skolni druzinu
a skolni jidelnu.
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Lécebné prostiedky rehabilitace poskytuje Nestatni zdravotnické zatizeni
pfi centru ARPIDA zajistujici détskou neurologii, rehabilita¢ni 1ékafstvi, pedi-
atrii, ortopedii, klinickou logopedii, ¢trnactidenni rehabilitatni pobyty déti
s rodi¢i, fyzioterapii, ergoterapii, vodolécbu (rehabilitacni bazén), magnetotera-
pii, termoterapii, akupunkturu a animoterapii (hipoterapii a canisterapii). Tym
NZZ pfti centru ARPIDA tvofti ¢tyfi odborni 1ékati: détsky neurolog (vedouci
1€kar), rehabilitacni 1€kaf, pediatr a ortoped. Dale zde pracuje 10 fyzioterapeu-
ta, 2 ergoterapeuti, 3 klinicti logopedi (2 na zkraceny pracovni tvazek). Ve
spolupraci se specialné pedagogickym centrem (SPC) je realizovana téz psy-
chologicka péce (2 détsti psychologové), arteterapie, muzikoterapie a dramate-
rapie.

Socialni sluzby jsou v centru ARPIDA zajistovany prostiednictvim denniho
stacionare, osobni asistence, rané péce, socialné-terapeutickych dilen a socialni
rehabilitace (tzv. cviné, resp. modelové bydleni za pomoci osobni asistence).

Aktualné dochazi do centra ARPIDA denné pies 130 dennich klientd, evi-
dovanych ambulantnich klientd je uz vice nez 2 500 (nicméné aktivné spolu-
pracujicich klientt je vSak jen nékolik set). NejCastéji se jedna o déti a mladez
sriznymi formami DMO a s pfidruzenymi postizenimi (vétSinou mentalni
retardace a epilepsie), ale také neuromuskuldrnimi onemocnénimi, stavy po
zavaznych Urazech CNS (polytraumata), popfipadé ortopedickymi postizenimi
atp.

Za 18 let své existence se stalo centrum ARPIDA (coby nestatni neziskova
organizace) modelovym odbornym zafizenim v ramci CR, jeZ je kvalitou i §iti
poskytovanych sluzeb srovnatelné s obdobnymi zafizenimi ve vyspé€lych ze-
mich Evropy (viz www.arpida.cz). V neposledni fad¢ se stalo také inspiraci pfi
vzniku dalSich podobnych zatizeni, jez vznikaji z iniciativy a na zaklade potieb
a prani rodict postizenych déti, eventudlné piimo osob se zdravotnim postize-
nim. Tato zafizeni jsou z vySe uvedenych divodd schopna napf. pruznéji rea-
govat na aktualni potieby svych klientd a operativné tak vytvaret nezbytné
podminky pro vyrovnavani prilezitosti lidi se zdravotnim postizenim. Tim je
také napliovan hlavni cil ucelené¢ho systému rehabilitace.
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INTEGRACE/INKLUZE DETI S TELESNYM
POSTIZENIM

Vanda Hajkova

Autorka v ptispévku popisuje soucasné moznosti inkluzivniho vzdélavani déti
s télesnym postizenim. Béznou praxi ve skolskych zafizenich s integraci/inkluzi
déti s telesnym handicapem dava autorka do souvislosti s platnou pravni nor-
mou a s ptipravou pedagogt v kvalifikaénim a postkvalifikaénim vzdélavani.
Individualni vzdélavaci plan zakt s t€lesnym postizenim dava moznosti vyuzit
konkrétni metody ve vzdélavacim procesu.

Klicova slova: integrace/inkluze — té€lesné postizeni — individualni vzdélavaci
plan
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HANDLING A POLOHOVANi DETI S KOMBINOVANYM
POSTIZENIM VE TRIDE

Pavlina Sumnikova, Vanda Hajkova

Autorka se v pfispévku vénuje moznostem handlingu a polohovani déti
s kombinovanym postizenim. Handling se zamétuje na individualni rozvoj déti
s t¢zkym kombinovanym postizenim. Uziva specialni metody prace na Grovni
rozvoje a uspokojeni zakladnich Zivotnich potfeb. Dochazi k rozvoji a Gpravé
dovednosti v oblasti sebeobsluhy, sobéstacnosti, béznych ndvykt a aktivit
(napf. stravovani — spravné polohovani ditéte pfi jidle, nacvik polykaciho refle-
xu aj.). Polohovani a spravnd manipulace s ditétem ve tfid€ usnadiuje realizaci
planovanych vzdélavacich metod a cild.

Klic¢ova slova: handling — polohovani déti — kombinované postizeni — zakladni
zivotni potieby
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DETI SE SVALOVYM ONEMOCNENIM JAKO KLIENTI
SPECIALNE PEDAGOGICKEHO CENTRA (SPC)

Blanka BartoSova, Kateiina Soudna

Souhrn

Piispévek piedstavuje praci Specialné pedagogického centra (SPC), Stibrova
1691, Praha 8. Popisuje moznosti specialné pedagogické podpory déti se svalo-
vym onemocnénim v procesu $kolni integrace.

Kli¢ova slova: svalovd onemocnéni — zvlastni potieby — Skolni integrace —
Unava

Uvod

SPC Stibrova 1691, Praha 8 je $kolské poradenské pracovisté, které pracuje na
Praze 8 od roku 1992. V soucasnosti ma v péci 374 klientd, zajistuje predevsim
integrace déti s mentalnim ¢&i jinym druhem postizeni do béznych MS a ZS.
V soucasnosti mame v integraci 133 déti, predev§im z Prahy a Stfedoceského
kraje. Soucasti tymu jsou specialni pedagogové (3,25 tivazku), psychologové
(1,0 tvazku), socialni pracovnice (0,75 uvazku), logopedka (0,5 uvazku) a fy-
zioterapeutka (0,5 avazku).

Dominantnim pfistupem k rodin€ s postizenym ditétem je systémovy pii-
stup, vychazejici z konceptu Batesona a Lewina. Rodina je chapéana celistvé
v jejich vnitinich a vnéjsich souvislostech, jako otevieny systém, jehoz fungo-
vani je definovano na zakladé dynamické rovnovéhy zejména v procesech.
Profesni pracovnik rozumi rodiné jako otevienému systému, do néhoz je mozné
za predpokladu naprosté subsidiarity rodi¢li vnaset informace formou interven-
ci na principu vstup-vystup.

Jednou skupinou, kterou ma nase SPC na starosti, jsou déti se svalovym
onemocnénim.

Tab. 1 Cetnost klienti SPC se svalovym onemocnénim

ZS MS
Celkovy pocet integrovanych déti 65 68
Integrované déti se sval. onemoc. 4 (6 %) 5(7 %)
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Specifika posuzovani SVP u SMA svalovych dystrofii
Lékatiské déleni na typy SMA ma ve specidlné pedagogické diagnostice vy-
znam pouze orientacni, vzdy vychazime z aktualni irovné zachovanych schop-
nosti konkrétniho ditéte. Totéz plati i u jinych typti svalovych onemocnéni.
Posuzovani vzdélavacich potfeb déti se svalovymi atrofiemi a dystrofiemi je
specifické tim, ze kognitivni funkce nejsou primarné nemoci zasazeny, ovlivng-
no je pouze vnimani spojené s pohybem. Vyjimku tvoti Duchenneova musku-
larni dystrofie (dale pak DMD), ktera mize byt spojena s urcitymi kognitivnimi
vyvojovymi zvlastnostmi (viz dale).

U SMA se tedy obecné posuzuje predevsim mira zachované hybnosti, kvali-
ta dychadni, s tim souvisejici mira unavitelnosti, ktera mize mit sekundarni vliv
na vnimani i mysleni, a socialné-emocni aspekty.

Hybnost
Mira postizeni hybnosti zavisi na typu SMA a stupni progrese.

V pocatcich se nemoc projevuje predevsim zakopavanim, castéjsimi pady,
nestabilitou pri chiizi. V téchto pripadech je nutno zajistit doprovod
bradli v adekvatni vysce. V MS je vhodné volit tiidu v piizemi, na ZS minima-
lizovat st€hovani mezi patry.

Zpocatku je dité schopno se ze zemé zvednout samo Splhanim po svém téle,
pozdéji se zveda s oporou o nabytek a jesté pozdeji potrebuje dopomoc druhého
Cloveka. Ve vsech fazich je nutné dat ditéti Cas na zafixovani vzprimeného po-
stoje. Znamena to tedy, ze zvedneme-li dit¢ s SMA do stoje, nemizeme ho
hned pustit, ale musime ho chvili podrzet a ujistit se, zeptat se ho, zda se citi ve
stoji stabilné.

V dobé, kdy dité jiz nemize samostatné chodit, je potieba pofidit vozik.
Dokud dité zvlada pohyb na voziku vlastnimi silami, je mozno doporucit od-
lehéeny mechanicky vozik. Pozdéji je vSak vzdy potieba potidit vozik elektricky.
Vyhodou elektrického voziku je vysoka variabilita nastaveni a snadnost ovla-
dani, nevyhodou je hmotnost zté¢zujici manipulaci s vozikem druhou osobou pfi
preprave atp. Elektricky vozik s hmotnosti okolo 120-150 kg miZe znesnadnit i
pohyb v bezbariérovych prostorech, napt. bézné vytahy nebo plosiny pouzivané
na vefejnych mistech maji leckdy mensi nosnost.

Pro dité upoutané na vozik je nutné ve skole vytvotit bezbariérové prostre-
di. Je tfeba odstranit prahy, minimalizovat st¢hovani mezi patry i tfidami na
patie, ve tiid¢é rozestavit lavice tak, aby mezi nimi vSude mohl projet vozik.
Ttidu je potfeba usporadat tak, aby dit¢ na voziku dojelo i k tabuli, ke stolu
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ucitele, do prostor spole¢nych aktivit pti vyucovani i béhem prestavek. Dale je
potieba pofidit lavici, u které se da s vozikem sedét. Zpocatku mize dité vyuzi-
vat specialni, nejlépe calounénou zidli s podruckami, pozdé€ji doplnénou
o moznost fixace panve, hrudniku, n¢kdy i cela. Pozdé&ji je potieba u vétsiny
déti vyuzivat kvuli postupujici skolidéze a borceni trupu individualné odlitou
skorepinu, fixovanou zpravidla na vozik.

V této fazi je jiz pro dit¢ velmi nepohodIné a €asto i bolestivé sedét celé do-
poledne bez moznosti zmény polohy. Je proto potieba zafidit ve $kole, nejlépe
piimo ve tiidé, misto, kde si miize v pripadé potieby na chvili lehnout a v této
poloze bud’ poslouchat vyklad, nebo odpocivat (na prvnim stupni to mize byt
husty mekky koberec, popf. matrace, na druhém stupni je vhodngjsi stabilni
lehatko).

Bezbariérové se upravi foaleta, na které ma dité zajisténé soukromi a dosta-
tek Casu. Pozdé&ji je nutné ji vybavit lehatkem pro snazsi manipulaci pti svléka-
ni, oblékéni a hygieng.

Je potieba také vyiesit zplsob spoleéného stravovani. Zpocatku postaci
pomoci jen s prinesenim tacu s jidlem, do této pomoci je vhodné zapojit
i spoluzaky. Postupné je tieba zvySovat i pomoc se samotnym jidlem, nakonec
je dité plné odkazano na krmeni druhou osobou, ve skole nejlépe asistentem
pedagoga. Pfi piti je vhodné pridrzet nadobu, ze které dité pije brCkem.

Postupem Casu se u déti s SMA zhorSuje také hybnost rukou. Z toho vyply-
vaji nardstajici problémy ve Skole pfi manipulaci s pomickami a pfi psani.
V zékladni i v materské Skole je nutné pocitat se snizujicim se rozsahem pohy-
bu rukou, proto bedlivé sledujeme schopnosti ditéte a s postupujici pohybovou
regresi priblizujeme pomticky tak, aby na né¢ snadno dosahlo.

V pokroéilém stadiu nemoci dité své télo jiz viibec neovlada, je plné odka-
z4no na pomoc druhého &lovéka. Casto trpi bolestmi zptisobenymi borcenim
trupu, kloubnimi zménami a deformitami. Je proto potieba je obcas poposadit,
srovnat v sedu, srovnat koncetiny, polozit je. V noci je vhodné je pravidelné
polohovat kviili prevenci prolezenin.

V pokrocilém stadiu SMA je tieba zohlednit Ubytek svalového korzetu a pfi
manipulaci s ditétem ho maximalné kompenzovat zpeviiujicim drzenim — je
nutno vzdy podpirat zada a hlavu. U déti s SMA je bézné, Ze obcas takzvané
,spadnou®, tzn. Ze jim v sedu povoli svalstvo trupu a §ije a hlava piepadne na
hrudnik. V této chvili je poteba jim hlavu zdvihnout, nebot’ samy toho nejsou
schopny.

Zacvik v manipulaci s ditétem je nutno provadét v uzké spolupraci s rodici
i s nim samotnym. Dité Casto mlze byt nejveétsim pomocnikem v kvalitnim
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zacviku, je tfeba se ho ptat na pocit pohodli a bezpeci a respektovat jeho odpo-
védi. Vhodné je, aby s ditétem manipuloval jen omezeny okruh lidi, ke kterym
ma daveéru.

Dychani

Dychani je bezprostfedné spojeno s funkcnosti svaltl. S postupujici nemoci se
proto snizuje i kvalita dychani. Plice jsou utiskovany vlivem postupujici skolio-
zy a zaroven klesa sila a funkénost svalti potfebnych pro dychani. Zhorsené
dychani ma vliv na okysli¢ovani organismu, zejména pak mozku. V disledku
toho je dité vice unavené, ma obcasné vypadky pozornosti, pomalejsi pracovni
tempo, trpi bolestmi hlavy, je vice spavé.

Snizena funk¢nost plic a jejich nizsi kapacita se projevuje 1 ve slabnoucim
vydechovém proudu potfebném pro tvorbu hlasu. Déti v pokrocilém stadiu
SMA namaha delsi ¢i hlasity mluvni projev. Je proto potieba klast jim otazky
tak, aby stacila jen kratkd odpovéd, volit tedy napf. uzaviené otazky, na které
Ize odpovédet pouze ano ¢i ne. Zaroven je nenutime k hlasitému projevu, je
vhodné spise ztiSit okolni prostfedi. V pozdéjSich fazich nemoci je nékdy nutné
pristoupit k tracheostomii a pfistrojové podporovanému dychani. U téchto déti
je 1 ve skole potieba zajistit pomoc na pomezi zdravotnické péce, kdy je nutné
nékolikrat denné odsat z plic hlen. Dale musime pocitat s tim, Ze vétSina déti
pfi tracheostomii nemlze uzivat hlas, a proto komunikuje pouze Septem.

Kazda infekéni nemoc je pro dit€¢ s SMA velkou zatézi, protoze nema po-
ttebnou silu pro vykaslavani. Castéji se proto u néj objevuji bronchitidy
a zapaly plic. Z toho divodu je nutné pocitat s Castéjsi absenci pii vyucovani
a s naslednou pomoci s doplnénim zameskaného uciva a s opétovnym zapoje-
nim do kolektivu tfidy.

Socidlné-emocni aspekty
Zivot déti s SMA a jejich okoli vyrazné ovliviiuje fakt progrese a fatalnosti
nemoci. Rychlost progrese zavisi na typu SMA a na veku, ve kterém se nemoc
projevila. Déti s SMA si samy casto nerady a obtizné pfipoustéji postupujici
ubytek schopnosti a sil, navenek se snazi zvladat véci bez dopomoci a velmi
nelibé nesou asistenci druhych, odmitaji ji. Tim mlze snadno dojit k pfetizeni,
které zhorSuje celkovy zdravotni stav. Pomoc je détem potieba nabizet citlive,
nenasilné, zadavat zvladnutelné tkoly. Pouzivame-li odleh¢ené pomucky (na-
dobi, pastelky apod.), idedlni je opatfit stejné pro celou tfidu.

Vétsina déti s SMA je vzdélavana formou individualni integrace do béznych
MS a ZS. Vzhledem k zachovanym kognitivnim a nékdy az nadprimémym
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rozumovym schopnostem neni pii integraci tolik potieba vénovat pozornost
zvladani uciva, ve vyuce je potfebna pouze technicka kompenzace tibytku hyb-
nosti. O to vice je vSak dulezité se vénovat socialnimu aspektu integrace.

Nartst bezmoci déti s SMA cCasto kompenzuji direktivnosti v komunikaci,
nékdy prechazejici az do manipulativniho chovani. To jim komplikuje navazo-
vani pratelskych vztahd, ztéZuje zaclenéni do vrstevnické skupiny. Je proto
potieba je ucit projevovat prani a zadosti pfijemnéj$im a socialné pfijatelnéjSim
zpusobem.

Vzhledem k vysoké bezmoci se i samotné déti mohou snadno a nechténé
stat objektem manipulace. Pfi asistenci je proto potfeba zvazovat, jaky typ
pomoci nabidneme. Pfi volnocasovych aktivitich a bézném socialnim kontaktu
(volna hra v MS, piestavky v ZS) je vhodné poskytnout ditéti plnou fyzickou
dopomoc, byt jeho ,,rukama a nohama,” ale ponechat mu jeho vuli pii vybéru
¢innosti i kamaradu (a to i tehdy, kdy se s jeho volbou pomahajici neztotoznu-
je). Naopak v fizené ¢innosti je nutné po nich pozadovat poslusnost a podvoleni
se spolecnym pravidlim.

Integrace do MS a na 1. stupni ZS byvé détmi vniméana jako naprosto piiro-
zeny proces, tézka byva pro pedagogy jednak kvuli nepoméru mezi vysokou
mirou postizeni téla pfi naprosto nepostizeném intelektu, vnimani a prozivani,
tedy nepoméru mezi télem a dusi, pfedevs§im vsak kvili védomi hroziciho brz-
kého konce zivota ditéte. To probouzi lidsky naprosto opravnénou a pochopi-
telnou litost ucitele nad osudem ditéte. Nemél by ji v§ak davat najevo ani pred
samotnym ditétem, ani pied ostatnimi détmi ve tfidé. Soucasti profesionalniho
pristupu je, aby ucitel ditéti s SMA vytvarel stejné podminky, stanovoval stejna
pravidla a vyzadoval jejich dodrzovani jako u ostatnich déti.

Na druhém stupni se s nastupem prepuberty a puberty vSechny déti zacinaji
vyvojoveé konfrontovat s ostatnimi a tim vymezuji samy sebe, svou individuali-
tu. Proces sebepiijeti na zakladé srovnavani s vrstevniky byva ¢asto velmi dra-
maticky, prijeti sebe sama neni lehké ani u déti intaktnich. U déti s postizenim
byva tento proces dvakrat naroCny — je nutné pfijmout sam sebe
i s deformovanym, nefunkénim télem, k tomu se Casto pridava silici nepfijeti
ostatnimi vrstevniky. Ti se v tomto véku ¢asto negativné vymezuji vaci odlis-
nosti (,,ja takovy nejsem®), coz ve vysledku mize vést v krajnich pfipadech az
k Sikan¢, ostrakizaci ditéte s postizenim. Také vzriistajici zajem o druhé pohlavi
v tomto véku détem s SMA ostie ukazuje jejich odlisnost a poprvé jsou kon-
frontovany s obtiZemi v navazovani partnerskych vztahd. U divek byva nepfije-
ti vlastniho t€la s postizenim siln€j$i nez u chlapcti. Spolu s nechutenstvim
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a problémy s travenim danymi stlaCenim vnitfnich organii muze vyustit az do
odmitani potravy a tézkého hladovéni.

Na druhém stupni, kde se ¢asto v itvodu méni slozeni tiidy odchodem zaku
na viceletda gymnazia, slucovanim t¥id a prichodem déti z jednostupiiovych
Skol, je vhodné pracovat s tfidou se zamérem vytvofit novy socialni celek.
Prave v dobé prepuberty a puberty je vhodné, aby déti mély moznost své zku-
Senosti s jinakosti sdilet, ventilovat, ptit se, mluvit o svych pocitech,
o situacich, které se vazou k socidlnimu klimatu tfidy, kde je dit¢ s SMA inte-
grovano. S tiidnim kolektivem by mél od pocatku cilené pracovat tiidni ucitel
1 vSichni dalsi pedagogové, ktefi se tfidou prichazeji do kontaktu. Pfi objeveni
se problému, ktery je nad sily pedagogického sboru, je vhodné co nejdiive
ptizvat erudovaného externiho odbornika.

Ze socialniho hlediska je velmi dilezité, aby se dit¢ s SMA mohlo Gcastnit
vSech spolecnych aktivit tfidy. Pfestavky jsou z tohoto hlediska stejné dilezité
jako vyucovaci hodina. Obstaravani hygieny nebo pfesuny mezi tfidami by
proto nemély zabrat celou dobu pfestavky, integrované dit¢ by mélo dostavat
prilezitost vstupovat do volnych, nefizenych interakci se svymi spoluzaky.
Stejné tak je dulezité zajistit moznost spole¢ného stravovani se ve Skolni jidel-
né, na prvnim stupni i pobyt ve skolni druziné. Rozhodné by se dit¢ mélo
ucastnit vSech Skolnich vylett, zazitkovych programi apod. Samoziejmé to
vyZzaduje vétsi piipravu ze strany ucitele i celé skoly, je tieba vybirat trasy
vhodné pro elektricky vozik, mista dostupna bezbariérovou dopravou, hledat
bezbariéroveé upravené ubytovani apod. Krom toho je tfeba se pfedevsim na
druhém stupni pfipravit na to, Ze ostatni déti budou mit pocit, Ze kvili handica-
povanému spoluzakovi musi snaSet rozmanita omezeni, Ze napt. jedou na méné
atraktivni vylet apod. Zde je tfeba si uvédomit, Ze ucitelé sami jsou détem vzo-
rem v chovani, Ze by tedy pfedevsim oni méli byt s integraci ztotoznéni a déti
by z nich nikdy nemély vycitit nechut’ k této praci navic nebo od nich zaslech-
nout stiznosti na nepohodli, které jim integrace ptinasi. Rozhodné stoji za to
tuto namahu navic vynalozit a ditéti s postizenim ucast na mimoskolnich aktivi-
tach umoznit. Kdyby totiz muselo zlstat doma, tak nejenze ono samo by se
citilo vyfazené a nechténé, ale i pro ostatni by to byla informace o tom, Ze kdyz
nékdo prestane stacit, je jiny a nepohodlny, tak se jednoduse odsune. A to by
byla jisté velmi nezadouci a negativni zkuSenost z integrace.

V pribéhu integrace by se ostatni déti ve tfidé nemély dozvédét o fatalnosti
onemocnéni spoluzaka. Hledély by na néj s obavou, s rozpaky, s litosti, védomi
této skuteCnosti by stdlo mezi nimi a zt€Zzovalo by piirozenost a spontaneitu
vzajemnych kontaktl. Nicméné ucitel by mél byt na moznost umrti ditéte ve
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tfidé pfipraven (nemusi se samoziejmé tykat jen ditéte s SMA). Smrt ditéte
nebo mladého ¢lovéka je vzdy Sokujici, traumatizuje celé jeho okoli. Je vzdy
velkym zasahem do organismu tiidy. Je proto tfeba, aby se ucitel pfi integraci
ditéte s fatdlnim onemocnénim pfipravil i na moznost jeho smrti, a kdyz pfijde,
aby se tomuto tématu nevyhybal, naopak pomohl pozistalym spoluzdkim tuto
tragickou udalost prozit a zpracovat.

Viiv DMD na kognitivni funkce

Jedinym typem svalového onemocnéni, které je spojeno s poruchami v oblasti
kognitivni, je Duchenneova muskularni dystrofie. Postihuje pouze chlapce.
DMD neni pouze choroba svall. Nedostatek bilkoviny dystrofinu, ktera je pro
DMD charakteristicka, ma vliv i na vyvoj mozku. S tim spojené naruseni ko-
gnitivnich funkci se mize projevovat v riznych oblastech a v rlizné intenzite.
Chlapci s DMD maji Cast&ji nez jejich vrstevnici problémy s opozdénym vyvo-
jem feci, s uéenim a poruchami chovani. V ramci Skolniho zatazeni mize byt
slabou strankou chlapcti s DMD porozuméni komplexnéj$im slovnim instruk-
cim (v fadé po sob€ nasledujicich pokynil). Vzhledem k tomu, Ze je vyucovani
zaloZeno na slovnich instrukcich a na schopnosti zZakd je spravné chapat, mtize
mit oslabeni negativni dopad na zvladani uc¢iva i veskerych aktivit souvisejicich
s pobytem ditéte ve skole. Z nedavnych vyzkuml vyplyva, ze problémy
s uenim pti DMD jsou podobné tém, které se objevuji u déti s dyslexii. Pfi
¢teni chlapci maji casto problém s rozkladem na hlasky, s rychlosti a spravnosti
¢teni jednotlivych slov, s porozuménim ¢tenému textu. Chlapci s DMD dosahu-
ji lepsich vysledk pfi Cteni potichu. Pravdépodobné schopnosti potfebné
k hlasitému Cteni jsou obdobné jako pfi porozuméni komplexnéjsim instrukcim,
a proto ¢ini chlapciim vétsi potize. Cteni nahlas vyzaduje provedeni nékolika
vice po sobé jdoucich ukonti — spojeni pismena s hlaskou, jejich spojeni do
slabik, celého slova, jeho vysloveni a odvozeni vyznamu slova. Spravné peda-
gogické vedeni doporucuje uéitelim hovofit k zakovi s DMD v kratkych vétach
a vyzadovat po ném, aby instrukce zopakoval vlastnimi slovy nebo aby ukol
provedl. Také by méli davat pozor na ¢asovou souslednost pfi podavani pokyni
zakovi s DMD. Instrukei ,,az si uklidi§ u¢ebnici matematiky a pouzdro do ak-
tovky a uklidi§ pracovni sesit na své misto, mtzes si vybrat néjakou knizku ke
Cteni* nahradit instrukei ,,zaprvé si dej pouzdro a ucebnici matematiky do tas-
ky, zadruhé si uklid’ pracovni sesit“. Jsou-li tyto problémy spravnym vedenim
prekonany, dochazi ve véku 9—10 let k vyraznému zlepSeni a problémy ustupuji
do pozadi.
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Piehled obligatornich vyjadreni SPC obvykle pouZivanych u SMA
Vzhledem k tomu, ze SMA nijak neovliviluje mentalni kapacitu a schopnost
ucit se, neni u téchto déti potieba psychologickych vysetfeni zaméfenych na
posouzeni intelektu o nic vétsi nez u intaktni populace. Psycholog SPC se tedy
u déti s SMA nejcéastéji vyjadiuje ke Skolni zralosti, pied nastupem do Skoly
nebo nékdy pied prechodem na druhy stupen popf. na stfedni Skolu mtize pro-
vést 1 posouzeni intelektu, toto vySetifeni vSak Casto slouzi predevs§im jako da-
kaz inteligence ditéte a jako argument pro integraci.

Velmi prospésné by bylo, kdyby psycholog SPC pracoval vice s tfidnim ko-
lektivem, do kterého je dité¢ s SMA v¢lenéno, kdyby opakované provadél socio-
metrickd Setieni a konzultoval s uCitelem, jak tiidu vést. Na takovou systema-
tickou a ¢asové narocnou praci nema bohuzel vétsina SPC potiebnou personal-
ni kapacitu.

Pted zacatkem integrace vypracovava SPC pro $kolu nebo skolku Odborny
posudek ke stanoveni miry podpory déti se specidlnimi vzdélavacimi potFebami
(tzv. integracni posudek), ktery slouzi jednak jako zaklad pro vypracovani
individuélniho vzdélavaciho planu, jednak jako podklad pro feditele Skoly pfi
zadosti o zfizeni mista asistenta pedagoga. V tomto posudku specialni pedagog
popiSe na zaklad¢é sezndmeni se s 1ékarskou dokumentaci, rozhovort s rodici
as odborniky a na zdklad¢ standardni specialné pedagogické a psychologické
diagnostiky aktualni miru vyuzitelnych schopnosti ditéte v jednotlivych posu-
zovanych oblastech a navrhne podptirna a vyrovnavaci opatieni. U diagndzy
SMA je casem vzdy nutné doporucit zrizeni mista asistenta pedagoga. Okolo
asistentské prace u dité¢te s SMA byva cCasto feSen problém, zda by nemélo
spise vyuzivat sluzeb osobniho asistenta, protoze typ pozadované pomoci vice
odpovida naplni jeho prace. Domnivame se, ze to vyplyva z nespravného cha-
pani vyznamu a zasad prace asistenta pedagoga. Dle naseho nazoru ani asistent
pedagoga nema ucit, ale ma byt pomocnikem ucitele takovym zpisobem, aby
ten mohl zvladat naro¢nost situace, kdy je ve tfid¢ integrovan zak se specialni-
mi vzdélavacimi potiebami. Pfi integraci ditéte s SMA to tedy znamena piede-
v§im vyrovnavat jeho rostouci télesny handicap, tak aby se mohlo co nejplnéji
zapojovat do vzdélavaciho procesu. Situace, kdy déti napf. s mentalnim nebo
smyslovym postizenim by mély narok na asistenta pedagoga placen¢ho skolou,
zatimco détem s télesnym postizenim by méli rodice platit ve Skole sluzby
osobniho asistenta, by byla pro tyto rodiny zna¢né diskrimina¢ni. Osobni asis-
tence je socialni sluzba, kterou by mély mit rodiny moznost vyuzivat jako od-
leh¢ujici, vzdelavani déti musi byt pro rodiny bezplatné.
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Individualni vzdélavaci plan

Stejné jako pii integraci dalSich déti se specialnimi vzdélavacimi potiebami je
nutné vytvorit i pro dit€¢ s SMA individualni vzdélavaci plan. Mél by vychazet
z moznosti ditéte a reflektovat hlavni cile integrace.

Individualni vzdé€lavaci plan v materské skole by mél byt rozpracovan pro
vice oblasti, nez jen pro tu, ktera je obecné vnimana jako vzdélavani. Nejvetsim
pfinosem integrace do vétSinového vzdeélavaciho proudu je prilezitost zapojit se
do bézného vrstevnického kolektivu, vyzkouset si rozmanité spolecenské role
a modely chovani, uéit se vychazet s ostatnimi.

Prvni a zékladni oblasti IVP by proto méla byt oblast socializace. V ni je
rozpracovan postup procesu odpoutavani se od rodiny, seznamovani se se sku-
pinou déti, pfijimani autority ucitelky, vytvareni navyku spole¢enského chova-
ni. U déti s SMA by méla byt pozornost vénovana prevenci rozvinuti manipula-
tivnich vzorct chovani, to znamena ucit je, jak si spolecensky pfijemnym zpi-
sobem fict o pomoc, jak ji nezranujicim a sluSnym zptisobem odmitnout, jak
vstupovat do vztahtl s ostatnimi pii nemoznosti si za nimi samostatné dob¢&h-
nout. Druhou vyznamnou oblasti je rozvoj samostatnosti a sebeobsluhy. Zde je
potfeba popsat aktualni miru samostatnosti a potfebnou miru dopomoci pii
jidle, hygiené, zplsob feSeni toalety, sobéstacnost pii jidle. Je vhodné doporucit
kompenza¢ni pomutcky prodluzujici samostatnost ditéte, jako jsou napiiklad
protiskluzova podlozka pod talif, odlehcené sklenice a ptibory apod. Dalsi
vyznamnou oblasti je oblast komunikace a recové vychovy. Tato oblast souvisi
se socializaci. Obsahova stranka feci neni nemoci ovlivnéna, formalni stranka
fe¢i byva v nékterych pfipadech ovlivnéna z diagnézy vyplyvajicim tfesem
jazyka, vyslovnost vSak byva poznamenana jen lehce. Postupujici nemoci je
kvalita fe¢i vyznamné ovliviiovana slabnutim vydechového proudu, hlas je
tissi, klesa schopnost delSiho hlasového projevu. Nejvyznamnéji je kvalita feci
snizena tehdy, je-li nutno pfistoupit k tracheostomii. Slabnuti vydechového
proudu i stav po tracheostomii je nutné v IVP zohlednit zpisobem popsanym
v kapitole Dychani.

Dalsi oblasti IVP je hruba motorika a vnimani télesného schématu. Zde je
opét potieba popsat aktualni uroven a zpusob samostatné lokomoce, kvalitu
samostatného nebo podporovaného sezeni, zplisob zvedani se ze zemé, pohy-
bovy rozsah rukou. Obvykla doporuceni jsou popsana v kapitole Hybnost.

V oddilu IVP, ktery rozpracovava rozvoj smyslového vnimani, neni potteba
zadnych specialnich doporuceni. Co se tyka oblasti jemné motoriky a grafomo-
toriky je vhodné zhodnotit silu pritlaku a pfipadné doporucit odlehc¢ené pastel-
ky, mékéi modelovaci hmotu, samorozeviraci nizky apod. Posledni oblasti [VP
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je rozvoj rozumovych schopnosti. Tu neni pro déti s SMA potieba nijak indivi-
dudlné rozpracovavat, v této oblasti se s nimi pracuje stejné jako se zdravymi
vrstevniky.

IVP v zdkladni skole oproti matefské Skole rozpracovava hlavné zvladani
uc¢iva v jednotlivych predmétech. U déti s SMA je potieba vénovat pozornost
predevsim pracovni, télesné a vytvarné vychove, zplsobu pofizovani zapisk
a rysovani v matematice. Pomérné zahy je vhodné zacit vyuzivat odlehcené¢ho
psaciho nacini, které zanechava vyraznou stopu i pfi minimalnim pfitlaku,
pozdéji potom napf. nasadky na prst (ta ale nebyva détmi ptili§ oblibena). Po-
kud uz 74k nemuze pofizovat zapisky sam, dostava kopie textl od ucitele nebo
od spoluzaki. Zapisy mize potizovat i asistent. Pro dal$i studia je vhodné zvy-
kat déti (i ucitele) na praci s ti§ténym textem — dit€ s SMA si dulezité pasaze
podtrhd zvyraznovacem, ktery se i pfi vysoké miie ztraty hybnosti ruky da
vétSinou pouzivat dlouho. Obtizna, ¢asto az nemozna je pro dit€ s SMA prace
s pomickami na rysovani, proto zde vyrazné preferujeme geometrii volné ruky.
Vyhodné je také podkladat sesity nebo papiry protiskluzovou podlozkou, aby
dité papir pfi praci nehrnulo.

V pracovni a vytvarné vychové je potfeba vyuzivat kompenzacnich pomu-
cek, jako jsou napt. samorozeviraci nuzky, lehké pastelky, odlehcené Stétce,
mekké modelovaci hmoty apod. Takeé je tfeba pfizplisobovat ukoly tak, aby je
dité mohlo i pti omezeném rozsahu a sile pohybu zvladnout.

T¢lesné vychovy se na prvnim stupni dité jesté pomérné ochotné tGcastni,
samoziejmé ovSem jen v rozsahu, které mu postizeni dovoli. Okolo piechodu
na druhy stupein vSak zacne vic pocitovat stud za své télo a nechce, aby ho
ostatni spoluzaci vidéli. Krom toho jiz pro né byva cviceni nadmérn¢ a zbytec-
n¢ zatézujici. Je proto zadouci je z hodin télesné vychovy osvobodit. Vyhodné
potom je, kdyZ jsou tyto hodiny v rozvrhu zatazovany jako okrajové (prvni
nebo posledni), aby dit¢ mohlo pfijit pozdeji do Skoly nebo ji mohlo dfive
opustit a aby se tak Setfily jeho ubyvajici sily.

Ani individualni vzdélavaci plan ve Skole by se nemél omezit pouze na sta-
noveni obsahu a rozpracovani postupt zvladani uciva v jednotlivych pfedmeé-
tech. I zde je jednim z vyznamnych piinosd integrace moznost zapojeni do
bézné populace, prozivani bézného zivota s moznosti béznych socialnich kon-
taktd a vztaht. [IVP by se proto m¢l zabyvat i pomoci se zapojenim do kolekti-
vu, praci se tfidou, ve které je integrovany zak, mély by zde byt feSeny piestav-
ky a mimoskolni aktivity, jak je popsano v odstavci Socialné-emoc¢ni aspekty.
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Ostatni

Dalsim pomérné c¢asto pozadovanym vyjadienim SPC je doporuceni
k poskytnuti elektrického voziku. Potizovaci cena elektrického voziku je velmi
vysoka, pro vétSinu rodin nedostupnd. Pojistovny na néj pfispivaji az od urcité-
ho véku, vétsina déti s SMA typu II ho potiebuje o dost dfive. Rodice proto
musi zadat o vyjimku, dokazovat, ze dit¢ je schopno vozik samostatné
a zodpoveédné ovladat, dokladat potfebnost voziku a jeho pfinos pro zvySeni
samostatnosti pohybu a tim zvyseni kvality Zivota ditéte.

Z kazdé navstévy ve skole, z kazdého setkani integraéniho tymu nebo jed-
nani s pedagogy Skoly je vhodné napsat a vS§em ucastnikiim jednani a rodicim
ditéte poslat Zprdvu z navstévy. Nejde o zadny formalni dokument, spise jen
o shrnuti a pfipomenuti domluveného. Neexistuje predpis pro podobu takové
zpravy, kazdé SPC nebo dokonce kazdy pracovnik si mize zvolit formu, ktera
mu vyhovuje. Jedna z moznych forem takové zpravy je obsahem ptilohy I'V.

Zavér

Svalovd onemocnéni pravem pfijimaji ptivlastek vzacna. V celkovém poctu
klientd specialné pedagogického centra zaujimaji pouze malou ¢ast, pohybujici
se mezi 5-10 % celkového poctu klientil. Jejich tematika je pro specialni peda-
gogy a psychology vyzvou, nebot” specifika onemocnéni kladou na pedagogy
i pracovniky specialné pedagogického vzdélani naroky, které u jinych postizeni
nejsou patrné. ZkuSenosti z praxe s praci s détmi se svalovym onemocnénim by
meél prezentovat vySe zminény prispévek.
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SPECIFIKA EDUKACE DETI S TELESNYM
POSTIZENIM V RANEM A PREDSKOLNIM VEKU

Helena Kocova

Souhrn

Prispévek pfinasi charakteristiku podpory déti s télesnym postizenim v raném
a predskolnim véku, zdlraznuje vyznam této v€asné intervence jak ze strany
rodicd, tak odborniktl, ktefi maji dité v péci. Vysvétluje vyznam socialni sluzby
rané péce, popisuje cile a aktivity v pfedskolnim v&ku. Kvalitu zivota déti,
mladistvych a mladych dospélych s postizenim muaze zlepsit, eventualné pro-
dlouzit jejich zivot individudlni pedagogickd podpora v integracnim/inkluzivnim
procesu v matetské skole.

onemocnénim spinalni svalové atrofie a jeho Gspésnou inkluzi v cirkevni ma-
tetské skole.

Kli¢ova slova: rand péce — rand podpora — v€asna intervence — integra-
ce/inkluze v ptedskolnim véku — specialné pedagogické potieby — kompenzacni
pomiicky — Montessori pedagogika a pedagogicky koncept CMS

Charakteristika podpory v raném a pi‘'ed§kolnim véku

Vyznam véasné intervence — rané péce

Terminem vcasna intervence (rand podpora, rand péce) se rozumi systém slu-
zeb a programi poskytovanych détem ohrozenym v socialnim, biologickém a
psychickém vyvoji, détem se zdravotnim postizenim a jejich rodindm s cilem
predchazet postiZeni, eliminovat nebo zmirnit jeho nasledky a poskytnout rodi-
né i ditéti moznosti socilni integrace (Narodni plan vytvareni rovnych ptilezi-
tosti pro osoby se zdravotnim postizenim, 2010).

Jestlize promesSkame obdobi v prvnich letech Zivota ditéte a neposkytneme
mu odpovidajici podporu v jeho vyvoji, je obtizné, a Casto nemozné, tuto situa-
ci pozd¢ji napravit. Tyto Sance spoéivajici ve zmirnéni nebo eliminovani vzni-
kajiciho postizeni jsou dany zvlastni uc¢innosti rané stimulace, v€asnych zkuse-
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nosti ziskanych z co nejranéjSich edukacnich procest pusobicich na vyvijejici
se détsky mozek.

Sluzby rané péce maji byt poskytovany od zjisténi rizika nebo postizeni tak,
aby zvySovaly vyvojovou urovenn ditéte v oblastech, které¢ jsou postizenim
ohrozeny, do doby, nez je dité zatazeno do nékterého typu skolského zatizeni.
Ranou podporou ditéte se rozumi vSechna odborné pouzita opatfeni (interven-
ce, aktivity, specidlni edukace), ktera slouzi ke zlepSeni organickych funkci,
vybudovani pfiméfenych zpisobl chovani a k vyvoji osobnosti. Jsou rizné
oznacovana podle toho, s kterym oborem jsou spojena a kde maji zpravidla
svoje téziste. Tak se v medicinské terminologii hovofi o v¢asné terapii (fyziote-
rapii, medikamentozni terapii, terapii zamestnavanim), v pedagogickém ohledu
se zde uplatniuji terminy jako rana vychova, rana podpora, rana péce (Kvétono-
véa Svecova, 2004).

Socialni sluzba Rana péce je klasifikovana v zdkoné o socidalnich sluZbdch
¢. 108/2006 a zahrnuje aktivity a cile v téchto oblastech:

Cile vychovnych, vzdéldvacich a aktivizacnich &innosti:

e snizit negativni vliv postizeni nebo ohroZeni na rodinu ditéte a na jeho
VyVoj;

e zvysit vyvojovou Uroven ditéte v oblastech, které jsou postizeny nebo
ohrozeny;

e  posilit kompetence rodiny a snizit jeji zavislost na socialnich systémech;

e vytvofit pro dité, rodinu 1ispolecnost podminky socidlni integrace
a inkluze;

e podilet se na tom, aby cely rodinny systém i jednotlivci fungovali spokoje-
né ve vztahu k ostatnim ¢lentim rodiny a spole¢nosti;

e zjiStovat potfeby a zhodnoceni schopnosti a moznosti rodiny a ditéte
s postizenim nebo znevyhodnénim;

e poskytovat specializované poradenstvi rodi¢iim a dal§im blizkym osobam,;

e zprostiedkovavat bézn¢ dostupné sluzby a informacni zdroje;

e podporovat a posilovat rodi¢ovské kompetence;

e pomahat pfi upeviiovani a nacviku dovednosti rodici nebo jinych pecujicich
osob, které napomahaji pfimeétenému vyvoji ditéte a soudrznosti rodiny;

o poskytovat instrukce pfi ndcviku a upeviiovani dovednosti ditéte s cilem
maximalniho mozného vyuziti a rozvoje jeho schopnosti v oblasti kogni-
tivni, senzorické, motorické a socialni;
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o vzdélavat rodice, naptiklad formou individualniho a skupinového poskyto-
vani informaci a zdroju informaci, poradanim seminati, pjcovanim litera-
tury;

o zprostiedkovavat navazujici sluzby;

e pomahat pfi obnovovani a upeviiovani kontaktu s rodinou a podporovat je
pfi dalsich aktivitach vedoucich k socialnimu zacleniovani osob do spolec-
nosti;

e podporovat a pomdhat rodindm pfi vyuzivani bézné dostupnych sluzeb
a informacnich zdroju.

Rodina jako soucast edukace v predSkolnim véku

Prijeti faktu trvalého postizeni ditéte je celozivotnim tkolem pro rodice déti
s postizenim. Vychovné postoje rodice zaujimaji na zakladé své vlastni ak-
ceptace ¢i neakceptovani postizeni svého ditéte. A nasledné vychovné postoje
ovliviiuji osobnost ditéte v mnoha smérech. Pfedevsim jde o oblast sebetcty,
sebehodnoceni, ochotu k pfekonavani ptekdzek a miru frustracni tolerance.

Jak bude probihat uspésna inkluze déti v matetské skole zavisi do jisté miry
na aktivnim pi¥istupu rodiny. Jde o spoleénou ptipravu na MS, v priib&hu do-
chazky pak vedeni dialogl, navdzani ptatelstvi s rodi¢i déti z mateiské skoly,
za uCelem pfiblizeni problematiky daného postizeni détem.

Integraéni/inkluzivni proces v MS

Integrace — inkluze

Integraci miizeme vymezit jako snahu o Uplné zapojeni handicapovaného jedin-
ce, splynuti, zaclenéni a zapojeni ve spolecnosti. Svétovd zdravotnicka organi-
zace (WHO) definuje integraci jako socidlni rehabilitaci, jako schopnost osoby
podilet se na obvyklych socialnich procesech. Nejcastéji slySime tento pojem
v poslednich letech v souvislosti s pfirozenym a nenasilnym zaclefiovanim
(integraci) lidi se zdravotnim postizenim do spoleCnosti v tom smyslu, aby
tvorili integralni soucast této spolecnosti.

Souvisi to s vyrovnavanim prilezitosti, jde o vztah majority (zdravych je-
dincit) a minority (lidi s postizenim), jehoz kvalita se promita do vSech oblasti
vzéjemného souziti (napf. volny ¢as, zaméstnani, politika, edukace aj.).

Integrace je tak jednak stavem daného jevu, ale ptedevsim procesem neje-
nom v tom slova smyslu, jak se dafi jedince s postizenim plné zaclenovat do
dané spolecnosti, ale také vtom vyznamu, jak my sami jsme schopni tento
zadouci proces prirozené akceptovat a identifikovat se s nim. Tento proces tuzce
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souvisi s vyvojem a zranim nasi vlastni osobnosti a jeji integritou (Jankovsky,
2006).

Pojem integrace je zde podle Z. Sykorové postupné nahrazovan vystizngj-
$im pojmem inkluze, coz znamena rovnopravny vztah majority a minority, tedy
uplné zaélenéni, anizZ by ovSem existovaly bariéry v nas samotnych.

Od roku 1989/1990 je détem se specialnimi vzdélavacim potiebami umoz-
néna individualni integrace do tiid mezi déti zdravé. Predskolni vzdélavani je
uréeno détem ve véku od 3 do 6 let, piipadné do doby jejich vstupu do skoly.
Prochazi jim 89 % populace. Ramcovy vzdelavaci program pro predskolni
vzdélavani (RVP PV), platny od $k. roku 2003/2004, formuluje obecné cile, tj.
predskolniho vzdélavani a jeho ramcovy obsah, a Skoly si nasledné vypracova-
vaji vlastni pfedskolni vzdélavaci programy (Bartoniova, Vitkova, 2007).

Specialni pedagogické potieby u déti v predsSkolnim véku
Kvalitu zivota déti, mladistvych a mladych dospélych s postizenim mize zlep-
§it, eventualné prodlouzit jejich zivot individualni pedagogicka podpora.

Pojem specialni vzdélavaci potieby se vztahuje k ,,rozdilu mezi trovni cho-
vani nebo vykonu ditéte a tim, co je od n&j ocekavano* (Wedell, 2003, s. 107).

Je otazkou, jakym zplisobem mutizeme uréit, co je ,,normou‘, od které¢ se od-
viji toto ofekavani. V raném a predSkolnim véku je to predev$im norma ,,béz-
ného* vyvoje ditéte, a to v oblasti motoriky, komunikace, socialnich dovednosti
nebo sebeobsluznych dovednosti. Jednotlivé oblasti vyvoje byvaji méfeny pro-
sttednictvim vyvojovych skal (Hajkova, Strnadova, 2010).

Na legislativni Grovni zminuje specidlni vzdélavaci potfeby jak zakon
¢. 561/2004 Sb., o predskolnim, zékladnim, stfednim, vy$§im odborném a ji-
ném vzdélavani (Skolsky zakon), ze dne 24. 9. 2004, tak vyhlaska ¢. 147/2011
Sb., kterou se méni vyhlaska ¢. 73/2005 Sb., o vzdélavani déti, zaku a studentt
se specialnimi vzdélavacimi potiebami a déti, zakd a studentl mimofadné na-
danych ze dne 9. 2. 2005. Osoby se specialnimi vzdélavacimi potrebami jsou
vymezeny jako osoby se zdravotnim postizenim, zdravotnim znevyhodnénim
a socidlnim znevyhodnénim.

Velmi vyznamna je zména § 7, ktery upravuje hlavni ¢innosti asistenta pe-
dagoga. V odst. 1 pismene d) § 7 se uvadi, Ze ,,mezi hlavni Cinnosti asistenta
pedagoga patii nezbytna pomoc zakim s tézkym zdravotnim postizenim pfi
sebeobsluze a pohybu béhem vyucovani a pti akcich pofadanych skolou mimo
misto, kde Skola v souladu se zapisem do $kolského rejstiiku uskuteciiuje vzde-
lavani®. To znamena, ze $kola nebude vice moci pozadovat, aby o prestavkach
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byl pfitomen osobni asistent a vykonaval tikony sebeobsluhy u zaka s t€zkym
zdravotnim postizenim.

Za zdravotni postizeni se povazuje postizeni mentalni, télesné, zrakové ne-
bo sluchové, vady feci, soubézné postizeni vice vadami, autismus a vyvojové
poruchy uceni nebo chovani (zékon ¢. 561/2004 Sb., § 16, odst. 2).

Skolsky zékon zajistuje détem, zakiim a studentim se specialnimi vzdéla-
vacimi potiebami narok na vzdélavani, jehoz ,,obsah, formy a metody odpovi-
daji vzdélavacim potfebam a moznostem®.

Obe¢ vyse uvedené vyhlasky definuji nasledujici podptirna opatieni, na ktera
maji déti, zaci a studenti se specialnimi vzdélavacimi potfebami pravo:

e Specialni metody, formy a postupy

e Specialni ucebnice

o Didaktické materialy

o Kompenzaéni pomicky

o Rehabilitacni pomticky

e  Zarazeni predmétt specialné pedagogické péce

o Sluzby asistenta pedagoga

e  Snizené pocty déti, zaki a studentd ve tfid¢, v oddéleni
o Poskytovani pedagogicko-psychologickych sluzeb

Predskolni vychova v matefské Skole, kde probiha integrace-inkluze, musi
zohlednit v§echny vyse uvedené aspekty.

Podminky vzdélavani
Je nutné vytvotit takové prostedi, aby bylo bezpecné, oteviené a prizpiisobené
specialnim potfebam ditéte predsSkolniho veéku.

Podminky vzdélavani:

o Bezbariérovy vstup do MS (pfedevsim pro télesné postizené).

e Odpovidajici technické vybaveni pro pohyb ve tfidé, pfizplsobeni toalet
a koupelny.

e Vhodné didaktické pomticky.

e Pomicky pro psani a kresleni, napf. tzv. trojhranny program (psaci potieby
s pfesnym ergonomickym tvarem, které usnadiiuji rozvoj grafomotoriky
a pomahaji piekonat obtize pfi psani, specialni pastelky pro autisty, speci-
alni psaci deska s magnetickym pravitkem, usnadiiujici pfidrzeni pracov-
nich list, protiskluzové podlozky).
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e Pomicky pro rozvoj manuéalnich dovednosti — dfevéné i textilni hracky
a ucebni pomiicky, stavebnice, specialné upravené ntizky, ,,jezci®, mic¢ky
a rehabilitacni hmota Theraflex, odleh¢ené modelovaci hmoty Fimo atd.

e Pomicky pro télesnou vychovu a relaxaci — molitanové stavebnice, rehabi-
lita¢ni mice, podlozky na cvi¢eni, podptrné pomuicky pro polohovani Ma-
xim.

e Kompenzacni pomicky — berle, hole, mechanické a elektrické voziky,
standery a vertikaliza¢ni parapodia, choditka dle specialnich potfeb ditéte
(Pipekova, 2006).

Vyznam pousiti kompenzacnich pomiicek p¥i integraci v MS

Duwvody, pro¢ drzi rodic¢e dit¢ v ko¢arku co nejdéle, jsou ruzné, vétsinou je to
podvédoma snaha rodi¢l udrzet dité, o jehoz samostatnych schopnostech
nejsou pfili§ presvédceni, co nejdéle pod kontrolou. Divodem mize byt i pod-
védoma neochota rodi¢t akceptovat fakt, ze jejich dit€ bude v zZivoté potiebovat
k pohybu invalidni vozik, coz tim, Ze je pfemisti z kocarku, pfed svym okolim
,priznaji‘.

Jakkoliv je vsak takovéto zjisténi bolestné, je nutné se s nim vyrovnat, pro-
toze opacnym pristupem svému ditéti spiSe rodie ublizuji a brzdi je v jeho
dusevnim vyvoji. Je prokazano, Ze nejrychlejsiho dusevniho rozvoje dosahuje
dité v dobé, kdy se zacina batolit a postupné chodit. Divodem, ktery vede dité
k tomu, Ze se snazi samo pohybovat, je jeho touha poznavat. Zvédavost je tedy
hnacim motorem dusevniho rozvoje ditéte. Diky pouziti odlehcenych mecha-
nickych vozikl v matefské Skole mohou déti absolvovat téméf 100 % aktivit
jako jejich zdravi vrstevnici.
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Mechanicky vozik (firma Ortoservis)

Stander, vertikalizacni zavizeni

Tak jak je pro duSevni rozvoj ditéte dilezity vozik uréeny k pfesunu a samo-
statného pohybu, je pro fyzicky rozvoj dulezitd vertikalizace. Vzhledem
k zachovanym schopnostem u mnoha déti v raném véku Ize po konzultaci tuto
vertikalizaci provadét. K dispozici jsou vhodné tzv. standery — jak statické, tak
dynamické, s détskymi motivy velmi dobfe vyuzitelnymi pii hfe spontanné
a nenasilné.

Stander (firma Meyra)
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Kazuistika ditéte s SMA a integrace v CMS Lipenska Ceské Budéjovice

Vzhledem k tomu, Ze se v textu zamétim na kazuistiku integrace/inkluze pétile-
tého ditéte stélesnym postizenim, neuromuskularnim onemocnénim, které
nema vliv na intelekt ditéte, prizptisobeni jeho potiebam bude odpovidat téles-
nému postizeni.

Osobni anamnéza: Dévcatko pochazi z uplné rodiny, matciny tieti gravidity.
Pribeh tehotenstvi byl naprosto fyziologicky, bez problémii. Prvni projevy
napadnosti se objevily po prodeélani nestovic a nasledném ockovani vakcinou
Trivivac a vakcinou na hepatitidu. Dité bylo velmi oslabeno, do té doby se
snazilo o vertikalizaci a pomalou chiizi s oporou. V lednu 2007 vysetreno na
specializovaném pracovisti FN v Krcéi — deétska neurologie, odebrany vzorky
krve pro vysetreni DNA pro podezreni na nervosvalové onemocnéni spinalni
muskuldrni atrofie. Diagnoza potvrzena. SMA I1. typu.

Rodinnd anamnéza: Matka cdstecné zaméstnana v neziskové organizaci, otec
pracujici v ekonomickém odvétvi, 2 zdravi sourozenci ve véku 12 a 14 let. Ro-
dina je stabilni, dobie fungujici. Zije na vesnici v blizkosti krajského mésta, kde
Jje dité integrovano do cirkevni materske skoly.

Z psychologického vysetreni vyplyva vyvoj intelektovych schopnosti v ramci
Sirsi normy, v nékterych aspektech vzhledem k véku v pasmu nadpriiméru. Soci-
abilni, kolisavé soustredeni pri mentalni zatezi, vaimavad k pochvale. Péce ze
strany rodiny se povazuje za prikladnou.

Doporucena plnd integrace do MS, asistent pedagoga pridélen na 1 hod.
denné, v predskolnim roce po celou dobu dochdzky.

Dité bylo prijato ve véku 3 let mezi zdravé deti velmi dobre. V tomto obdobi
vyvoje jsou deti velmi spontanni a postizeni berou jako samozrejmost. Také tak
byla holcicka do kolektivu prijata. Pedagogové zdiiraziuji pri vychové toleran-
ci k odlisnosti a napomahaji v dialogu s detmi, déti se zapojuji do pomoci pri
oblékani, podavani véci a pomiicek, otevieni dveri atd.

Prizpiisobi take prostredi pri hie venku, kdy holcicku berou mezi sebe
a jsou usmernovani pri pohybu, tak aby se mohla ucastnit aktivit.
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Technickeé uzpusobeni probéhlo na nekolika urovnich. Vzhledem k tomu zZe
Skolka sidli v budové klastera, pristup je bezbariérovy pres klaster diky instalo-
vanému vytahu. Sjezdy do tridy a odstranéni prahii probéhlo velmi rychle.
S podporou rodicit byl vytvoren bezbariérovy kout v koupelné a vyrobena skrin-
ka na obleceni primo ve tride. Vzhledem k pouziti mechanického odlehceného
voziku se holcicka ucastni vetsiny aktivit. Jedinou prekazkou je spani v patre,
kam ji odnese asistent a pomiize s obsluhou.

Pedagogicky koncept v CMS Lipenska
Pedagogicky koncept v CMS pracuje podle $kolniho vzdélavaciho programu
,,Otée nas...«

Jeho cilem je:

e rozvijeni ditéte a jeho schopnosti uceni;

e osvojeni si zakladd hodnot, na nichz je zalozena nase spole¢nost;

o ziskéani osobni samostatnosti a schopnosti projevovat se jako samostatna
osobnost ptisobici na své okoli;

o dat ditéti piilezitost udélat zkusenost s vlastnimi schopnostmi a hranicemi
a rozvijet pozitivni postoj k sobé samému a k zivotu;

o dité ma zazit, ze k zivotu potiebuje druhé lidi a spolecnost a jaky muize
prinést piispévek ke zdafilému lidskému spoluziti;
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o dit¢ se ma ucdit, Ze stvofeni a to, co ma ¢loveék obhospodafovat, otevira
nutnost odpovédného jednani;

o dité ma nalézt pfistup k vyrazovym formam kiest’anského zivota, jako jsou
fe¢, modlitba, symboly, slavnosti;

o dité ma zazit, Ze ho Blh v Jezisi Kristu pfijima a miluje;

o dit¢ ma byt v navaznosti na podminky svého véku diveérné obeznameno
s kiestanskym zptsobem jednani a ma se v ném cvicit;

o  dité se ma naucit pfijimat s laskou odliSnosti svych vrstevnikd, postizeni ¢i
chovani vyplyvajici z negativniho socialniho prostfedi.

Pfi vyuce je vyuzivan koncept Montessori pedagogika.

Zakladnim smyslem Montessori koncepce je vytvaret takové edukaéni pro-
stiedi, které umoznuje normalni, pfirozeny vyvoj déti. Vnitini potfeba ,,né¢emu
se naucit® se vyviji v tzv. senzitivnich fazich. Jde o urcitd obdobi, v nichz je
dité zvlast citlivé pro vnimani a chapani urcitych jevil vnéjsi reality, Jsou to
napf. senzitivni faze pro rozvoj pohybovych ¢innosti, fe¢i, moralniho citéni atd.
Ukolem vychovy je piipravovat podnéty a prostiedky specifické pro tyto faze.
Teprve kdyZz okolni edukacni prostfedi odpovida vnitinim potiebam ditéte,
kdyz je mu umoznéno, aby jeho ,,absorbujici duch* pfijimal nabidku od dospé-
1ého, mlze se uskuteciiovat ,,normalni“ vychova.

Individualizaci vzdélavani umoznuje predem piipravené prostiedi. Zasadni
roli hraji specialni pomicky, které jsou klicem k poznani svéta. Pro malé déti to
jsou pomicky ke cviceni ¢innosti ,,praktického zivota“ a specialni pomticky pro
rozvoj smysll, rozvoj feci, rozvoj matematickych schopnosti aj.

I v procesu uceni, kdy vychovatel ustupuje do pozadi, je rozhodujici vnittni
tvofivost ditéte. Montessori hovofila o tzv. fenoménu polarizace pozornosti,
ktery objevila, kdyz pozorovala déti pii praci — hie. Jedna se o mimotadné silné
a dlouhé soustfedéni na urcitou ¢innost, jehoz je schopné i malé dit€. Pti tomto
zaujeti se dité vnitin€ rozviji a méni. Vzdélavaci princip Montessori pedagogi-
ky lIze shrnout do pozadavku ditéte vici vychovateli: ,,Pomoz mi, abych to
mohl udélat sam.*

Charakteristické pro didaktickou koncepci Montessori je slu¢ovani déti rtiz-
ného veéku a odmitani striktniho rozdélovani podle roc¢nikti. V téchto vékove
smiSenych skupinach ma vznikat na zékladé¢ harmonického souziti, spoluprace
a vzajemné pomoci jednotlived védomi socialni jednoty, v niz je jedinec re-
spektovan ostatnimi subjekty a ve které se muze bez prekazek uplatiovat. Ten-
to zptisob je velmi pozitivné ocefiovan i samotnymi rodi¢i v CMS Lipenska.
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Zvlastni postaveni v této Skole zaujima tzv. kosmicka vychova. Jejim smys-
lem je poskytovat détem povédomi o vzajemnych vazbach ¢loveka a ptirodniho
prostredi a pfispivat k vytvareni zodpovédnosti kazdého jedince za disledky
vymozenosti uméle vytvorené kultury a civilizace.

Postoje rodicu k integraci ve tFidé

I nazory rodicii deti se specialnimi vzdeélavacimi potrebami na prostredi, ve

kterém by jejich déti mély byt vzdélavany, se vyrazné lisi. Rodic¢e mivaji Casto

pozitivni postoje k inkluzi, coZ je nicméné neosvobozuje od obav. Castym

zdrojem obav rodicl je, ze se jejich ditéti nebude vénovat pedagog obeznameny

s metodami osvédcenymi u déti se specialnimi vzdélavacimi potifebami. Obava-

ji se také mozné socialni izolace svych déti a nedostatku potfebnych pomicek.
Rodice, ktefi stoji pfed rozhodnutim, zda své dit¢ zafadit do bézného vzde-

lavaciho proudu, nebo specialni skoly, vyjadiuji fadu obav z inkluzivniho vzdé-

lavani, k nimz patii:

e bezpecnost jejich ditéte;

e  postoje ostatnich zakl viici jejich ditéti;

e zaméstnanci a kvalita vzdélavaciho programu;

e doprava;

e socialni izolace.

Naopak rodice zdravych spoluzaki v predskolnim véku velmi pozitivné
hodnoti ucast jejich ditéte v inkluzivnim prostiedi matefské skoly.

Z rozhovort rodict vyplyva, Ze je obohacujici byt s touto hol¢ickou ve tfi-
dé. Doma je tak prostor k dialogu o postizeni, o vzajemné toleranci a pomoci.
Taktéz uvadeji, ze se jejich hyperaktivni déti zklidnuji pfi hie s takto postize-
nym ditétem. DéEti jsou tolerantnéjsi a ziskavaji tak velmi pfirozen¢ uctu
k druhému.
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INTEGRACE BEZ LEGRACE

Markéta Vickova

Souhrn

Tento pfispévek je zaméfen na problémy spojené se vzdélavanim déti s neuro-
muskuldrnimi onemocnénimi a jejich integraci do béznych Skol. V takovych
ptipadech je nezbytné skoly upravit (zbavit bariér) a vybavit technikou, tak aby
co nejvice podporovaly aktivni UcCast integrovanych zakt ve vSech skolnich
¢innostech.

Klic¢ova slova: skolni integrace — pomucky pro vyuku zaka s neuromuskular-
nim onemocnénim — podpurné technologie ve skole — Zaci s postizenim

Uvod

Integrace déti s neuromuskularnimi onemocnénimi ma sva specifika. Tyto déeti
jsou postizené pouze télesné, ale vzhledem k tomu, Ze se prevazné pohybuji na
elektrickém voziku, je tfeba ve skole odstranit architektonické a socialni barié-
ry. Jejich onemocnéni nepostihuje intelekt, a proto zpravidla dosahuji vynikaji-
cich studijnich vysledkii bez vétsi ndmahy. Jsou komunikativni a spolecenské
a kontakt se zdravymi vrstevniky je pro né proto nesmirné cenny.

Bezbariérové prostiedi skoly
Déti s neuromuskularnim onemocnénim se zpravidla pohybuji na voziku, takze
vyzaduji zcela bezbariérové prostory, proto prvotni podminkou pro integraci
télesn¢ postizenych zakl je odstranéni architektonickych bariér. Navod, jak
uzpusobit prostiedi, v némz se vozickar bude pohybovat, aby vyhovovalo jeho
pozadavkim a zaroven spliiovalo pozadavky stanovené zakonem, lze Cerpat
z publikace: Filipiova, Daniela: Zivot bez bariér: projekty a rekonstrukce. Pra-
ha: Grada Publishing, 1998. 101 s. ISBN 80-7169-233-6.

Pro piesuny mezi podlazimi je samozfejmé z hlediska bezpecnosti
i rychlosti nejvhodnéjsi vytah. Kratsi schodiste 1ze také nahradit bezbariérovym
najezdem nebo instalaci schodi§tové plosiny.

Ve vyssich roénicich — na 2. stupni ZS — se objevuje problém se stéhovanim
tiid do specializovanych uceben. Je zadouci, aby byl rozvrh tfidy koncipovan
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tak, aby ste¢hovani tfidy, v niz je zak integrovan, bylo omezeno na minimum.
V opaéném ptipadé dochazi k tomu, ze zak travi prestavky piesouvanim se
z patra do patra — a je tak vyclenén z kolektivu tfidy.

Pti tipravé WC je nutné pocitat s tim, Ze mistnost musi byt prostorna, nebot’
imobilniho zaka je tfeba oblékat vleze, tudiz bude nezbytné vybavit WC lehat-
kem.

Vybaveni tiidy

ZvySena unavitelnost zaka je s ohledem na pfidruzené zdravotni potize (t€zka
skolidza) a celodenni sezeni znacna. On sam si ji ¢asto nerad pripousti a touzi
se ve viem vyrovnat zdravym spoluzakiim, proto by mél mit moznost v ptipadé
potieby si odpocinout pfimo ve tiid€. Za timto ucelem je vhodné zfidit ve tfidé
relaxacni koutek. Uspotadat tfidu tak, aby v zadni ¢asti mistnosti zbylo misto
na lehatko nebo koberec s mékkou molitanovou podlozkou ¢i zinénkou (a popf.
také polohovacimi podlozkami — valce, kliny, kvadry, ...), odkud zak uvidi na
tabuli a bude tak moci nadale sledovat ve vodorovné poloze vyklad a déni ve
tiide.

Ve tiidé je tfeba vytvofit pro zaka ergonomicky vybavené pracoviste. Pra-
covni plocha musi byt nastavitelna vyskové, aby se pod ni dalo zajet s vozikem
a zak nemusel byt piesazovan na specialni zidli, nebot’ kazdy transport imobil-
niho Zzéka je pro ngj zbyte¢nou zatézi a manipulace se star§imi détmi jiz byva
obtizna. Pracovni deska ma rovnéz nastavitelny thel, takze §ikma plocha mize
zakovi usnadnit Cteni nebo psani. K voziku lze dokoupit pracovni desku, ktera
dobie poslouzi v mistnostech, kde zadk nemutize zajet ke stolu (spec. ucebny,
jidelna, ...).

Specialni psaci potieby

Zaci se svalovym onemocnénim potiebuji psaci pomticky, které jsou lehké
a mekké, ¢imz zanechavaji stopu bez vétsiho pfitlaku. K usnadnéni psani a sta-
bilizaci papiru Ize zaktim doporucit protiskluzovou podlozku.

Ve vytvarné vychové dobie poslouzi neptfevrhnutelny kelimek, trojhranné
Stétce se zkracenou nasadkou nebo prstové Stétce.

Geometrie a rysovani je pro SMA zaky naro¢nou disciplinou, kterou ne-
zvladnou bez pomoci druhé osoby. V soucasné dobé¢ je na internetu voln¢ do-
stupny software GeoGebra, pomoci néhoz zak rysuje bez dopomoci. Program je
urCen pro vyuku a studium matematiky vSech urovni, nabizi také interaktivni
grafiku, algebru i tabulky — viz www.geogebra.org. Zdatnéjsi zaci mohou pfi
hodinach geometrie vyuzit sadu magnetickych pravitek.
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Vzhledem k tomu, Ze i hybnost hornich koncetin byva u téchto zak ome-
zena, je vhodné, aby ucitel umoznil zadkovi pracovat na mensim formatu papiru
(sesitu). V piipadé, ze zak dostava od ucitele pracovni listy anebo i zapisy
z hodin vytisténé, je vhodnéjsi misto sesitll pouzivat pofadace nebo organizéry
s krouzkovymi vazbami, kam Ize jednotlivé listy zakladat.

Technické pomiicky

Diky rozvoji informacnich technologii zvladaji déti casto jiz v predskolnim
véku praci s pocitaéem. Pocitace dnes tvofi neodmyslitelnou soucéast zivota déti
a staly se rovné¢z vyznamnym pomocnikem ve vzdélavacim procesu. Umoziiuji
zaktm s postizenim komunikaci s okolnim svétem, slouZzi jako zdroj informaci
a v soucasné dob¢ existuje pro vSechny vékové kategorie zakl Siroka nabidka
vyukovych programti pro jednotlivé vyucovaci predméty.

Z hlediska manipulace a pfenosnosti je pro zdka s télesnym postizenim
vhodnéjsi notebook (nebo netbook, jehoz miniklavesnice usnadni zakim se
SMA psani, nebot’ omezena hybnost ruky jim neumoziiuje pii psani pohodlné
obsahnout klavesnici standardnich rozméri).

Nabizi se mnoho variant alternativniho ovladani poc¢itace (trackball, tablet,
bezdratova minimys, bezdratova klavesnice a my$ v jednom, ...). Vhodné pro
tyto zéky jsou rovnéz dotekové obrazovky a displeje.

Program ,,MY VOICE® umoznuje pomoci hlasovych povela provadét ope-
race, k nimZ je potieba mys nebo klavesnice.

Problémy s otacenim stranek u mnohastrankovych publikaci by zakim
mohla vyfesit elektronicka ¢tecka knih (Kindle).

Velmi Sirokou nabidku specialnich programi a alternativnich pocitacovych
dopliikkit pro handicapované a odbornou konzultaci nabizi OS PETIT
(http://www.petit-os.cz/).

Odstranéni socidlnich bariér

Dobré materialni a technické zabezpeceni integrovaného zaka ovSem neni jedi-
nou podminkou Uspésné integrace. Je dulezité, aby zaméstnanci skoly ,,vnitine*
prijali integraci zdravotné znevyhodnénych zakd a nechapali ji jako praci nad
ramec svych povinnosti. Vedeni $koly by proto mélo své zaméstnance se zame-
rem integrace a povinnostmi z toho vyplyvajicimi sezndmit, protoze mnozi
z nich nemaji vystudovanou specialni pedagogiku a nikdy se s podobnym pfi-
padem v praxi ani nesetkali — nevédi, jak s nim komunikovat, jsou nejisti
v kladeni narokti na zdka. Vhodné je napt. kontaktovat pracovnika SPC, ktery
dité k integraci doporucil. Ten vi, do jaké miry nemoc zaka ovliviiuje jeho
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schopnosti a upozorni ucitele i na to, ceho by se méli pfi praci s integrovanym
zakem vyvarovat a na co by se naopak méli zaméfit. U¢itelé s nim mohou kon-
zultovat, jaké formy vyuky preferovat. Ucitelé jsou také spoluautory IVP. V
tomto dokumentu by mélo byt zaznamenano, ze zaci s neuromuskularnimi
onemocnénimi trpi zvy$enou unavnosti, ac si to sami nepiipoustéji a obvykle se
snazi ve vSem stacit svym zdravym spoluzakim, tudiz je vhodné nepfetézovat
je psanim dlouhych textli, pisemné projevy a zadand cviCeni kratit; zapisky
zaktm posilat napt. elektronicky nebo davat nakopirované predem; problémy
mohou byt i se souvislym mluvenym projevem, nebot’ tito zaci mivaji Casto
dechové potize (mluvi potichu a i mluveni samo je pro né namahavé — zalezi na
stupni onemocnéni). V IVP je rovnéz uvedeno, jaké pomicky bude zak pfi
vyuce potiebovat.

Asistent pedagoga

Nedilnou soucasti pracovniho tymu se v tomto piipadé stava i asistent pedago-
ga. Dité jej potfebuje po celou dobu vyuky, nebot’ neni sobéstacné v sebeobslu-
ze. Ve vyssich roénicich uz potiebuje béhem vyucovani i polohovat a psat za-
pisky z vykladu latky. Asistent by nemél fungovat jako dalsi ucitel ve tiidg,
nebot’ tim vyfazuje integrovaného zaka z kolektivu. Mél by respektovat zvIlast-
nosti zéka, jeho pozadavky na ukladani a podavani pomuicek a mél by prede-
v§im respektovat jeho pracovni tempo. Od 1. 9. 2011 vesla v platnost vyhlaska
¢. 147/2011 Sb., o vzdélavani déti, zakh a studentii se specialnimi vzdélavacimi
potfebami a déti, zakt a studenti mimofadné nadanych, kterou se upravuje
hlavni ¢innost asistenta pedagoga. V odst. 1 pismene d) § 7 se uvadi, ze ,,mezi
hlavni ¢innosti asistenta pedagoga patii nezbytnd pomoc zakim s tézkym zdra-
votnim postizenim pfi sebeobsluze a pohybu béhem vyucovani a pii akcich
pofadanych skolou mimo misto, kde §kola v souladu se zapisem do Skolského
rejstiiku uskutecnuje vzdélavani®.

Chyby, kterych by se Skola méla vyvarovat:

e Umoznit integrovanému zékovi (v tomto piipad¢ vozickari) tcastnit se
vsech akci potadanych skolou — exkurze, vylety, zazitkové kurzy, Skoly
v ptirods, ... Skola by méla zajistit bezbariérovy objekt, dopravu, asistenta.

e Snizit poCet zakid ve tfidé — aby uspotfadani tfidy neomezovalo vozickare
v pohybu.

e Ve vyssich ro¢nicich omezit st¢hovani tiid — pro vozi¢kare naro¢né; vyra-
zuje jej to z kolektivu.
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e Ucitelé by méli respektovat doporuceni uvedena v IVP — ulevy v psani,
zkracené zadani domacich ukolu.

e  Pii sestavovani rozvrhu by méla byt zohlednéna zvySena tnavnost zaka
a predméty ,,vychovy* fadit jako hodiny okrajové.

e V obdobi puberty integrovany zak vnima vice svoji odli$nost, spoluzaci
mohou jeho handicap vnimat jako néco, co je omezuje v nekterych ¢innos-
tech; nebo néco, ¢im na sebe integrovany zak strhava pozornost... dbat na
to, aby spoluzaci méli moznost ziskat potiebné informace, aby byli sezna-
meni s Glevami, které jsou zZakovi poskytovany a proc!

Zavér

Pokud se rodi¢e rozhodnou pro integraci svého zdravotné znevyhodnéného
ditéte, méli by pocitat s tim, ze se budou muset aktivné zapojit do spoluprace se
Skolou. Neméli by podlehnout zabéhnutym stereotyptim a rozhodné by se ne-
méli nechat odradit skeptickymi nazory. Mnoha nedorozuméni vznikaji jen
kvili nedostateéné komunikaci, proto je tieba ji stale vylepSovat.

*  Literatura dostupna u autorky

Kontakt na autorku:

Mgr. Markéta Vickova

pedagog; externi spoluprace na projektu Podpora rodin SMA
Kolpingova rodina Smecno, o. s.

e-mail: vlckova.marketa@gmail.com

tel.: +420 605 808 168
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MOZNOSTI ERGOTERAPIE U PACIENTU S SMA

(Bobath koncept, Bazalni stimulace, Orofacidalni stimulace)

Veronika Schonova

Souhrn

Ergoterapie se zamétfuje na feSeni individudlnich potieb lidi se zdravotnim
znevyhodnénim. U pacientt s SMA je to piedev§im v téchto oblastech:
sobéstacnost a hra, funkce ruky, poradenstvi a vybér kompenzac¢nich pomtcek,
prizptsobeni prostfedi, Cinnosti nebo hracek potifebam ditéte a oblast socialné-
-emocni. Ergoterapeut ve své praci s pacienty s SMA mlze vyuzivat prvki
Bobath konceptu, konceptu bazalni stimulace a okrajové také orofacialni stimu-
lace. V terapii je nutné zameéfit se na spolupraci s rodinou.

Klic¢ova slova: spinalni muskularni atrofie — ergoterapic — Bobath koncept —
handling — sobéstacnost — hra — kompenzacni pomiicky — koncept bazalni sti-
mulace — orofacilni stimulace — spoluprace s rodinou

Ergoterapie je obor 1é¢ebné rehabilitace, jenZ pomaha pacientim (a jejich rodi-
nam) fesit praktické otdzky souvisejici se snizenim ¢i ztratou sobéstacnosti
v ¢innostech, které jsou pro zivot nepostradatelné (Jelinkova et al., 2009).
U déti s SMA se ergoterapie zaméfuje na podporu mobility, dosazeni maximal-
ni mozné Grovné v oblasti senzomotoriky, hry a sobéstacnosti. Dtilezitou oblas-
ti je poradenstvi v oblasti kompenzacnich pomicek a adaptace prostiedi ¢i
hracek.

Prispévek je zaméfen na vyuziti prvklil Bobath konceptu, konceptu bazalni
stimulace a okrajové také orofacidlni stimulace v ergoterapii u pacient s SMA.

Bobath koncept vytvoftili v 50. letech manzelé Bobathovi. Koncept je neu-
rovyvojovy, 24hodinovy. Zamétuje se na podporu a rozvoj pohybu ve funkci
zejména u osob po CMP a s DMO. Bobath koncept se zaméfuje na podporu
spravnych pohybovych vzorl, ovlivnéni svalového tonu, podporu kontroly
a rozsahu pohybi, prevenci kontraktur. V ramci SMA lze v praxi vyuzit hand-
ling, pii kterém se podporuji spravné pohybové vzory (podpora pohybu, podpo-
ra vyvojovych dovednosti, kontrola a rozsah pohybu, prevence kontraktur,
ovlivnéni spasticity). Dilezitd je podpora senzomotorického vyvoje (télesné
schéma, motorické planovani, motoricka kontrola, rozvoj opérnych, obrannych
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a rovnovaznych reakci, vizualni kontrola, koordinace oko-ruka, souhra ruka-
-ruka). Bobath koncept se dale zaméfuje na podporu sobéstacnosti (ADL)
a funk¢énich aktivit (hra, Skola, socialni interakce). Soucasti tak mize byt i upra-
va polohy ditéte, prostfedi ¢i hracky nebo vybaveni ditéte kompenzacni po-
muckou, tak aby mélo moznost interakce s okolim, byly naplnény jeho potieby
a zaroven mu byly zprostiedkovany pohybové zkuSenosti (tzv. kompenzacni
strategie — které¢ pomahaji maximalizovat fyzické schopnosti ditéte). Koncept je
holisticky. Dilezitou roli v ném tedy sehrava motivace k participaci klienta
a jeho rodiny na terapii. Koncept bazalni stimulace vytvofil v 70. letech speci-
alni pedagog prof. dr. Andreas Frolich a do oblasti zdravotnictvi jej aplikovala
v 80. letech zdravotni sestra prof. Christel Bienstein. Vychazi ze zékladni trilo-
gie: somatognosie — vestibularni stimulace — vibracni stimulace. Prvky koncep-
tu bazalni stimulace je mozné vyuzit u pacientd s I. typem SMA jak v péci
oSetfovatelské (polohovani, podpora dychani, hygiena), tak v oblasti sobéstac-
nosti, ale také v péci paliativni. Koncept bazalni stimulace umoziuje terapeuto-
vi podporovat pohyb, vnimani a komunikaci pacienta. Jak v konceptu bazalni
stimulace, tak v Bobath konceptu se terapeuti v pfipad¢ potfeby vénuji i oblasti
orofacialni. Kazdy z konceptii ma vlastni cestu k dosazeni optimalniho stavu
v téchto oblastech s cilem zlepsit piijem potravy: optimalizaci polohy téla paci-
enta pii krmeni, kontrolou ustniho uzavéru, podporou sani, kousani, zvykani
a polykani potravy rizné konzistence. Jednotlivé prvky z orofacialni stimulace
z obou konceptll je mozné vyuzit u déti s SMA zejména I. typu. DilezZitou
oblasti u téchto déti je pravé vhodna poloha a také vyuziti pomtcek, které
umozni alespon ¢aste€nou samostatnost (napi. odlehcené pomucky, Babycup,
protiskluz). Nepostradatelnou soucasti prace ergoterapeuta je spoluprice
s rodinou klienta. Jak konceptu bazalni stimulace tak v Bobath konceptu je
spoluprace a komunikace s rodinou velice podstatnd. Soucésti terapie je pecliva
a srozumitelnd edukace, kontinualni spolupréce, jasné stanoveni cili terapie
s ohledem na pfani, priority a potfeby klienta a jeho rodi¢t. Nutna je také citli-
vost k emoc¢nim, socidlnim a duchovnim potfebam rodiny.
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VYUZITI MULTISENZORICKE STIMULACE
SNOEZELEN U DETI A ZAKU S PROGRESIVNIM
POSTIZENIM

Veronika Je¢na

Souhrn

Prispévek je zaméfen na multisenzorickou stimulaci Snoezelen. Stru¢né pred-
stavuje jeji podstatu a moznosti, které skyta. Dale popisuje Snoezelen v SPC
Teplice véetné zakladniho vybaveni a cilové skupiny. Na zavér jsou uvedeny
dvé piipadové studie osob s progresivnim postizenim a vyuziti terapie Snoeze-
len u téchto jedincti.

Klic¢ova slova: Snoezelen — progresivni postizeni — multisenzoricka stimulace

Snoezelen
Samotny nazev Snoezelen je sloZzen ze dvou holandskych slov, jez ve volném
prekladu znamenaji ,,éichat™ a ,,podfimovat“. Prvni vyraz vyzdvihuje smyslovy
aspekt terapeutického postupu, druhy stav pohody a klidu. Snoezelen oznaceni
se uziva pro specialn¢ zafizenou a vybavenou mistnost, ale i pro terapii v ni
provadénou.

Snoezelen je zvlastni nabidkou k vyuZiti ¢asu pro osoby s riznym druhem
a stupném postizeni, které jen velmi malo vyuzivaji jiné aktivity, tedy travi
vétsinu Casu v uréitém prostoru. Snoezelen jim umoznuje ,,vyjit™ z jejich béz-
ného prostiedi a pfejit do jinych prostor, kde mohou ziskat zcela nové zkuse-
nosti. Pravé u této skupiny jedinct s postizenim se vychazi z toho, ze pfi vni-
mani apoznavani svého okoli jsou odkazani na primarni smyslové vjemy
a odpovidajici doprovodné pocity — ty vSak v bézném prostiedi a zivoté nemo-
hou byt cCasto spravné prozity azpracovany. Snoezelen nabizi jedincim
s postizenim napln volného casu, celkové uvolnéni a moznost seberealizace.

Snoezelen miize mit rizné formy, napi. v ptirodé, v bytovém prostiedi, mo-
bilni Snoezelen, Snoezelen kout, Snoezelen mistnost, Snoezelen odd€leni. Po-
skytuje potfebnou izolaci aklid pro terapii s jedincem s postizenim — vSe je
zaméteno na uvolnéni a relaxaci jedince, na sblizeni, na plnéni funkce citové
stimulacni. Nabizi selektivni prezentaci smyslovych podnéti — bazalnich, zra-
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kovych, sluchovych, taktilné haptickych aj. s vyloucenim rusivych vlivd, kte-
rymi je jedinec obklopen v bézném prostredi a je jim ponechana moznost vlast-
niho jednani a vybéru podnétd, které jsou jim piijemné. Tuto nabidku maji
vyuzivat dobrovolnég a radi.

Samotny vzhled a velikost konkrétnich mistnosti je Casto rizna. Pii budo-
vani mistnosti se klade zna¢ny diraz na cilovou skupinu, ktera bude Snoezelen
vyuzivat, dale na tvar, ¢lenéni, barvu a vybaveni, nebot’ vSechny tyto aspekty
maji znacny vliv na psychiku jedince.

Nejvyssi zasadou Snoezelenu je akceptace ¢loveéka s postizenim takového,
jaky je, respektovani jeho vile, projevi a spontannich reakci. Cilem Snoezele-
nu je uvolnéni klientd, odbourani stresu a napéti, snizeni neklidu, agresivnich
projevi, hyperaktivity, nezadoucich stereotypi, prozivani nového, rozvoj smys-
lového vnimani, zlepSeni komunikace, porozuméni mezi klientem a terapeutem,
posileni vztahu aporozuméni mezi klientem arodi€em, aktivace klien-
ta a v neposledni fad¢ jeho spokojenost (Je¢na, 2009, s. 31).

Vyuziti multisenzorického prostiedi u jedincit s progresivnim postiZenim
v SPC Teplice

Kazdé progresivni postizeni s sebou piinasi fadu zmén a komplikaci, se kterymi
se jedinec potyka. Mame na mysli pfedevs§im zmény v oblasti vnimani, pohybu
a komunikace a komplikace typu dychacich obtizi, problému s pfijmem potra-
vy, bolesti, kazdodenniho strachu o zivot, deprese a napéti, zmén svalového
tonu, rychlé a Casté unavitelnosti, nespavosti, ztraty samostatnosti a sobéstac-
nosti a mnohé dalsi. Pro terapii Snoezelen neni urcujici vlastni diagnéza jedin-
ce, ale jeji ryze individualni projev. Vytvafi se pfi ni prostor pro maximalni
vnimani jedince s postizenim ve vSech jeho rovinach, tedy v roviné bio-psycho-
-socio-spiritudlni.

Cilovou skupinou pro terapii Snoezelen v SPC Teplice jsou déti, zaci a kli-
enti SPC, kterym bylo ve vétsSin€ pripadu diagnostikovano kombinované posti-
zeni s vét§i ¢i mensi mirou zmén v oblasti intelektu. Multisenzorickd mistnost
byla budovana tak, aby v co nejvétsim rozsahu pokryla individualni potieby
téchto jedinci.

Snoezelen v SPC Teplice je nainstalovan do mistnosti o rozmérech 40 m?>.
Prostor je zcela zatemnén a textilnimi pfepazkami rozdelen na Ctyii rizné ba-
revné Casti (odstiny oranzové a Cervené, bila Cast, odstiny bézové a hnédé
a zelenozluta ¢ast), evokujici roéni obdobi. V kazdé ¢asti je velké mnozstvi
pomticek na rozvoj smysli a dovednosti (zraku, sluchu, hmatu, pohybu), pfi-
¢emZ podpora ostatnich smysli neni vyloucena v zadné této asti. Pro predsta-
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vu uvadime zékladni vybaveni, kterym je mistnost zafizena: koberce, poloho-
vaci a sedaci vaky, polohovaci pomucky (kliny, polstafe, deky, hadi aj.), tram-
polina na podporu vibra¢niho vnimani, vibratory, sucha sprcha (obru¢ upevné-
na ve strop¢€, na niz jsou navazany pentle, pruhy umélych zavési a provazku),
kuli¢kovy bazén, klouzacka, masazni kieslo, zrcadla, ventilatory, fény, svételné
vélce, domaci planetarium, aromalampy — aroma oleje, ionizator, vodni valce,
domaci fontana, masazni pomucky, rtiznorodé pomucky pro rozvoj sluchu
(triangly, tibetské misy, rezonan¢ni bedna, bubinky, plechovky, zvukovy plitek
z rour od koberctl, chrastitka, ozvu¢eny mi¢, CD piehravaé aj.), pomicky na
rozvoj taktiln¢ haptické oblasti (hmatova deska — sténa slozend z demontova-
telnych desek, na nichz jsou upevnény riizné druhy materiall, napf. kaminky,
polystyren, sacky, dfevo, kize, korek, keramika, aj., stimula¢ni chodni¢ek —
desky pro lezeni ¢i naslapovani riznym povrchem, pfirodniny, kartace, stimu-
la¢ni rukavice aj.). Pomicky jsou vyménovany a dle potieby dopliovany
o mnohé dalsi.

Terapii Snoezelen vyuzivaji déti a zaci MS a ZS specidlni v dopolednich
hodinach (kazdé dit¢ 1x tydné¢ a dale dle potfeby) a v odpolednich hodindch
klienti SPC (pfedevsim jedinci vzdélavani dle § 42 skolského zakona, nékolik
déti, které vyuzivaji véasnou intervenci SPC, a nékolik klientd, ktefi jiz ukonci-
li povinnou $kolni dochazku ¢i vzhledem ke svému veéku nikdy nebyli vzdéla-
vani). Terapii zajist'uji dva specialni pedagogové, ktefi maji ergoterapeutické
vzdélani, absolvovali kurzy bazalni stimulace, kurz aromaterapie a dalsi vzde-
lani tykajici se podpory osob s progresivnim postizenim.

Pripadové studie

Nize uvadime dvé zamérné odlisné ptipadové studie, abychom demonstrovali
Siroké vyuziti prostoru Snoezelen a moznosti, které tato terapie skyta. Urcuji-
cim faktorem odlisnosti neni druh postizeni, nybrz jeho stupen a individualni
potieby jedincti.

I. chlapec, 8 let

Zdkl. dg.: svalova dystrofie — Limb Girdle sy., EPI, expresivni dysfaizie, hyper-
aktivita, opozicni vzdor, porucha koncentrace pozornosti, stiedné tézké mentdl-
ni postizent.
Rodinnd anamnéza: chlapec Zzije s rodici a starsim sourozencem.
Skolni anamnéza: plni 1. rok povinné §kolni dochdzky v ZS specidlni.

Chlapec byl zarazen do terapie Snoezelen v pripravném rocniku pomocné
Skoly na zakladeé doporuceni psychologa, tridniho ucitele a po rozhovorech
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s rodici. Chlapec zvlida Skolni dochadzku bez vétsich problémii, ale z diivodu
vysoké unavitelnosti a bolesti je casto vzdorovity az agresivni. Ve vyuce se
museji castéji nez u jeho spoluzakii zarazovat chvilky relaxace a odpocinku, ale
chlapec nebyl schopen odpocivat v prostiedi tiidy. Cinnosti kviili vinavé nezvla-
dal, ale nedokazal relaxovat, a tudiz nastupovala faze vzdoru, hyperaktivita az
agrese.

Hlavnim cilem Snoezelenu bylo poskytnout moznost jiného prozivani priji-
manim riiznorodych podnéti, dale ndacvik relaxace, nabidka prostredi bez rusi-
vych vjemii, vtomto pripade spoluzikii, moznost samostatné volby cinnosti
a hry a pomeér 1:1 (terapeut:zak). Nejprve chlapec dochdzel do Snoezelenu az
4x tydné asi po dvaceti minutdach (déle nevydrzel). Zpocatku se prostiedi zdalo
byt daleko vice rusivé, chlapec bral jednu pomiicku za druhou, béhal po mist-
nosti a nevedel, co driv deélat. Tento stav mu vydrzel asi 4 navstevy (nerozhodo-
valo, zda byl do Snoezelenu odveden rozruseny ci klidny), poté se zacal zklid-
novat a prijimat i terapeuta, ktery s nim mistnost sdilel. V soucasné dobé do-
chazi chlapec na terapii 1% tydné, terapie trva kolem 45 minut (nekdy i déle,
pokud chlapec usne), terapie ma v dnesni dobé motivacni charakter, chlapec ji
ma rdd a tési se na ni. Kazdé dalsi setkani s timto chlapcem ma velmi podobna
pravidla, kterd si sam urcil. Nejprve si zvoli a vyzkousi urcité pomiicky, poté da
prostor terapeutovi, aby se zapojil s néjakou cinnosti, dale vyzaduje pasivni
protahovaci cviceni, masdz aroma oleji a zpravidla u ni na polohovacim vaku
usina. Veétsinou se probouzi spokojeny a chce odejit do tridy.

I1. muz, 28 let

Zakl. dg.: myodystrofie, fl. kontraktury DKK, zkrdceni Achill., MR-tézkd, stp.
operaci, zaludku, dysartrie.

Rodinnd anamnéza: Zije s matkou a tremi dospelymi sourozenci, otec ani Sirsi
rodina zdjem nejevi.

Skolni a pracovni anamnéza: osvobozen od povinné skolni dochdzky. Zbaven
zpusobilosti k pravnim wkonum (zakonny zdstupce matka).

V dobé, kdy klient zacal vyuzivat sluzeb SPC Teplice, dochdzel do denniho
stacionare v Teplicich. SPC oslovilo se svolenim zakonného zdstupce ergotera-
peuta staciondre se zadosti spoluprace u podpory klienta v tézkém stavu a jeho
rodiny. V tuto dobu byl klient imobilni, zcela zavisly na péci druhé osoby. Mel
mechanicky invalidni vozik. Samostatné nezvladal presuny, celkovou osobni
hygienu, oblékani, jidlo a piti. V prijmu potravy doslo k velkéemu zhorseni, kli-
ent jedl pomaleji a daleko mensi porce. Rychle se vysilil, tolerance zatéze byla
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minimalni, trpél dusnosti. Zadné kompenzacni pomiicky ani specidlni tipravy
v byté udajne nema. Pri rozhovoru urcil pouze nékteré ukazané predmety. Bar-
vy ani tvary nepojmenoval. Nebyl orientovan v prostoru ani case. Neznal za-
kladni osobni udaje. Na dotazy neodpovidal, pouze Septem opakoval posledni
slysené slovo. Psanému nerozumel, jednotlivé Cislice nerozeznal. Pocital od
Jjedné do tri. Pro zhorsenou spoluprdaci se nedalo zjistit povrchové ani hluboke
¢iti (pravdépodobné horsi vievo). Zvladl kulovy a valcovy uichop, ostatni neukd-
zal. Svalova sila minimalni, rozsah kloubni pohyblivosti byl omezen. Z vypovedi
ergoterapeutky a matky je treba ho neustile pobizet k aktivite, jinak jen sedi
arizné ,,grimasuje”. Nekdy pry miva zachvaty zlosti, pri kterych hlasité
a sprosté nadavad, matka se domnivala, Ze se jednd o reakci na bolest, stresovou
situaci a vyjadreni nesouhlasu. Klient byl pred oslovenim SPC hospitalizovan,
ale zddlo se, ze psychickému stavu to nikterak nepomohlo. Dle naseho nazoru
se jednalo o stav, ktery vyzadoval paliativni péci (pro matku viak v tuto dobu
bylo neprijatelné o otdzce diistojného umirani hovorit).

Rodine a stacionari byla nabidnuta terapie Snoezelen s moznosti dochdzet
nekolikrat v tydnu dle individualni domluvy. Spolecné jsme se domluvily, Ze
bude dobré, kdyz klient bude Snoezelen sdilet s nékym, koho divérné znd
(v tomto pripadé matka a ergoterapeutka). Klient dochazel dvakrat tydné a jiz
pFi prvni navsteve vykazoval znamky libosti, spokojenosti a uvolnéni. Techniky
ve Snoezelenu byly zaméreny na relaxaci, navazani bazalni komunikace (posky-
tovani bazalnich podnétit — somaticka stimulace zklidnujici, kontaktni dychani),
tlumeni bolesti — protibolestivé polohovani, masaz stimulujici dychani, vibracni
stimulace aj. V pripadeé, kdy u klienta doslo k uvolnéni, byly pouzity i ndstavbo-
vé stimulace, tzn. taktilné-haptické podnéty a podpora uchopu, na které klient
reagoval velmi kladné (predevsim na kozesinu), opticka stimulace (projektor,
ventilator s pentlemi), auditivni stimulace (tibetské misy, triangly, chrastitka),
olfaktoricka a ordlni stimulace (klientovi se podavala cokolada a salam, které
meél velmi rad, pomoci chutovych vackii).

Klient navstevoval Snoezelen po dobu dvou mésicii, poté prodélal virozu,
kterd byla pric¢inou umrti. Matka a ergoterapeutka stacionare sdélily presvéd-
Ceni o pozitivnim vlivu terapie Snoezelen na klienta v termindlnim stadiu posti-
Zen.
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PODPORA RODIN Z POHLEDU SOCIALNIHO
PRACOVNIKA

Daniela Jeni¢kova

Autorka prispévku poskytuje struény piehled o socialné-pravni problematice,
ktera se tyka jak déti a dospélych lidi s handicapem, tak jejich pecujicich rodici
¢i prarodicl. Situace v této oblasti se v souvislosti se socialni reformou méni,
bude dobré si znéni pravni upravy a informace s tim souvisejici ovétovat pro-
sttednictvim informacnich zdrojt, které jsou diivéryhodné a hlavné aktudlni.
Oblast zakoni a predpist, které se dotykaji problematiky pecujicich rodin, neni
v moznostech tohoto stru¢ného bloku nahlédnout podrobné. Dulezité je veédet,
kam se pecujici laik v oblasti socialné-pravni mtize obratit a jak v danych situa-
cich jednat, nebot’ stale v nasi zemi plati, ze neznalost zakona neomlouva.

Klicova slova: socialné-pravni problematika — rodinna péce — laicka péce

Kontakt na autorku:

Daniela Jenickova

Specialné pedagogické centrum pii MS specilni
Stibrova 1691

182 00 Praha 8

e-mail: spc@stibrova.cz; daniela.jenickova@email.cz
tel.: +420 284 688 941

fax: +420 284 684 968

*  Prispévek a vice informaci o tématu jsou k dispozici u autorky.
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MOZNOSTI ODVOLACICH RIiZENIi

Pavla Simunkova

Autorka se ve svém prispévku vénuje aplikaci spravniho fadu na fizeni o pfi-
znani prispévku na péci podle zakona ¢. 108/2006 Sb., o socialnich sluzbach,
ve znéni pozdejsich piedpist, a v tomto kontextu popisuje pribéh prvoinstanc-
niho a zejména odvolaciho fizeni o naroku na pfispévek na péci. V odvolacim
fizeni posuzuje stupen zavislosti na zadost krajského ufadu ministerstvo, které
hodnoti funkéni dopad dlouhodobé nepiiznivého zdravotniho stavu na schop-
nost zvladat zdkonem vymezené tikony (tj. 18 ukonl péce o vlastni osobu a 18
ukonl sobéstacnosti). Jestlize ma spravni organ informace o tom, Ze mohlo
dojit ke zmén¢ zdravotniho stavu Zadatele, ktera nastala po vydani napadeného
rozhodnuti, pozada Posudkovou komisi MPSV o aktudlni posouzeni. Tuto
skutecnost mize v pribéhu odvolaciho fizeni namitnout i Gcastnik fizeni, nebo
mize jit o pfipad, ve kterém vyznamna zména zdravotniho stavu ucastnika
fizeni vyplynula z vlastniho zjisténi posudkové komise.

V piispévku dale informuje o oblastech pravni Upravy, které souvisi
s prispévkem na péci. Zminuje vazbu na zékon o statni socialni podpofe (sou-
béh naroku rodi¢ovského piispévku a ptispévku na péci), zakon o pomoci
v hmotné nouzi (pfiznavani ptispévku na péci jako piijem), zakon o dani
z pfijmu (osvobozeni od dang), zakon o socialnim a zdravotnim pojisteéni (plat-
ba pojistného statem).

V zavéru své prezentace seznamuje s tzv. Socialni reformou ¢. I a podrob-
néji se vénuje navrhované zmeéné posuzovani dlouhodobé nepfiznivého zdra-
votniho stavu a jeho dusledkti pro ucely zédkona o socidlnich sluzbach. Tato
zména bude vyuzita i pro ucely nové navrhovaného zékona o poskytovani da-
vek osobam se zdravotnim postizenim. Uvedené zmény by mély nabyt u€innos-
tik 1. 1. 2012.

Klic¢ova slova: zdravotni postizeni — odvolaci fizeni — statni podpora
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Kontakt na autorku:

Bc. Pavla Simtnkova

Krajsky tfad JihoCeského kraje

Odbor socialnich véci a zdravotnictvi — oddéleni socidlnich davek
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e-mail: simunkova@kraj-jihocesky.cz
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fax: +420 386 359 007
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