Osetrovatelska péce u déti se spinalni svalovou
atrofii v domacim prostredi

Terezie Gorigova

i Univerzita Tomase Bati ve Zliné
2013/2014 Fakulta humanitnich studii




Univerzita Tomase Bati ve Zliné
Fakulta humanitnich studii

Ustav zdravotnickych véd
akademicky rok: 2013/2014

ZADANi BAKALARSKE PRACE

(PROJEKTU, UMELECKEHO DILA, UMELECKEHO VYKONU)

Jméno a pfijmeni: Terezie Goérigova

Osobni ¢islo: H11058

Studijni program:  B5341 Osetfovatelstvi

Studijni obor: Vseobecna sestra

Forma studia: prezenéni

Téma prace: Osetfovatelska péce u déti se spinalni svalovou

atrofii v domacim prostiedi

Zasady pro vypracovani:

Nastudovat literaturu z oblasti genetického onemocnéni spinalni svalové atrofie.
Vysvétlit pojmy zvoleného tématu.

Piipravit metodiku priizkumné casti.

Zjistit naroénost o3etfovatelské péée o déti se spinalni svalovou atrofii.
Uskuteénit rozhovory s rodici déti.

Zpracovat a vyhodnotit ziskané informace.

Navrhnout doporuéeni pro praxi.



Rozsah bakalafské prace:
Rozsah pfiloh:
Forma zpracovani bakalafské prace: tisténa/elektronicka

Seznam odborné literatury:

BEDNARIK, Josef. Nemoci kosterniho svalstva. Praha: Triton, 2001. ISBN 80-7254-187-0.
JEDLICKA, Pavel a Otakar KELLER et al. Specialni neurologie. Praha: Galén, 2005. ISBN
80-7262-312-5.

KOMAREK, Vladimir a Alena ZUMROVA. Détska neurologie. Praha: Galén, 2000. ISBN
80-7262-081-9.

KRIVOHLAVY, Jaro. Psychologie nemoci. Praha: Grada, 2002. ISBN 80-247-0179-0.
LANGMEIER, Josef. Détska psychoterapie. Praha: Portal, 2002. ISBN 80-7178-381-1.

Vedouci bakalarské prace: MUDr. Eva Kalabusova
Ustav zdravotnickych véd

Datum zadani bakalafské prace: 15. ledna 2014
Termin odevzdani bakalafské prace: 23. kvétna 2014

Ve Zliné dne 15. ledna 2014

— ) LS; Ny N
(7 syl Uk
doc. Ing. Anézka Lengalova, Ph.D. Mgr. Zlatica Dorkova, Ph.D.

dékanka Feditelka istavu



PROHLASENI AUTORA BAKALARSKE PRACE

Beru na védomi, Ze

e odevzdanim bakalafské prace souhlasim se zvefejnénim své prace podle zdkona &.
111/1998 Sb. o vysokych Skolach a o zmén& a doplnéni daldich zdkoni (zdkon o
vysokych $kolach), ve znéni pozdg&jsich pravnich predpisti, bez ohledu na vysledek
obhajoby 7;

e beru na védomi, Ze bakalafskd prace bude uloZena v elektronické podobg
v univerzitnim informaénim systému dostupna k nahlédnuti;

e na moji bakalaiskou praci se plné vztahuje zdkon &. 121/2000 Sb. o pravu autorském,
o pravech souvisejicich s pravem autorskym a o zmén& n&kterych zdkonl (autorsky
zékon) ve znéni pozdgjsich pravnich piedpist, zejm. § 35 odst. 3 Z;

e podle § 60 ¥ odst. 1 autorského zdkona ma UTB ve Zling pravo na uzavieni licenéni
smlouvy o uziti Skolniho dila v rozsahu § 12 odst. 4 autorského zakona;

e podle § 60 ¥ odst. 2 a 3 mohu uzit své dilo — bakalafskou praci - nebo poskytnout
licenci k jejimu vyuziti jen s pfedchozim pisemnym souhlasem Univerzity Tomase
Bati ve Zling, kterd je opravnéna v takovém piipadé ode mne pozadovat ptfiméfeny
pifspévek na thradu nékladd, které byly Univerzitou ToméSe Bati ve Zlingé na
vytvofeni dila vynalozeny (az do jejich skuteéné vyse);

e pokud bylo k vypracovani bakalaiské prace vyuzito softwaru poskytnutého
Univerzitou Tomése Bati ve Zliné nebo jinymi subjekty pouze ke studijnim a
vyzkumnym Gcelim (tj. k nekomerénimu vyuziti), nelze vysledky bakalarské prace
vyuzit ke komerénim tugelim.

Prohlasuji, ze
o clektronicka a tisténa verze bakalafské prace jsou totozné;
e na bakalafské praci jsem pracoval samostatné a pouZitou literaturu jsem citoval.
V pripadé publikace vysledkt budu uveden jako spoluautor.

T) zakon ¢. 11171998 Sb. 0 vysokych Skolach a o zmeng a doplnent dalsich zakonit (zakon o vysokych SKOIGch), ve znent pozdesich praviich
predpisi, § 47b Zverejiiovdni zavérecnych praci:

(1) Vysokd $kola nevydélecné zverejiiuje disertacni, diplomové, bakaldrské a rigordzni prdce, u kterych probéhla obhajoba, véetné posudkit
oponentit a vysledku obhajoby prostiednictvim databdze kvalifikacnich praci, kterou spravuje. Zpiisob zverejnéni stanovi vnitini predpis

vysoké skoly.



(2) Disertacni, diplomové, bakaldrské a rigorézni prace odevzdané uchazecem k obhajobé musi byt téZ nejméné pét pracovnich dnit pred

kondnim obhajoby zverejnény k nahlizeni verejnosti v misté uréeném vnitinim predpisem vysoké Skoly nebo neni-li tak urceno, v misté
pracovisté vysoké Skoly, kde se md konat obhajoba prdce. Kazdy si miiZe ze zvefejnéné prdce porizovat na své ndklady vypisy, opisy nebo
rozmnoZeniny.

(3) Plati, Ze odevzddnim prdce autor souhlasi se zverejnénim své prdace podle tohoto zédkona, bez ohledu na vysledek obhajoby.

2) zdkon ¢&. 121/2000 Sb. o pravu autorském, o prdvech souvisejicich s pravem autorskym a o zméné nékterych zdakonii (autorsky zdkon) ve
znéni pozdéjSich pravnich predpisi, § 35 odst. 3:

(3) Do prava autorského také nezasahuje Skola nebo Skolské ¢i vzdéldvaci zarizeni, uZije-li nikoli za icelem primého nebo neprimého

hospodarského nebo obchodniho prospéchu  k vyuce nebo k viastni potiebé dilo vytvorené Zdkem nebo studentem ke splnéni Skolnich nebo

studijnich povinnosti vyplyvajicich z jeho pravniho vztahu ke Skole nebo Skolskému ¢i vzdéldvaciho zarizeni (skolni dilo).

3) zdkon ¢&. 121/2000 Sb. o pravu kém, o pravech isejicich s pravem kym a o zméné nékterych zdkonit (autorsky zdkon) ve
znéni pozdéjsich pravnich predpist, § 60 Skolni dilo:

(1) Skola nebo skolské ¢i vzdélavaci zatizeni maji za obvyklych podminek pravo na uzavieni licencni smlowvy o uziti Skolniho dila (§ 35 odist.
3). Odpira-li autor takového dila udélit svolent bez vazného ditvodu, mohou se tyto osoby domdahat nahrazeni chybéjiciho projevu jeho viile u
soudu. Ustanoveni § 35 odst. 3 zilstdva nedotceno.

(2) Neni-li sjedndno jinak, niiZe autor skolniho dila své dilo uZit ¢i poskymout jinému licenci, neni-li to v rozporu s opravnénymi zdjmy Skoly

nebo skolského ¢i vzdélavaciho zarizent.

(3) Skola nebo skolské ¢i vzdéldvaci zarizeni jsou opravnény pozadovat, aby jim autor Skolniho dila z vydélku jim dosazeného v souvislosti
s uZitim dila & poskymutim licence podle odstavce 2 priméfené prispél na tihradu nakladi, které na vytvorent dila vynalozily, a to podle
okolnosti az do jejich skutecné vyse; pritom se prihlédne k vysi vydélku dosazeného skolou nebo Skolskym ¢i vzdélavacim zarizenim z uZiti
Skolniho dila podle odstavce 1.



ABSTRAKT

Cil: Cilem bakalatské prace bylo zjistit, zda ptispévky na oSetfovatelskou péci pokryji na-
klady s ni spojené. Dalsim cilem bylo poukazat na problematiku onemocnéni spinalni sva-
lové atrofie a ndroCnost oSetiovatelské péce. Informovat o charakteru onemocnéni laickou
vefejnost a dale srovnat finanéni aspekty péde v Ceské republice a v zahraniéi.

Metodika: V praktické ¢asti byly provedeny dva rozhovory s rodi¢i déti se spinalni svalo-
vou atrofii. Jeden s rodinou z Ceské republiky, druhy prosttednictvim e-mailu s rodinou ze
Spojenych stath americkych. Tyto rozhovory poskytly informace o pribéhu onemocnéni
konkrétnich déti, oSetfovatelské péci a finan¢nich aspektech s ni souvisejicich. Byl vytvo-
fen také dotaznik uréeny rodi¢tim déti se spinalni svalovou atrofii z Ceské republiky. Z
dvaceti zaslanych dotaznikli odpovédé€lo osm respondentl. Na zdklad€ dotaznikil byly zjis-
tény informace o prib&hu onemocnéni od doby, kdy bylo diagnostikovano, do souc¢asnosti.
Dotaznikové Seteni probihalo od 20. 2. do 28. 3. 2014.

Vysledky: Vysledky dotaznikového Setfeni prokazaly, Ze onemocnéni spindlni svalova
atrofie je mdlo znamé. OSetfovatelskd péce je narocnd, a proto mnoho rodicl pii péci v
domécim prosttedi vyuzivd pomoc odbornikil, pfedev§im pomoci v§eobecnych a détskych
sester. Nejvice byly mezi respondenty zastoupeni chlapci a nejcastéji se jednalo o spinalni
svalovou atrofii I. typu. Nejvétsi finan¢ni naklady byly spojeny s nakupem kompenzacnich
pomtcek a s péci o toaletu dychacich cest u déti s tracheostomii.

Zavér: Spinalni svalova atrofie je zdvaznym onemocnénim, které vyrazné limituje kvalitu
rodiny podpoftit. VétSina respondentd uvedla, ze diagndza nebyla sdélena ohleduplné. Proto
by méla byt vénovana vétsi pozornost podpofe rodin a Skoleni zdravotnického personélu o

pfistupu k lidem v takovych Zivotnich situacich.

Kli¢ova slova:

Spindlni svalové atrofie, dédi¢nost, oSetfovatelska péce, financni aspekty.



ABSTRACT

Objectives: The aim of this work was to determine whether contributions to a nursing care
can cover costs associated with it. Another aim was to highlight an issue of an illness spi-
nal muscular atrophy and an intensity of a nursing care. And also to inform general public
about a nature of the illness and to compare financial aspects of the care in the Czech Re-

public and abroad.

Methods: In the practical part two interviews were conducted with parents of children with
the spinal muscular atrophy; one family from the Czech Republic, second via e-mail with a
family in the United States. These interviews provided information about the illness of tho-
se concrete children, nursing care and associated financial aspects. Also a questionnaire for
parents of children with the spinal muscular atrophy from the Czech Republic was created.
From twenty questionares sent eight respondents responded. Based on questionnaires in-
formation about the illness since it was diagnosed to the present were provided. The que-

stionnaire survey was conducted from 20™ February to 28" March 2014.

Results: Results of the survey showed that the illness spinal muscular atrophy is just little
known. The nursing care is difficult and therefore many parents in a home care use an ex-
pert assistance, particularly by general and pediatric nurses. Boys were the most often re-
presented among respondetns and mostly it was a spinal muscular atrophy of a second type.
The greatest financial costs were associated with the purchase of assistive devices and care

of a toilet of an airway of children with a tracheostomy.

Conclusion: The spinal muscular atrophy is a serious illness that significantly limits a qua-
lity of life of children and their families. Research results show that a large number of do-
ctors and nurses can not support family. Most respondents indicated that the diagnosis was
not communicated considerately. Therefore there should be given more attention to fami-

lies and to a training of health personnel on an access to people in such situations.

Keywords :

Spinal muscular atrophy, inheritance, nursing care, financial aspects.
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UVOD

Spinalni svalova atrofie je jednou z nejcastéjSich pricin détské timrtnosti v celém
svété. Je zplsobena poruchou motoneurontl, nervovych bun¢k zodpovédnych za pohyb, a
svalové atrofie umiraji ¢asto do jednoho roku Zivota. I pfes to o jak zdvazné onemocnéni
se jedna, neni v laické vetejnosti ptilis znamé.

Jednim z cila této bakalarské prace je vymezit zakladni pojmy zkoumané oblasti a
seznamit vetejnost s charakterem onemocnéni, jeho pribéhem a narocnosti oSetrovatelské

péce pomoci konkrétni kazuistiky, zvefejnéné v regionalnich novinach.

Péce o takové dité je fyzicky, psychicky i finanén€ narocnd. Velmi stresujici je
také fakt, Ze je ve vétSing piipadi diagndza zjisténa az po porodu. Proto se na tuto situaci
musi rodice i celé jejich okoli pfipravit velmi rychle. Proto bych chtéla zjistit, co jim nej-

vice v tézkych chvilich pomaha.

Téma bakalatské prace jsem si zvolila proto, ze diky roding, kterou ve svém okoli

mam, vim, jak vycerpavajici a ndkladna je kazdodenni péce.

Mezi nejcastéjsi komplikace spindlni svalové atrofie patii respiracni infekce. Na
zéklad¢ jejich komplikaci dochazi ¢asto k neschopnosti samostatného dychani, a proto je
nutnd mechanické ventilace. Ta je spojena s vysokymi néklady na pofizeni i provoz venti-
latoru a jednorazovych pomtcek k hygien¢ dychacich cest. Svalova atrofie vede k imobi-

lit¢, ktera je rovnéz spojena s nutnosti potizeni ndkladnych pomtcek.

Pomoci vyzkumného Setfeni bych chtéla zjistit, zda je vysSe ptispévkil na péc¢i do-
statecnd a zda jsou potifebné pomucky hrazeny ze zdravotniho pojisténi. DalSim cilem
prace je porovnani finanénich aspekti péde v Ceské republice a ve Spojenych statech

americkych.
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. TEORETICKA CAST
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1 ANATOMICKO - FYZIOLOGICKY UVOD

1.1 Vymezeni pojmi zkoumané oblasti

Pro lepsi orientaci byl vytvoten slovnik zakladnich pojmt tématu, ktery uvadime v

piehledné tabulce.

Tabulka 1 slovnik cizich pojmu

Pojem Definice Zdroj
Areflexie Vymizeni reflext. (Vokurka, Hugo a kol., s. 67)
Atrofie Zmenseni velikosti pivodné¢  (Vokurka, Hugo a kol., s. 85)

normaln€ vyvinutého organu.

Bulbalni syndrom

Soubor syndrom 1ézi pro-

dlouzené michy.

(Vokurka, Hugo a kol., s. 127)

Deformity Patologicka a trvala zména (Vokurka, Hugo a kol., s. 175)
tvaru oranu.

Dekubitus Odumfeni ohrani¢ené Casti (Vokurka, Hugo a kol., s. 178)
tkdn¢ vlivem tlaku a poruchy
prokrveni.

Delece Chybéni ¢asti chromozomu (Vokurka, Hugo a kol., s. 178)
daného genu.

Edém Nahromadéni nadbyte¢ného (Kolektiv autort, s. 115)
mnozstvi tekutin v tkénich.

Endomysium Vazivo, které se nachazi uvniti (Vokurka, Hugo a kol., s. 233)

kosterniho svalu.
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Exon Cast genu. (Vokurka, Hugo a kol., s. 255)
Fascikulace Samovolné zaskuby svalovych (Vokurka, Hugo a kol., s. 267)
vlaken, nezpiisobuji pohyb ce-
1€ho svalu, ale jsou viditelné
pod kuzi.
Hypotonie Snizené napéti. (Vokurka, Hugo a kol., s. 381)
Kauzalni 1é¢ba Terapie, jejimz cilem je vylécit (Vokurka, Hugo a kol., s. 453)
pricinu onemocnéni.
Kontraktury Patologické stazeni svalu. (Vokurka, Hugo a kol., s. 475)
Kreatinkinaza Enzym, ktery je svou funkci  (Vokurka, Hugo a kol., s. 483)
dilezity pro svalovy metabo-
lismus.
Incidence Pocet nové diagnostikovanych  (Vokurka, Hugo a kol., s. 409)
konkrétnich onemocnéni v da-
né populaci za urcitou ¢asovou
jednotku.
Myofilamenta Vlakna aktinu a myosinu. (Vokurka, Hugo a kol., s. 597)

Sarkolema Bunééna membrana svalového (Kolektiv autord, s. 439)
vldkna.

Skolioza Patologické zaktiveni patete ve (Rovensky a kol., s. 226)
frontalni roving.

Tremor Nechtény rytmicky pohyb kon- (Rovensky a kol., s. 206)

cetin, hlavy ¢i vicek.
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Tromboza Vznik krevni srazeniny vlivem (Kolektiv autort, s. 501)
zmény charakteru krve z teku-

té¢ho do do pevného stavu.

1.2 Anatomie a funkce kosterniho svalu

1.2.1 Aktin a myosin

Zakladni stavebni jednotky svalového vldkna jsou kontraktilni bilkoviny aktinu a
myosinu. Jejich molekuly tvoii myofilamenta. Dva fetézce aktinu jsou vzdy vzajemné
propleteny do Sroubovice kolem jedné molekuly nebulinu. Tato filamenta jsou 1,05 mm

dlouha a jejich délku ur¢uje molekula nebulinu, kterd zasahuje do celé délky filamenta.

Myosinova filamenta jsou ve svazcich, které obsahuji 150-350 molekul a jsou

dlouhd 1,6 mm. Jedna z jejich pohyblivych ¢asti tvofi mlstky v aktinovém filamentu.

V klidovém stavu se mezi molekulami aktinu a myozinu nachézi tropomyosin,
ktery zabrafiuje jejich vazb¢. Pti pohybu se aktivuje bilkovina troponin, kterd zpisobi po-

sunuti tropomyosinu hloubéji do zlabku, a tim umozni vazbu aktinu a myosinu.

Pti¢né pruhovani viditelné na elektronovém mikroskopu je utvofeno stfidanim
tmavych (myosinovych) a svétlych (aktinovych) useki. (Bednafik, Ambler, RuZicka,

2010, s. 786)

1.2.2 Svalové vlikno (myofibrila)

Tato mnohojaderna bunika ma primérnou délku 3 cm a primér 0,01-0,001 cm. Na
jejim povrchu se nachazi silna membrana, zvana sarkolema. Déle svalové vlakno obsahu-
je sarkoplasmu, ve které se nachazi nékolik jader a organel, pfedev§im mitochondrie a

myofibrily. Myofibrily jsou kontraktilni elementy a bézi v podélné ose svalového vldkna.
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Kazdé vldkno je obklopeno endomysiem, pficemz vice svalovych vldken tvoii
svalové snopce. Ty jsou kryty perimysiem. Svalové snopce tvoii sval, ktery je kryt epimy-

siem a fascii. (Bednatik, Ambler, Riizicka, 2010, s. 786)

1.2.3 Kosterni sval

Obsahuje mnoho cév a nervi. Svalova vlakna, ktera jsou seskupena ve svalové
snopce, umoziuji kontrakcei svalu. Vazivova tkan pomoci Slach umoznuje piipevnéni sva-
lu ke kosti. Pro schopnost koordinace téla je ve svalu svalové vieténko. (Bednatik, Am-

bler, Ruzicka, 2010, s. 786)

1.2.4 Fyziologie svalu

Projevy ¢innosti svalu jsou kontrakce a relaxace. Stah je vyvolan ptichodem ner-
vového vzruchu, ktery prenasi mediator acetylcholin na sarkolemu. Tento vzruch zptisobi

uvolnéni zasob iontt Ca.

Takovy zpusob pirenosu odpovida prenosu vzruchli na chemické synapsi. Svalové
akéni potencidly jsou prokazatelné jiz pti slabé kontrakci metodou elektromyografie (dale
EMGQG). Svalové napéti ma reflexni charakter. Jde o schopnost svalu udrzet télo v urcité
poloze. Napéti svalu nazyvame tonus. Sval dosahuje napéti diky trvalé stimulaci motoric-
kych jednotek motoneurony. K jejich aktivaci dochazi ptivodem vzrucht ze svalovych a

kloubnich receptorti. Svalovy tonus je sniZen ve spanku a plisobenim tepla.

Svalova sila je definovéana jako maximalni hmotnost, kterou je schopen sval udr-

Zet proti gravitaci. (Merkurova, Orel, 2008, s. 56-57)

1.3 Funkce motorického neuronu

Motoneuron patii k eferentni ¢asti nervového systému. Vede tedy vzruchy z cen-
tralniho nervového systému (dale CNS) do periferie. Motorické neurony jsou spojeny se
svalovymi vlakny na mistech, které se nazyvaji motorické ploténky. Diky jejich elektrické

stimulaci je sval schopen kontrakce.
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Kazdy z téchto motoneuronti inervuje uréitou skupinu svalovych vldken a spolec-
n¢ tvoii motorickou jednotku. Prabeh pfenosu vzruchu na motorické ploténce je podobny
jako na ostatnich chemickych synapsich. Kdyz dorazi na motorickou ploténku akéni po-
tencial, uvolni se mediator acetylcholin z presynaptické ¢asti. Ten otevie iontové kanaly a
vstup iontd Ca zptsobi vyplaveni acetylcholinu na synaptickou Stérbinu. Zde se navaze na

receptory postsynaptické membrany a vyvola potencial. (Langmeier, 2009, s. 293)
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2 NERVOSVALOVA ONEMOCNENI DETSKEHO VEKU

Symptomatologie i prognoza nervosvalovych chorob v détstvi a dosp€losti je vel-
mi odlisnd. Ve vétSin€ pripadli vedou tato zavazna onemocnéni k brzkému tmrti v dét-

ském ¢i adolescentnim véku. Specializuje se na n¢ predevsim détskd neurologie. Mezi

fii.
Aspekty, které ovlivituji prubeh onemocnéni a kvalitu Zivota téchto jedinct, jsou

velkym medicinskym, ale i etickym a socidlnim problémem. Kauzalni terapie neni dopo-

sud znama, proto se zaméiujeme na lécbu symptomatickou. (Oslejskova, 2011, s. 79)

2.1 Progresivni muskularni atrofie

Toto onemocnéni se projevuje nejcastéji béhem 3. - 5. dekady zivota a je nazyva-
no také jako Aran - Duchennova nemoc. Je zplisobeno atrofii motoneuroni pfednich rohi
miSnich.

V pocatcich onemocnéni dochézi k atrofii svali hornich koncetin, od prstli na ru-
kou s vzestupnym S§ifenim. Casto dochazi k obrazu ,,0pi¢i ruky*, kdy je palec pfetahovan

do jedné fady s ostatnimi prsty.

V pozdnich stadiich onemocnéni dochézi také k atrofii dolnich koncetin. Toto
onemocnéni muze trvat desitky let. Nemocni umiraji nasledkem komplikaci zplisobenych
bulbarnim syndromem, ktery se projevuje snizenim davivého reflexu, atrofii a fascikula-

cemi jazyka. (Tyrlikova, 2005, s. 211)

2.2 Spinalni svalova atrofie

Spindlni svalova atrofie (z anglictiny Spinal Muscular Atrophy, dale jen SMA) je
dédi¢né degenerativni onemocnéni, postihujici motoneurony mozkového kmene a michy.
Incidence tohoto onemocnéni je 5 - 7 na 100 000 Zivych porodi. Cast&jsi vyskyt je u

chlapcti, a to v poméru 2 : 1. (Bednatik, 2010, s. 786)
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SMA patii mezi autosomaln¢ recesivni onemocnéni, zpiisobené mutaci genu SMN

na motoneuronech. (Julia A. Mc Millan, 2006, s. 2308)

Toto onemocnéni Casto postihuje 1 motoricka jadra hlavovych nervi. Jako obecné
piiznaky spinalni svalové atrofie povazujeme predevsim svalovou hypotonii spojenou s

hyporeflexii az areflexii koncetin, svalovou atrofii, vznik deformit a fascikulace jazyka.

SMA délime do 4 typt, a to podle obdobi, ve kterém se manifestuji prvni ptiznaky
onemocnéni, nejlepsiho motorického vykonu a pramérné délky preziti. L. - Ill. typ se pro-
jevuje v détském a adolescentnim véku. IV. typ postihuje dospélou populaci. Prehledné

rozdéleni je k nahlédnuti jako ptiloha ¢. VII. (Haberlova, Hedvi¢akova, 2011, s. 180)

2.2.1 SMAI. typu - akutni infantilni forma

S 4

literatui'e je popsana jako Werdnig — Hoffmannova choroba. Jako jedina se mize projevit
jiz po porodu ditéte. Mezi nejvyraznéjsi priznaky patii vyraznd periferni hypotonie, sni-
zena hybnost, slabost mimického svalstva, zptsobujici neschopnost sani matefského mlé-
ka, dité¢ ptisobi jako hadrova panenka ,,floppy infant.“ Dité s timto typem postizeni neni
zpravidla schopno ani samostatného sedu. Jde o jednu z nejcastéjSich pfic¢in tmrti v koje-

neckém veéku. (Oslejskova, 2011, s. 80, 85)

Pohyby koncetin jsou minimalni nebo nejsou zaddné. Dolni koncetiny jsou zevné
rotovany a reflexy jsou vyhaslé. Svaly obli¢eje a okohybné svaly nebyvaji postizeny. Nej-
sou pozorovany zadné znamky postizeni mozku nebo poruchy védomi. Ve 30 % ptipadl
udava matka jiz prenatalné snizené pohyby plodu. Nemoc ma rychlou progresi a dité umi-
rd zpravidla do 18. mésice véku. Vyskyt SMA 1. typu je asi 1 ptipad na 10 000 zivych po-
rodd. (Bednatik, Ambler, Rizicka, 2010, s. 786)
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2.2.2 SMAII. typu — chronicka infantilni forma

II. typ spinalni svalové atrofie se projevuje v kojeneckém az batolecim obdobi.
(Oslejskova, 2011, s. 80) V literatuie je udavano rozmezi mezi 6. — 18. mésicem Zivota a
tato forma je nejcastejsi.

Mezi prvni varovné signaly patii neschopnost samostatného sedu ¢i stoje v prvnim
roce zivota. Ve vysSim véku je 75% déti s touto diagnoézou schopno sedu. Chiizi nebo
samostatny stoj nikdy nezvladnou. Mezi dal$i pfiznaky patii symetrickd svalova slabost,

hypotonie a fascikulace.

U nékterych ptipadi byva ptfitomen tremor prstd ¢i pseudohypertrofie lytek, to
znamena zvétSeni koncetin bez zmnozeni aktivni hmoty tkané. (Bednatik, Ambler, Ri-

zicka, 2010, str. 786)

Stejné jako u spinalni svalové atrofie L. typu je II. typ spojen s Castymi hospitaliza-
cemi a vysokymi naklady na oSetfovatelskou péci. Ve vétsiné piipadl je nutné zajistit
umeélou plicni ventilaci a provadét pravidelné rehabilitacéni cviceni. (OslejSkova, 2011, s.

85)

Déti s timto typem atrofie jsou Casto postiZzeny skoliézou a kontrakturami. (Julia
A. Mc Millan, 2006, str. 2308) Incidence II. typu SMA je uvadéna asi na 1 ptipad z 24
000 porodi a prognoza pro délku zivota se pohybuje od 2 let do 3. dekady. (Bednaiik,
Ambler, Ruzicka, 2010, s. 786)

2.2.3 SMA Il typu — chronicka juvenilni forma

Pro III. typ spinalni svalové atrofie je typickd manifestace v rozmezi 10. - 14. roku
véku. Je nazyvana také jako choroba Kugelberg — Welanderové. (Oslejskova, 2011, s. 80)
V ojedinélych piipadech se ptiznaky onemocnéni projevuji i1 diive, nejdiive vSak po 18.
mésici Zivota.

Mezi ptiznaky onemocnéni patii svalova slabost a atrofie spojend s motorickym

deficitem, postihujici pfedev§im svaly hornich a dolnich koncetin.
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Mohou byt pfitomny také pseudohypertrofie Iytek. V pokrocilych stadiich byva
pritomna i1 bulbarni symptomatika. (Bednatik, Ambler, Razicka, 2010, str. 786)

Jde o formu, ktera obsahuje nejleh¢i fenotyp, pacientova schopnost chiize je za-
chovana a nemusi byt zkracena délka zivota. (Oslejskova, 2011, s. 85) Incidence III. typu
SMA se shoduje s druhym typem, tj. asi na 1 ptipad z 24 000 porodt. (Bednatik, Ambler,
Ruzicka, 2010, s. 786)

2.24 SMA V. typu — adultni forma

Prvni ptiznaky se manifestuji béhem 3. dekady Zivota a symptomatologie se po-
doba SMA III. typu. Spociva ptedevs§im ve snizeni svalové sily a délka zivota neni zkra-

cena. (Bednarik, Ambler, Razicka, 2010, s. 786)

2.3 Diagnostika

2.3.1 Zasady pri vySetifovani v pediatrii

Zpisob vySetrovani ditéte se lisi v zavislosti na véku a zralosti ditéte. U novoro-
zencl a kojenct se vySetfovani zaklada pfedev§im na pozorovani aktivity ditéte v béz-
nych situacich. Zkoumayji se také anatomicka a fyziologicka hlediska, jako velikost hlavy
a t¢la, napéti svalll v riznych polohéach a vySetfeni zékladnich reflexi, tj. vyhledavaci,

saci, polykaci a Moortiv. (Klima, 2006, s. 244)

2.3.2 Elektromyografie

U pacientl s perifernim hypotonickym syndromem pfii podezieni na spindlni sva-
lovou atrofii je jiz v prvnich tydnech Zivota moZzno provést jehlovou Elektromyografii
(ddle EMG). (Oslejskova, 2011, s. 86) Jeji vysledky odhali postiZzeni pfednich rohti peri-

ferniho motoneuronu. (Bednafik, Ambler, Ruzicka, 2010, s. 786)
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2.3.3 Laboratorni vysetieni

Hladina kreatinkindzy byva u 1. typu v normé&, u ostatnich typti mtze byt lehce

zvySena. (Bednatik, Ambler, Rtzicka, 2010, str. 786)

2.3.4 Molekularné genetické vySetieni

Poté je diagndza potvrzena, ¢i vyvracena genetickymi testy, které v ptipadé¢ spi-
nalni svalové¢ atrofie odhali deleci exonu 7, nebo 7 a 8 v genu SMNI1 (survival motor neu-
ron). Tento stav vede k poruse tvorby proteinu, ktery je nezbytny pro pteziti motorickych
neurontl v miSe. (OslejSkova, 2011, s. 86) Pii negativnim genetickém vySetieni se provadi

svalova biopsie. (Haberlova, Hedvi¢kakova, 2011, s. 182)

2.3.5 Svalova biopsie

Jde o odbér svazku svalovych vlaken, ktery je pfed zkoumanim elektronovym mi-
kroskopem hluboce zmrazen. Je to z toho divodu, Ze fixace formaldehydem zplisobuje
kontrakci a zmény pruméru svalovych vlaken. Otevienou biopsii miizeme nahradit polo-
otevienou ¢i punk¢ni biopsii. Vyhodou je mensi invazivnost, nevyhodou pak zisk mensi-

ho mnozstvi vzorku. (Bednatik a kol., s. 61 - 62)

2.4 Terapie

2.4.1 Konzervativni terapie

Dodnes neni bohuzel kauzalni terapie znama a SMA patii mezi nevylécitelna
onemocnéni. Proto se terapie zaméfuje na prevenci komplikaci, které s timto onemocne¢-
nim souviseji. Pfedev§im jde o prevenci respiracnich infektli, zejména pneumonie, pomo-
ci dechové rehabilitace a lazenské terapie. Déle prevence kloubnich kontraktur a deformit

patete rehabilitanim cvi¢enim a pomuckami jako jsou ortézy, dlahy a korzety.
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Dalsim cilem rehabilitace je snaha o udrZeni co nejlepsi fyzické kondice a sobés-
tanosti pacienta. Toho muzeme docilit diky nejriznéjSim pomutckam, které usnadiuji
pohyb, a zajisténim invalidniho voziku. Dutlezité je také uprava stravy, kterd ma odpovi-
dat energetickym narokiim organismu, a tak zabranit vzniku obezity. (Haberlova, Hedvi-

cakova, 2011, s. 182)

2.4.2 Chirurgicka terapie

K chirurgické terapii jsou indikovani pacienti s del§i prognozou pieziti. Mezi nej-
Cast€j$i operace u pacientli se SMA patii stabilizace patefe a perkutanni endoskopicka
gastrostomie (dale PEG), které mohou vyrazné zlepsit kvalitu zivota. (Haberlova, Hedvi-

cakova, 2011, s. 182)

2.4.3 Genetické poradenstvi

V Ceské Republice existuje moznost prenatalni diagnostiky a genetického pora-
denstvi. Pfed provadénim testd je nutné ubezpecit rodice, ze pokud prenatalni diagnostika
odhali postizeni plodu, musi byt jejich rozhodnuti neprovést potrat pln¢ respektovano.
Poradenstvi musi respektovat etické i nabozenské presvédceni rodict. (Munzarova, 2005,

s. 59)

2.5 Rehabilitace

vvvvvv

kaci. Existuje fada vhodnych metod pro klienty se spindlni svalovou atrofii. (Viz ptiloha

&.2)
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3 OSETROVATELSKA PECE

3.1.1 Polohovani, vertikalizace

Polohovani a vertikalizace (posazovani a postavovani) znamenaji asistovanou
zménu polohy, diky které dochazi ke snizeni tlaku na tkéné¢. Jde o nejucinnéjsi metodu v
prevenci dekubitd a ostatnich komplikaci z imobilizace. Casté zmény poloh snizuji tlako-
vé sily na tkan¢€ pacienta, a tak zabrani, aby tlak neptfesahl prahovou hodnotu. Délka Casu
do zmény polohy zavisi na stavu konkrétniho pacienta. Pohybuje se v rozmezi od 20 mi-

nut do 4 hodin. (Mikula, Milerova, 2008, s. 26)

U pacientll vertikalizovanych na zidli ¢i invalidnim voziku by neméla doba stra-
vend v jedné poloze prekrocit 1 hodinu. Pomoci kvalitnich pomtcek jako jsou antidekubi-
tarni matrace a sedaci polStafe je mozné intervaly mezi zménou polohy prodlouzit. Alar-
mem pro zkraceni polohovaciho intervalu je vyskyt nového dekubitu. Pro usnadnéni po-
lohovéani je dnes na trhu mnoho pomtcek, jako jsou podlozni valce, kvadry, kliny ¢i pol-
Stafe z riznych materiald. VZdy by se mélo vyuzivat co nejméné polohovacich pomticek,
protoZe jejich nadbytek pacienta vede k prohlubovani imobility. (Mikula, Milerova, 2008,
S. 26, 27)

Polohovani a vertikalizace vyznamné ptispivaji ke zlepSeni celkové kondice paci-
enta. Polohovani horni ¢asti téla do sedu sniZuje tlak na srdce a plice, podporuje dychéani
a zvySuje srdecni vydej. Pti zvySené poloze lytek dochéazi k pasivnimu pohybu v kycelnim
kloubu, a tim k prevenci kontraktur téchto struktur. Také dochazi ke zvySenému odtoku
krve z koncetin k srdci, a tim sniZuje riziko trombdz a redukuje edém dolnich koncetin.
Ve Fowlerové poloze, kdy ma pacient svéSeny dolni koncetiny a trup ve zvySené poloze,
dochazi k pasivnimu pohybu v kolennim kloubu, snizeni tlaku na plice a srdce a zlepSeni
srdecni 1 dechové funkce. Poloha v kiesle ma stejné vyhody jako poloha Fowlerova. Na-
vic vlivem gravitace dochazi ke zlepSeni peristaltiky stiev. (Mikula, Milerova, 2008, s.

28)
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3.1.2 Tracheostomie

Tento zptsob zajisténi dychacich cest se vyuziva u pacientl, ktefi vyzaduji dlou-
hodobou ventilaéni podporu. Jde o umélé vyusténi priddusnice na povrch téla. Vyhodou je
trvaly pristup do dychacich cest, usnadnéni toalety dychacich cest, umoznéni diikladnéjsi
hygieny dutiny ustni, snazsi manipulace s pacientem, veétsi komfort nemocného, zmenseni
mrtvého dechového prostoru, umoznéni prijmu per os a usnadnéni faze odpojovani od

ventilatoru. (Kapounova, 2007, s. 220)

V pé¢i o tracheostomii je nutné vénovat velkou pozornost tlaku v obtura¢ni man-
zeté, kterd zajist'uje stabilitu zavedené kanyly. Ten je nutné méfit 2 krat denné pti celkové
hygien¢ pacienta. Tlak se odviji od velikosti trachedlni rourky a méti se manometrem.
Idealni hodnoty tlaku jsou od 20 do 60 torrii. Pokud je u pacienta doporuc¢end hodnota
tlaku nedostateéna a jsou slysitelné zvukové fenomény unikajiciho kysliku, je nutné tlak

konzultovat s 1ékafem.

Kanylu je nutné steriln¢ pfevazovat minimalné dvakrat denné pii celkové hygiené
a dale dle potieby a aktualniho prosakovani okoli stomatu. Prvnim krokem je dikladné
odsati sekretl z dychacich cest a odstranéni kryti. Poté je nutné dikladné ocistit okoli a
pokud je to tfeba, pouzit Cistici lé€ebné piipravky. Nakonec se kanyla prekryva nasttize-

nym, sterilnim ¢tvercem. (Kapounova, 2007, s. 224)

Fixace se provadi pomoci obinadla, tkalounu nebo specialni fixa¢ni pasky. U pa-
cientd s velmi citlivou kiizi se doporucuje vypodlozit fixaci mulovymi ¢tverci po celé
délce. ZvySenou pozornost je tfteba vénovat 1 pfimérenosti fixace tak, aby se kanyla nepo-
hybovala, ale zaroven aby pfili§ netlacila a nedochézelo pod ni k poruseni integrity kiiZe.

(Kapounova, 2007, s. 224)



UTB ve Zliné, Fakulta humanitnich studii 26

3.1.3 Toaleta dychacich cest

Frekvence odsavani zavisi na individualnich potfebach pacienta. Odsavani sekreti
z dychacich cest se provadi pomoci pferusovaného podtlaku. Pokud je pacient pti védomi,
je dobré pozadat jej o odkaslani, které uvolni hlen. Nejdiive se zavede sterilni cévka do
dychacich cest az k mistu, kde je patrny odpor. Poté se o 1 cm povytdhne a pii vytahovani
se spusti odsavani. Jde o nepfijemny vykon, proto je nutné odsavat co nejrychleji. Pokud
je tfeba odsavani opakovat, doporucuje se dostatecné dlouhd pauza na prodychéani. Odsa-
vani z dychacich cest se provadi otevienym nebo uzavienym zpiisobem. Otevieny zpiisob
se provadi za pouziti jednorazovych sterilnich cévek. Pro uzavieny zptisob odsavani se
vyuziva systém ,, Trach - care” a jeho vyhodou je moznost pouziti po dobu 24-96 hodin, v
zavislosti na typu systému. Po jeho pouziti jej neni nutné rozpojovat. Tim se sniZuje rizi-

ko infekce. (Kapounova, 2007, s. 226)

3.1.4 Domaci uméla plicni ventilace

Od roku 2003 funguje v CR program domaci umélé plicni ventilace (dale DUPV).
Na zaklad¢ navrhu zdravotnického zatizeni, ve kterém je pacient hospitalizovan, a sou-
hlasu rodinnych ptislusnikd, ktefi se budou o pacienta starat, a souhlasu pacienta samot-
ného je sepséna zadost dle ptedlohy dostupné na webovych strankach ministerstva zdra-

votnictvi.

Z4dost je predana ustanovené komisi, kter ji pfezkouma. Viechny dal$i okolnosti
jako podminky v domécnosti, do které by byl pacient prevezen, ochotu praktického lékare

s rodinou v této veci spolupracovat a dalsi aspekty kontroluje ptislusny obecni ufad.
Dale psycholog ptedlozi rodin€ k vyplnéni nékolik 1Q a psychologickych testd,
diky kterym zjisti, zda se budou schopni starat o takto nemocného ¢lovéka. IQ testy neni

nutné provadét u osob s vysokoskolskym vzdélanim.

Pokud komise uzna pacienttiv narok na DUPV, kontaktuje jeho zdravotni pojis-

tovnu, se kterou je sepsana smlouva.



UTB ve Zliné, Fakulta humanitnich studii 27

Pokud je smlouva sepsdna, zdravotni pojistovna déle hradi prondjem DUPV po-
skytovateli pristroje. V soucasné dobé je jedinym poskytovatelem ventilatorti Fakultni

nemocnice v Brné.

Zdravotni pojistovna dale hradi servis pfistroje a jedenkrat za tii mesice spottebni
material k realizaci UPV, jako ventila¢ni okruhy, filtry, spojky a dalsi potiebné pomticky.
(Ministerstvo zdravotnictvi CR, 2003)

3.1.5 Perkutianni endoskopicka gastrostomie

Perkutanni endoskopickd gastrostomie (dadle PEG) je vyvedeni sondy uméle vy-
tvofenym otvorem ze Zaludku na stfenu bfi$ni. Indikaci pro zavedeni PEG je potteba
dlouhodobého krmeni a nesndSenlivost nasogastrické sondy. Vyhodou je, Ze PEG neni
nutné tak casto ménit a obsluha je pohodIngjsi. Je zde mensi riziko ucpani sondy oproti

sond¢ nasogastrické. (Workman, Bennett, 2006, s. 180)

V prvnich dnech po zavedeni PEG vyZzaduje rdana kazdodenni aseptické pievazy a
kontroly. Podavani vyZivy se mize zahgjit od 12 hodin po zavedeni. Nejdfive se podava
malé mnozZstvi vyzivy v Castych intervalech, ideélni je kontinualni podavani pomoci in-
fuzni pumpy. Pozdé&ji je mozné prejit na bolusové (jednorazové) davky. Po kazdé aplikaci
se katetr proplachuje pfevafenou vodou nebo ¢ajem. Je mozné podavat do PEG mixova-
nou stravu, ktera vSak obsahuje malo bilkovin a vitamind, proto je tfeba tyto slozky dopl-

novat.
KdyzZ je vytvofeno stoma a kanal dobfe zhojen, je moZzné vyménit sondu za button
— knoflik, ktery téméf nepiesahuje tiroven kize. Kvili jeho vysokym nakladim se vSak

pouziva predevsim u déti. (Vorlicek, Abrahamova, Vorlickova, 2012, s. 426, 427)
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3.1.6 Hygiena

Hygiena celého téla méa nékolik pozitivnich ucinkii na organismus ¢lovéka. Od-
straftuje necistoty, prispiva k vétsi pruznosti a lepsi funkci klize, vytvari ptijemné prostie-
di a navozuje pocit relaxace a regenerace. Hygienicka péce se provadi rano, vecCer a dale
dle potieby. Je dal§im prostfedkem k rozvijeni schopnosti a sob&stacnosti pacienta. Velmi

dualezita je komunikace a navozeni vzajemného pocitu diveéry. (Haskova, Kasna, 2009, s.

63)

Kuze ditéte je méné odolna nez kiize dospélého. Neni vhodné pouzivat parfemo-
vand a drazdiva mydla, protoze naruSuji ochranny film pokozky. (Sedlarova a kol., 2008,

S. 65)

V ramci ranni toalety se pecuje o dutinu ustni, horni polovinu téla, zada, genitalie
a upravuji se vlasy. Pokud je dité imobilni, je dilezité pfichystani vSech pomucek k 14z-
ku, aby bylo zabranéno riziku padu ditéte z divodu neptfitomnosti. (MikSova a kol., 2006,

s. 36)

Nejdiive se umyva obli¢ej vodou bez mydla. Nos se Cisti v piipadé potieby. Pokud
je dité schopno smrkat, je tieba dohlizet na spravnost. Pokud smrkat neumi, vytira se nos

na sucho Stétickou. (Sedlarova a kol., 2008, s. 65)

Dale se pecuje o Cistotu usi, peclivé se omyva krk, ruce od konecktll prstii az po
paze, hrudnik, zada a nakonec se provede omyti a ndsledny oplach genitalii. Velkou po-
zornost je tieba vénovat okoli kone¢niku u inkontinentnich déti. VSechny ¢asti téla je tie-
ba dikladné osusit, aby se predeslo vzniku opruzenin a poruch integrity kiize. Pro suchou

kiazi je vhodné pouzivat neparfemované mastné krémy.

Vecerni hygiena probiha stejné jako ranni. Jejim ucelem je predev§im navozeni
piijemné atmosféry pied usindnim. Cas ve¢erni hygieny zavisi na dennim rezimu a ritué-
lech ditéte. Jedenkrat tydné ¢i jednou za pét dni se provadi celkova koupel ditéte, jeji sou-
Casti je také stithani a €iSténi nehtli a myti vlasi. Po celkové hygien¢ se méni veskeré loz-

ni 1 osobni pradlo. (Miksova a kol., 2006, s. 36)
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Pti kazdé hygienické péci musi pecovatel kontrolovat stav kiize a hodnotit pfipad-
né zmeény a poruchy integrity. Pii jejich oSetfovani je vhodné poradit se s 1ékafem o po-

stupu a vhodnych pomtickéch.

Pti péci o dutinu ustni pecujeme o rty, dasn¢, jazyk, sliznici a zuby. Zuby se zaci-
naji profezavat kolem pul roku Zivota. V Sesti letech je mléény chrup Gplny a postupnym
vypadavanim byva nahrazovan chrupem trvalym. Jejich profezavani je provazeno bolest-
mi a neklidem ditéte. K tlumeni bolesti napomahaji chladna kousatka a masaze dasni po-
moci specidlnich gumovych kartdcki. Také jsou na trhu k dostani lokéalni anestetika, je-
jich riziko ale spocivad v mozné aspiraci jidla, protoze znecitlivuji zadni farynx. Z tohoto

divodu je nutné, aby rodice své déti pfi ptijiméani potravy kontrolovali.

V péci o chrup je dilezita prevence zubniho kazu. Tomu mizeme zabranit sprav-
nym c¢iSténim a dostateCnym ptisunem fluoru. Idedlni mnozstvi pro predskolni déti je ob-
sazeno v détskych pastach, déti Skolniho véku uz mohou pouzivat pasty pro dospélé. Nut-
né je nepodceiiovat preventivni kontroly u stomatologa. Jiz prvni zub je tieba Cistit po-
moci gumového kartacku, ktery je vhodné ménit kazdé dva mésice. Misto n¢j 1ze na prvni
zuby pouzivat navlhéeny kousek gazy. Cisténi zubii by nemélo byt provadéno pozdgji nez

20 minut po jidle a vzdy alespon dvakrat denné. (Sedlarova a kol., 2008, s. 69-70)
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4 POROVNANI SOCIALNICH SYSTEMU VYBRANYCH ZEMI

Jednim z cilt bakalaiské prace je porovnani socidlnich systému Ceské republiky a
Spojenych stati americkych. Teoretickd ¢ast je zaméfena na shrnuti podminek, na jejichz
zéklad¢€ mohou obcané Ceské republiky s omezenou sobéstacnosti zazadat o prispévek na

péci. Pro srovnani jsme uvedli zkraceny pfehled moznych pojisténi v USA.

4.1 Pojisténi a naroky na zdravotni péci Ceské republice

V Ceské republice je zakonem &. 187/2006 Sbirky o nemocenském pojisténi sta-
noveno, ze kazdy C¢esky obCan musi platit zdravotni a socidlni pojisténi. Pokud je tento
obcCan zaméstnany, pojisténi za né&j odvadi zaméstnavatel z jeho platu. Pokud neni za-
méstnan, tato povinnost piechazi na Utad prace, je-li zde piihlasen. Pokud na Ufadu pra-

ce neni veden, ma obcan povinnost platit pojisténi sam.

Na zéklad¢ tohoto pojisténi ma kazdy obcan narok na bezplatnou zdravotnickou
péci. Pokud tadné pojistény obcan chronicky onemocni a je zavisly na péci druhé osoby,

je mu dle stupné zavislosti, uvedeného viz niZe, vyplacen ptispévek na péci.

Podle zakona 108/2006 sbirky, ze dne 14. biezna roku 2006, ¢asti druhé jsou sta-
noveny podminky naroku na ptispévek na péci. Tyto pifispévky jsou udélovany osobam,
které jsou zavislé na pomoci jiné osoby pii zvladani zdkladnich Zivotnich potieb a jsou
hrazeny ze statniho rozpoc¢tu. Osoby mladsi jednoho roku nemaji na ptispévek narok. O

jeho piidéleni rozhoduje krajska poboc¢ka Utadu prace. (zakon 108/2006)

Vyse ptispévku je urcovana podle stupné zavislosti a délena do dvou kategorii, kdy odli-

Suje osoby do 18 let a osoby starsi. (zakon 108/2006)
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1) Osoba do 18 let véku se povazuje za zavislou na pomoci jiné fyzické osoby ve

a) stupni I (lehka zavislost), jestlize z ditvodu dlouhodobé nepriznivého zdravotniho stavu

neni schopna zviladat tri zakladni Zivotni potieby,

b) stupni II (stredné tézka zavislost), jestlize z divodu dlouhodobé nepriznivého zdravot-

niho stavu neni schopna zvladat ctyri nebo pét zakladnich Zivotnich potreb,

¢) stupni Il (tézka zavislost), jestlize z ditvodu dlouhodobé nepriznivého zdravotniho sta-

vu neni schopna zvladat Sest nebo sedm zakladnich Zivotnich potreb,

d) stupni 1V (uplnd zavislost), jestlize z ditvodu dlouhodobé nepriznivého zdravotniho sta-
vu neni schopna zvladat osm nebo devét zakladnich Zivotnich potreb, a vyzaduje kazdo-

denni mimoradnou péci jiné fyzické osoby. (Zdakon 108/2006)

Tabulka 2 Prispévky osobam mladsim 18 let

Vyse prispévku na péci u osob mladsich 18 let.

Stupei zavislosti Vyse mési¢niho prispévku
L. stupen, lehka zavislost 3000K¢

II. stupen, stfedné tézka zavislost 6000K¢

III. stupen, tézka zavislost 9000K¢

IV. stupeni, tplna zavislost 12 000K¢

(Zdkon 108/2006)
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2) Osoba starsi 18 let véku se povazuje za zavislou na pomoci jiné fyzické osoby ve

a) stupni I (lehka zavislost), jestlize z ditvodu dlouhodobé nepriznivého zdravotniho stavu

neni schopna zvladat tii nebo ctyri zakladni Zivotni potreby,

b) stupni Il (stredné tezka zavislost), jestlize z duvodu dlouhodobé nepriznivého zdravot-

niho stavu neni schopna zvladat pét nebo Sest zakladnich Zivotnich potreb,

¢) stupni Il (tézka zavislost), jestlize z ditvodu dlouhodobé nepriznivého zdravotniho sta-

vu neni schopna zvladat sedm nebo osm zdkladnich Zivotnich potreb,

d) stupni 1V (uplnd zavislost), jestlize z ditvodu dlouhodobé nepriznivého zdravotniho sta-
vu neni schopna zvladat devét nebo deset zakladnich Zivotnich potreb, a vyzaduje kazdo-

denni pomoc, dohled nebo péci jiné fyzické osoby. (Zakon 108/2006)

Tabulka 3 Prispévky osobdam starsim 18 let

Vyse ptispévku na péci u osob starSich 18 let.

Stupei zavislosti VySe mési¢niho prispévku
L. stupeni, lehka zavislost 800K¢

IL. stupen, stfedné t€zka zavislost 4000K¢

III. stupen, tézka zavislost 8000K¢

IV. stupeni, Gplné zavislost 12000K¢

(Zdkon 108/2006)
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Kritéria hodnoceni sebepéce:

Schopnost sebepéce je hodnocena v oblastech mobility, orientace, komunikace,
stravovani, oblékani a obouvani, télesné¢ hygieny, vykonu fyziologické potieby, péce o
zdravi a osobni aktivity. Posledni oblasti je péce o domdacnost, kterd se hodnoti pouze u
osob starSich 18 let v€ku. U osob mladSich musi naroky na péci vyrazné piesahovat naro-

ky na péci u zdravych vrstevniki. (zakon 108/2006)
Pomiicky hrazené pojistovnou:

Péce o déti se SMA je finan¢né naro¢na a vyzaduje celou fadu pomucek. Na né-
které z nich prispivaji zdravotni pojistovny. Prifez nejpouzivangjSich jsme zpracovali a
uvedli v brozufe s ndzvem: Spindlni svalova atrofie v Ceské republice. Jejim cilem je

zprosttedkovat tyto informace rodinam, které na ptispévky maji narok, ale nevi o ném.

4.2 Pojisténi a naroky na zdravotni péci v USA

Americké ministerstvo zdravotnictvi a socialnich sluzeb (U. S. Department of He-
alth and Human Services) uvedlo na zacatku roku 2014 v platnost novy zédkon o cenové

dostupné péci, ktery umoziuje vSem obcantim USA ziskat komplexni zdravotni pojisténi.

Zakon zakazuje diskriminaci kvili pohlavi, jiz vzniklému onemocnéni, ¢i diskri-
minaci kvili zatazeni do jakéhokoliv experimentalniho programu ve vyzkumu 1écby

onemocnéni.

Pro ptehlednost pii vybirani a zfizovani pojiSténi byla zaloZena aplikace ,,Health
Insurance Marketplace®. Pro pouZiti staci, aby uzivatel uvedl n€které informace, jako pfi-
jmy a naklady v domacnosti, vék, zdravotni stav a podobné. Po-té ziskéa srovnéni jednot-
livych plant soukromych zdravotnich pojistoven s doporu¢enim pro nejvyhodnéjsi z
nich. Tato aplikace byla ziizena federdlni vladou pro kazdy stat zvlast, a proto je zaruce-
na jeji nestrannost. Lidé tak mohou véfit, Ze vyhledané plany pojiSténi jsou pro né oprav-

du nejvyhodné;si.
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Diky této nové reformé muize kazdy obCan zvazit spokojenost se svym stavajicim
zdravotnim pojisténim a pfipadné jeho zménu. Pokud je spokojen, mize zlstat u své po-
jistovny. Osoby starsi 26 let mohou, pokud chté&ji, zvolit stejny plan zdravotniho pojisténi
jako maji jejich rodice. Rodiny s vice détmi ¢i niz§im piijmem mohou zazéadat o snizenou
cenu zdravotniho pojisténi.

Pro americké ob¢any diichodového véku nad 65 let a pro osoby, které maji nevy-
1écitelné ¢i zavazné chronické onemocnéni, bylo ziizeno zvyhodnéné statni zdravotni po-
jisténi (,,Medicare*). Jeho cilem je minimalizace nékladii na platby za hospitalizaci, péci
odbornikti v domacim prostiedi, hospicovou péci a mélo by pokryt néklady za léky na
predpis. ,,Medicare neni uvedeno v aplikaci ,,Health Insurance Marketplace®. Zda obca-
né spadaji do této kategorie, zjisti po vyplnéni dotazniku se zékladnimi informacemi o
jejich véku, zdravotnim stavu a financni situaci. Dotaznik naleznou webové strance Ame-

rického ministerstva zdravotnictvi a socialnich sluzeb.

Dal$im statem ziizenym typem pojisténi je ,,Medicaid* a je uréen pro socidln¢ sla-
bé rodiny a pro lidi se zdravotnim ¢i mentalnim postizenim. ,,Medicaid* zahrnuje détské
preventivni prohlidky u lékate, ndklady za hospitalizaci, ockovani, 1éky na ptedpis, kon-
troly zraku, sluchu a dlouhodobou péci. Ob¢ané mohou zjistit, zda maji narok na toto po-

Jisténi stejnym zplisobem jako u vySe uvedeného typu pojisténi.

Specidlni pojisténi pro déti se jmenuje ,,The Children’s Health Insurance Pro-
gram®. Zkratka tohoto pojiSténi je ,,CHIP*. Je urc¢eno pro déti ze socidlné slabych rodin.
Zahrnuje preventivni prohlidky u détského 1ékate a zubate, ockovani, naklady za hospita-

lizaci a laboratorni a rentgenové vySetteni.

Tyto tfi vySe uvedené typy zdravotniho pojisténi jsou ptizplisobeny financnim
moznostem uzivateld, a proto je jejich cena velmi nizk4, nebo jsou zcela zdarma.

Pokud nékterd zdravotni pojistovna zamitne zaddost o pojiSténi, ma kazdy obcan
narok se odvolat a nechat toto rozhodnuti pfezkoumat advokatem. (U. S. Department of

Health and Human Services)
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Rozdily pojisténi v CR a USA

V obou zemich jsou statni i soukromé pojistovny. V CR je viak povinnost byt po-
jistén zakotvena v zakond. V CR dostavaji osoby, které jsou zavislé na pé¢i druhé osoby,
prispévky dle stupné zavislosti. V USA takové ptispévky neexistuji. Osetfovatelska péce

a jiné zdravotnické ukony jsou hrazeny ze zdravotniho pojisténi.
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II. PRAKTICKA CAST
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5 OSETROVATELSKA PECE U VYBRANYCH DETI SE SPINALNI
SVALOVOU ATROFIi

5.1 Cile bakalarské prace
Hlavni cil:
Zjistit, zda jsou ptispevky na péci umérné nakladiim s ni spojenych.
Dilci cile:
Cil I:
Zjistit, zda lékafti vedi, jak empaticky a ohleduplné sdélovat diagnozu.
Cil 2:
Zjistit, co rodindm nejvice pomohlo pfi zjiSténi zdvazné diagndzy.
Cil 3:
Zjistit, zda vyuZivaji rodice déti se SMA v domécim prostiedi pomoc odborniki.
Cil 4:

Zjistit, zda rodiny pecujici o déti zavislé na umélé plicni ventilaci vyuzivaji program

DUPV.

Cil 5:

Zjistit, zda jsou vyznamné polozky, na které neptispiva zdravotni pojistovna.
Cil 6:

Informovat laickou vetejnost o charakteru onemocnéni a jeho prabehu.
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5.2 Metodika

5.2.1 Formulace problému

Spinalni svalova atrofie je jednou z nejcastéjsich pricin umrti v détském veéku, ale

mezi vetejnosti neni toto onemocnéni piili§ znamé.

Existuje mnoho praci na téma kvality Zivota déti se spindlni svalovou atrofii. Mezi
odborniky za¢ind byt SMA diskutovanym tématem, predevsim pro stale pribyvajici pocet
déti s touto diagndzou. Zajimavé bylo srovnani, které uvadi ve své praci Mgr. Helena Ko-
cova, ktera patrala po rozdilu vnimani kvality zivota v jednotlivych oblastech z pohledu
déti s timto onemocnénim a z pohledu jejich rodict. Ve vétsing bodi rodice predpokladali

niz$i kvalitu Zivota nez déti samotné. (Kocova, 2014)

Empiricka ¢ast je zaméfena na identifikaci ¢innosti souvisejicich s osettovatelskou
péci u déti se SMA a na zplsob saturace jejich potfeb. Dale zjist'uje, zda rodiny pii oSet-
fovatelské pé¢i v doméacim prostredi potiebuji pomoc zdravotnikll ¢i jinych odbornikd,
nebo zda vyuZzivaji pomoci z agentur domaci péce. Zkoumanou otazkou je také, zda jsou
déti, které potiebuji umélou plicni ventilaci, zafazeny do projektu doméci umélé plicni
ventilace. Hlavnim cilem je zjistit, zda pfispévky na péci pokryji vSechny potiebné nédkla-

dy.

5.2.2 Charakteristika souboru

Dotaznikové Setfeni bylo zaméfeno na rodice déti se spindlni svalovou atrofii
z Ceské republiky. Bylo rozdano 20 dotaznikii, vraceno bylo 8 kompletné vyplnénych.
Navratnost dotaznikl ¢inila 40 %. Vybrani byli pouze rodice, ktefi kazdodenné pecuji o

dité se SMA a ktefi poskytli souhlas podilet se na dotaznikovém Setieni.
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Rozhovory byly provedeny ve dvou rodinach. Jedna pochézela z USA a druhd z
CR. Ob¢ rodiny pecuji o chlapce se spinalni svalovou atrofii I. typu. Vzhledem k zavaz-
nosti onemocnéni byly vSechny otazky z dotazniku i otazky k rozhovorim konzultovany s
pani psycholozkou Mgr. Janinou Zemanovou, kterd se zabyva problematikou vztahii v

rodinach.

5.2.3 Metoda sbéru dat

Pro sbér dat v bakalafské praci byla vyuzita metoda kvalitativni 1 kvantitativni. V
prvni fadé bylo provedeno dotaznikové Setieni pomoci nestandardizované¢ho dotazniku.
Dotaznik obsahoval 40 otazek, z nichz 33 bylo uzavienych s vybérem moznosti a 7 ote-
vienych. 1. — 2. otazka byla zaméfena na demografické tidaje. 3. — 4. otdzka byla zaméte-
na na typ onemocnéni. Cilem 5. otazky bylo zjistit, jak znamé je onemocnéni spinalni
svalova atrofie. Otazky 6 a 7 nas mély informovat o urovni ohleduplnosti lékati pti sdé-
lovani diagnozy. 8. - 11. otazka mély zjistit, co rodinam v tézkych chvilich nejvice po-
mohlo. Otazky ¢islo 12 — 15 poskytuji informace, zda rodiny pecujici o déti se SMA po-
trebuji v domacim prostfedi pomoc odbornikli. Otazky 16 a 17 byly zamé&feny na rehabili-
taci. Otazky cislo 18 — 22 a 31 - 32 poskytuji informace o schopnosti dychani a potrebé
umgélé plicni ventilace. 23. — 24. otdzka byla zamétena na vyzivu ditéte. Ve 25. otazce
jsme se informovali o tom, jak Casto potiebuji déti se SMA hospitalizaci. Vyprazdiiovani
bylo feSeno v otazkach 26 — 28. Schopnost a urovent komunikace byla feSena v otazkach
29 a 30. Sociélni a finan¢ni aspekty péce byly feSeny v otazkach ¢islo 34 — 38. Posledni
otazky 39 a 40 byly zaméfeny na nyn¢j$i zdravotni stav a oblibené aktivity ditéte. Dotaz-
nik je umistén k nahlédnuti jako pfiloha €. 5. Pro rozhovory byly pouZity podobné otazky
jako v dotazniku.
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5.2.4 Organizace pruzkumu

Dotaznikové Setfeni probihalo od 20. 2. do 28. 3. 2014. Kontakty na rodi¢e byly
ziskany diky koordinatorce projektu zaméfeného na pomoc rodindm se SMA v ramci
Kolpingovy rodiny Smecno. VSechny dotazniky byly anonymni. Rozhovory probihaly
prostfednictvim e-mailu béhem mésice biezna. Jeden rozhovor byl proveden s rodinou z
CR a druhy s rodinou z USA. Byly vybrany rodiny pecujici o chlapce se spinalni svalovou
atrofii I. typu a oba z nich byli odkézani na kazdodenni péci druhé osoby. Kontakty na

tyto rodiny byly ziskany diky celosvétové skupiné rodin se SMA na socialni siti.

5.3 Vysledky

VSechny otazky z dotazniku jsou vyhodnoceny pomoci tabulek; v prvnim sloupci
jsou vyjadieny moznosti odpovédi na danou otazku. Ve sloupci druhém je vzdy absolutni
cetnost, kterd znamend pocet respondenttl, kteti na otdzku odpovédéli. Ve sloupci tietim

je uvedena Cetnost relativni v procentech.
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Tabulka 4 Vék ditéte

Absolutni ¢etnost

Relativni ¢etnost

0 0%

1 125 %

2 25 %

0 0%

1 125 %

1 125 %

3 37 %
Celkem 8 100 %

Tabulka ¢. 4 se vztahuje k 1. otazce a prezentuje vék zkoumanych déti. Z vybra-
né¢ho vzorku osmi déti bylo zastoupeno nejvétsi mnozstvi déti (3 déti, 37 %) ve véku
vyssim nez 10 let. Dvé déti (25 %) byly ve véku 1 — 3 roky. Jedno dité (12,5 %) bylo ve
veéku od 6 — 12 mésici, jedno dité (12,5 %) ve véku 7 — 8 let a jedno dité (12,5 %) ve ve-

ku 9 —10 let.
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Tabulka 5 Pohlavi ditéte

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

37,5%

62,5 %

Celkem 8 100 %

Otazka €. 2 zjiStovala pohlavi zkoumanych déti. VétSinové zde byli zastoupeni

chlapci, v poctu 5 (62,5 %), a 3 divky (37 %).
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Tabulka 6 Typ spindlni svalové atrofie

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

2 25 %

5 62,5 %

1 12,5%

Celkem 8 100 %

Tabulka ¢. 6 prezentuje vysledky otdzky ¢. 3 zaméfené na zjiSténi typu spindlni
svalové atrofie u zkoumaného vzorku déti. Nejvice byl zastoupen II. typ, ktery byl dia-
gnostikovan péti détem (62,5 %). L. typ spindlni svalové atrofie maji dvé déti (25 %) a
jedno dité (12,5 %) udava III. typ SMA.
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Tabulka 7 Vek pri zjisteni diagnozy

Absolutni ¢etnost

Relativni ¢etnost

0 0%

3 375%

0 0%

3 37,5%

1 12,5 %

1 12,5 %
Celkem 8 100 %

Tabulka €. 7 se poji s otazkou €. 4 a poskytuje prehled, v jakém veku byla spinalni

svalova atrofie diagnostikovana. V nejvice ptipadech bylo détem z této studie onemocné-

ni zjisténo do 4 mésict veéku (3 déti, 37 %) a do 1. roku véku (3 déti, 37 %). Jednomu di-

téti (12,5 %) byla SMA diagnostikovéna v 1. - 2. roce Zivota a jednomu ditéti (12,5 %) ve

2 — 3 letech.
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Tabulka 8 Znalost onemocnéni pred diagnostikou

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

1 12,5%

7 87,5 %

Celkem 8 100 %

5. otazka z dotazniku byla zaméfena na informovanost rodi¢ii o charakteru a na-
sledcich spinalni svalové atrofie, nez byla jejich détem diagnostikovana. VétSina respon-
denttl, tedy 7 rodict (87,5 %), sdélila, ze netusila co SMA pro né€ a jejich déti znamena.

Pouze jeden respondent (12,5 %) uvedl, ze v&dél, o jaké onemocnéni se jedna.
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Tabulka 9 Empatie [ékarii

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

375%

62,5 %

Celkem 8 100 %

Tabulka €. 9 prezentuje vysledky otazky €. 6, kterd byla zaméfena na empatii 1éka-
i pti sdélovani zavazné diagnozy. 5 rodicu (62,5 %) uvedlo, ze 1ékar nebyl pii sdéleni
diagno6zy ohleduplny. 3 rodice (37,5 %) sdélili, ze 1¢kar sdélil diagndzu profesiondlné a
empaticky.
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Tabulka 10 Misto sdéleni diagnozy

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

1 12,5%

1 12,5%

3 375%

1 12,5%

1 12,5 %

1 12,5%

Celkem 8 100 %

Otazka ¢. 7 navazuje na pfedchozi otdzku a tabulka ¢. 10 ukazuje vysledky, na ja-
kém mist¢ byla diagndza sd€lena. Nejvétsi pocet respondentil (3 rodice, 37 %) byl o one-
mocnéni informovan na lékaiském pokoji. Jeden respondent (12,5 %) uvedl moznost na
samostatném pokoji. Jeden respondent (12,5 %) byl informovan o stavu svého ditéte na
pokoji s dalSimi pacienty. Jeden (12,5 %) obdrZel dopis s popisem vySetieni a stanoveni
diagndzy. Jednomu (12,5 %) byla tato informace sdélena na chodbé& détského oddéleni a

jeden (12,5 %) ziskal informaci pfi vySetieni EMG.
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Tabulka 11 Vyuziti poradny, détského centra

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

8 100 %

0 0%

Celkem 8 100 %

Otazka ¢. 8 zjiStuje, zda rodice vyuzivali specializovanych poraden ¢i détskych
center pro ziskani informaci o oSetrovatelské péci. Vysledky této otazky prezentuje tabul-

ka €. 11. VSichni respondenti (8 rodict, 100 %) v ni uvedli, Ze vyuzili této moznosti.
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Zvladani strachu z neznamého onemocnéni

Respondent &. 1: ,,Nejvice mi pomohla podpora rodiny, partnera, cirkve a spoleenstvi.*

v Vv

kdo.*

Respondent €. 3: ,,Pomohla mi empatie zdravotniktli a rehabilitacnich pracovnikl a pre-
devsim setkani s dal$imi rodinami, které maji déti se stejnym onemocnénim v Kolpingové

rodiné Smec¢no.

Respondent ¢. 4: ,,V prvnich chvilich mi nepomohlo nic, pozdé¢ji pomoc lidi z Kolpingo-

va centra a podpora rodiny.*

Respondent €. 5: ,,Pomohla mi vira v Boha, moje rodina a komunita Kolpingova centra.*
Respondent ¢. 6: ,,Vira, rodina a podpora zdravotniki.*

Respondent ¢. 7: ,,Velka podpora partnera a rodin z Kolpingova centra.*

Respondent ¢&. 8: ,,Moc mi pomohla celd moje rodina a vira v Boha.*

Prvni oteviend otazka testu, otdzka €. 9, byla zaméfena na zachytné body, kde zis-
povedi jsou vypsany vyse. 4 respondenti (50 %) uvedli, Ze jim velmi pomohla podpora
ostatnich ¢lenid Kolpingovy rodiny Smecno, organizace, ktera sdruZuje rodiny, jejichz
¢lenové trpi spinalni svalovou atrofii. Zaméfuji se na edukaci stran oSetfovatelské péce,
zéazitkové a relaxacni vikendy pro rodiny a piedev§im zprostfedkovani zkuSenosti mezi

samotnymi rodic¢i a détmi.
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Tabulka 12 Chronické onemocnéni

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

0%

100 %

Celkem 8 100 %

Tabulka €. 12 prezentuje vysledky otdzky €. 10, kterd zjiStovala, zda déti se spi-
nalni svalovou atrofii postihuji ¢asto dal$i chronickd onemocnéni. VSichni respondenti (8

rodici, 100 %) uvedli, Ze jejich déti netrpi Zddnym dal§im chronickym onemocnénim.
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Tabulka 13 Instituce

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

8,33 %

41,66 %

41,66 %

8,88 %

Celkem 12 100 %

Tabulka €. 13 se poji s otazkou €. 11 a poskytuje informace o institucich, které
déti se spinalni svalovou atrofii navstévuji. Na tuto otdzku mohli respondenti zvolit vice
odpovédi. Nejvice vyuzivanymi institucemi jsou Skola ¢i specidlni Skola, kterou vyuziva
5 déti (41,66 %), a rehabilitani centrum, které vyuziva rovnéz 5 déti (41,66 %). Dale je-
den respondent (8,33 %) vyuziva pro své dité stacionar a jeden (8,33 %) udava, Ze nena-

v§tévuje zadnou instituci.
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Tabulka 14 Znalost agentur domdci péce

Absolutni ¢etnost

Relativni ¢etnost

Celkem 8

8 100 %
0 0%
100 %

Tabulka €. 14 prezentuje odpovédi na 12. otazku, ktera se tykala znalosti pojmu

»agentura domaci péce* a moznosti jejiho vyuziti. VSichni respondenti (8 rodi¢t, 100 %)

uvedli, ze védi o této moznosti.

Tabulka 15 Dostupnost agentur domdci péce

Absolutni Cetnost

Relativni ¢etnost

7 87.5%
1 12,5 %
Celkem 8 100 %

Otéazka ¢. 13 navazuje na ptedchozi a tabulka ¢. 15 ukazuje dostupnost agentur

domadci péce pro zkoumany vzorek respondentti. 7 rodic¢i (87,5 %) uvedlo, ze v jejich

okoli je k dispozici agentura domaci péce. Jeden respondent (12,5 %) uvedl, Ze tuto moz-

nost ve svém okoli nema.
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Tabulka 16 Vyuziti agentur u déti se SMA

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

3 375%

5 62,5 %

Celkem 8 100 %

Tabulka €. 16 navazuje na ptedchozi dvé a na zaklad¢ otdzky €. 14 prezentuje, zda
rodiny déti se SMA vyuzivaji pomoci agentur doméci péce. VEtSina respondenti (5 rodi-
¢h, 62,5 %) uvedla, ze sluZzeb agentury domaci péce nevyuziva. Téchto sluzeb vyuzivaji 3

respondenti (37,5 %).
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Tabulka 17 Pomoc odbornika

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

0 0%

4 40 %

2 20 %

0 0%

4 40 %

0 0%

Celkem 10 100 %

Tabulka ¢. 17 navazuje na predchozi 3 tabulky a prezentuje vysledky otazky ¢. 15.
Na zakladé této otazky bylo zjiSténo, Ze rodice déti se SMA vyuZzivaji v domacim pro-
sttedi pomoci odbornikti. V této otdzce mohli zvolit vice odpovédi. Nejvice respondentil
(4 rodice, 40 %) uvedlo, ze vyuzivaji pomoci vSeobecné ¢i détské sestry, a rovnéz 4 rodi-
¢e (40 %) uvedli, Zze v domacim prostiedi nevyuzivaji pomoci zadného odbornika. 2 re-

spondenti (20 %) uvedli, Ze k nim do domaciho prostfedi dochazi pravidelné 1ékaf.
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Tabulka 18 Rehabilitacni cviceni

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

7 87,5%

1 12,5%

Celkem 8 100 %

Tabulka ¢. 18 prezentuje vysledky 16. otazky. Jejim cilem bylo zjistit, zda rodice
vyuzivaji u svych déti prvki rehabilitace. 7 respondentt (85 %) uvedlo, ze rehabilitacni
cviceni provadi. Jeden respondent (12,5 %) sdélil, ze zddné rehabilitacni cviceni nevyuzi-

va.
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Tabulka 19 Druh rehabilitacniho cvideni

Absolutni cetnost Relativni Cetnost
7 38,88 %

1 5,55 %

3 16,66 %

4 22,22 %

1 5,55 %

2 11,11 %

Celkem 18 100 %

Tabulka ¢. 19 ukazuje na zéklad¢ otazky €. 17 druhy rehabilitacniho cvi€eni, které
jsou u déti se SMA vyuzivany. Respondenti mohli zvolit vice moznosti. Nejvice respon-
dentt (7 rodici, 38,88%) uvedlo, Ze vyuZivaji Vojtovy reflexni terapie. 4 rodice (22,22
%) vyuzivaji dechové rehabilitace. 3 rodice (16,66 %) vyuzivaji orofacialni stimulace.
Dva rodice (11,11 %) uvedli, ze se svymi détmi dochdzeji na hipoterapii. Jeden rodic

(5,55 %) vyuziva Bobath konceptu a jeden (5,55 %) provadi svému ditéti masaze.
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Tabulka 20 Dechova cinnost

Absolutni ¢etnost Relativni Cetnost

62,5 %

375%

Celkem 8 100 %

Tabulka ¢. 20 vyjadiuje vysledky otazky €. 18, ktera zjistovala, zda je zkoumany
vzorek déti se SMA schopen spontanniho dychani. VétSina respondentt (5 rodicua, 62,5
%) uvedla, Ze jejich déti dychaji spontanné. 3 rodice (37,5 %) uvedli, ze jejich dité neni

schopno spontanniho dychani.

Tabulka 21 Umeéla plicni ventilace

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

3 37,5%

5 62,5 %

Celkem 8 100 %

Otazka ¢. 19 navazuje na predchozi a je vyjadiena tabulkou ¢. 21. Ta uvadi vy-
sledky, zda déti pottebuji umelou plicni ventilaci. 5 respondentt (62,5 %) sdélilo, ze je-
jich déti nepottebuji UPV. 3 respondenti (37,5 %) uvedli, Ze jsou jejich déti zavislé na

uméglé plicni ventilaci.
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Tabulka 22 Ventilator

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

100 %

0%

Celkem 3 100 %

Tabulka ¢islo 22 vyjadiuje vysledky otazky ¢. 20. Cilem této otazky bylo zjistit,
zda rodiny ventilator zakoupily, ¢i zda jej maji vypujceny. VSichni respondenti (3 rodice,

100 %) uvedli, ze jim byl ventilator zaptjcen.

Tabulka 23 Ventilator

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

0 0%

0 0%

3 100 %

Celkem 3 100 %

Tabulka ¢. 23 navazuje na tabulku piedchozi a na zékladé otazky €. 21 prezentuje
informace, odkud byl respondentiim ventilator zaptij¢en. VSichni respondenti (3 rodice,
100 %) sd¢lili, Ze maji ventilator zaptij¢en na zaklad€ projektu Doméci umélé plicni ven-

tilace.
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Otazka €. 22 byla urcena respondenttim, ktefi maji zakoupeny ventilator, a netyka-

la se tedy zadného z respondentii tohoto vyzkumu.

Tabulka 24 Prijem potravy

Absolutni ¢etnost

Relativni ¢etnost

37,5%

62,5 %

Celkem 8

100 %

Tabulka €. 24 se vztahuje k otdzce €. 23 a prezentuje vysledky, zda jsou déti se

SMA schopny samostatné pfijimat potravu. VétSina respondentt (5 rodica, 62,5 %) sdéli-

la, Ze déti nejsou schopny samostatného ptijimani potravy. 3 respondenti (37,5 %) uvedli,

......
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Tabulka 25 Podavdni stravy

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

40 %

0%

60 %

0%

Celkem 5 100 %

Tabulka ¢. 25 prezentuje vysledky otazky €. 24, kterd navazuje na predchozi ta-
bulku. V této otazce byl zjistén zplsob podavani vyzivy u respondentt, kteti uvedli, Ze
jejich déti nejsou schopny ptijimat potravu samostatné. Nejvice respondentd (3 rodice, 60
%) sd¢lilo, Ze je vyziva jejich détem podavana pies PEG. 2 respondenti (40 %) uvedli, ze
se jejich déti nedokazi najist samy, ale jsou schopny stravu polykat pfi krmeni druhou

osobou.
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Frekvence hospitalizace déti se SMA

Respondent ¢. 1: ,,Zatim jen 2 krat. Pro zavedeni tracheostomie a PEG.*
Respondent ¢. 2: ,,Do 1. roku trvale. Od t¢ doby dvakrat roén€ pro vyménu PEG.*
Respondent ¢. 3: ,,Prozatim nebyl.*

Respondent ¢. 4: , ,Nebyva.

Respondent ¢&. 5: ,,Zatim nastésti nebylo tieba.*

Respondent ¢. 6: ,,Obvykle jedenkrat rocné, pro respiracni infekce.*

Respondent €. 7: ,,Do 2,5 let nepfetrzité, od té¢ doby zatim nebylo tieba.*

Respondent ¢. 8: ,,Jen minimalng.*

Cilem 2. oteviené¢ otdzky (otazky €. 25) bylo zjistit, jak Casto potiebuji déti se
SMA hospitalizaci v nemocnici a z jakych diuvodi. U déti, které vyzaduji umélou plicni

ventilaci, jsou zfejmé dlouhé hospitalizace pred ziskanim DUPV.
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Tabulka 26 Vyprazdiovani

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

40 %

60 %

Celkem 8 100 %

Tabulka €. 26 se vztahuje k otdzce €. 26 a tesi problematiku sebepéce pii vyprazd-
novani. 5 respondentd (60 %) uvedlo, ze jejich dité potiebuje dopomoc, ¢i tiplnou osetio-
vatelskou péci pii vyprazdiovani. 3 rodice (40 %) uvedli, Ze jsou jejich déti pii vyprazd-

novani sobésta¢né.

Tabulka 27 Kontinence

Absolutni Cetnost Relativni ¢etnost

50 %

50 %

Celkem 8 100 %

Tabulka €. 27 prezentuje vysledky na zaklad¢ otazky ¢. 27. Cilem této otazky bylo
zjistit, kolik vybranych déti je kontinentnich. 4 respondenti (50 %) uvedli, Ze jsou jejich

déti kontinentni. Stejny pocet (4 rodice, 50 %) uvedl, Ze jejich déti trpi inkontinenci.
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Tabulka 28 Zajisteni vyprazdinovani

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

4 100 %

0 0%

Celkem 4 100 %

V tabulce ¢. 28 jsou uvedeny vysledky 28. otazky. Zde bylo zjisténo, Ze vSem d¢-

tem, které trpi inkontinenci (4 déti, 100 %), je vyprazdiovani zajis§téno pomoci plen.
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Tabulka 29 Komunikace

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

100 %

0%

Celkem 8 100 %

V tabulce €. 29 jsou uvedeny vysledky ziskané pomoci otazky ¢. 29. Cilem této
otazky bylo zjistit, zda jsou vybrané déti schopny komunikace. VSichni respondenti (8

rodici, 100 %) uvedli, Ze s nimi jejich déti komunikuyi.
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Tabulka 30 Zpiisob komunikace

Absolutni ¢etnost

Relativni ¢etnost

Celkem 8

5 62,5 %

2 25 %

1 12,5%
100 %

Tabulka ¢. 30 navazuje na tabulku pfedchozi a na zékladé otazky ¢. 30 prezentuje
vysledky zaméfené na zptisob komunikace déti se SMA. Nejvice respondentti (5 rodicu,
62,5 %) uvedlo, Ze jejich déti komunikuji verbalné. 2 déti (25 %) komunikuji neverbalné.

1 respondent (12,5 %) vybral moznost jinak a sd¢lil, ze jeho dité komunikuje pomoci pla-

¢e a usmevu.
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Tabulka 31 Infekce dychacich cest

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

8 100 %

0 0%

Celkem 8 100 %

Tabulka €. 31 se poji s otazkou €. 31. Cilem této otazky bylo zjistit, zda déti se
SMA prodélavaji opakované infekce dychacich cest. VSichni respondenti (8 rodici, 100

%) uvedli, Ze jejich déti na respiracni infekce Casto trpi.

Tabulka 32 Tracheostomie

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

37,5%

62,6 %

Celkem 8 100 %

Otazka ¢. 32 zjistuje, kolik z vybranych déti ma tracheostomii. Odpovédi na tuto
otazku jsou vyjadieny v tabulce €. 32. 5 déti (62,6 %) tracheostomii nema. 3 déti (37,5 %)

maji tracheostomii.
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Tabulka 33 Pecovatel

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

87,5%

12,5%

Celkem 8 100 %

Tabulka ¢. 33 vyjadiuje vysledky otazky ¢. 33. Jejim cilem bylo zjistit, kolik z vy-
branych déti pottebuje trvalou piitomnost druhé osoby jako pecovatele. VétSina respon-
dentt (7 rodi¢l, 87 %) uvedla, Ze jeden z rodict je stile v domacnosti s nemocnym dité-

tem. Jeden rodi¢ (12,5 %) uvedl, Ze jeho dité nepottebuje celodenni péci.

Tabulka 34 Prispevky na péci

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

87,5 %

12,5 %

Celkem 8 100 %

Tabulka €. 34 se poji s otdzkou €. 34 a prezentuje piehled, kolika détem byl pride-
len pfispévek na péci. Vétsina déti (7 déti, 87,5 %) na tento piispévek ma néarok. Jedno

dite€ (12,5 %) zadny prispévek na péci nedostava.
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Tabulka 35 Stupen zavislosti

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

0%

0%

0%

100 %

Celkem 7 100 %

Tabulka €. 35 prezentuje vysledky zjisténé na zaklad¢ otazky €. 35. Vysledky uka-
zuji stupen zavislosti na péci, podle kterého byl détem pridélen ptispévek na péci. Vsem
détem z vyzkumu, které maji na ptispévek ndrok (7 déti, 100 %), byl ptidélen IV. stupeni

zéavislosti na péci.
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Naklady na oSetiovatelskou péci

Respondent €. 1: ,,Dle aktudlniho zdravotniho stavu, pii infekci dychacich cest vice jed-
norazovych pomicek, rozmezi od 6 do 10 tisic. Plus zvIast’ polozka 13 tisic mésicné za

lék Amonaps, ktery neni hrazen pojistovnou, protoze je ve fazi vyzkumu.*
9 9

Respondent ¢. 2: ,,Nemam to spocitano, naklady jako u zdravého ditéte, velké naklady

vSak byly spojeny s koupi kompenzacnich pomicek.*

Respondent ¢. 3: , Nepocitala jsem to, odhaduji tak 5 tisic za pleny a ostatni jednorazové

pomicky.*

Respondent €. 4: ,,Potravu dostava stejnou jako zbytek rodiny, jen ji mixuji, ndklady na

péci jsem nepocitala. Myslim si, Ze asi 6 tisic.*
Respondent ¢. 5: , Netusim.*

Respondent &. 6: ,,Zalezi to na opravach pfistrojl, zdravotnim stavu, pf. prijmy a jiné

okolnosti, které ovliviiuji mnozstvi jednorazovych pomicek. Primérné tak 8 tisic.*
Respondent ¢. 7: ,,Omlouvam se, ale nepocitala jsem to.*

Respondent ¢. 8: ,,Naklady jsou stejné jako u jiného zdravého batolete. Ptiblizné 5 tisic.*

Cilem 3. oteviené¢ otazky (otazky €. 36) bylo zjistit, jaké jsou piiblizné¢ néklady za
oSetfovatelskou péci. Odpovedi respondenti jsou rozdilné. Naklady za péci dosahuji
vysSich castek u déti zavislych na UPV a u inkontinentnich déti. Nejdrazsimi polozkami

pro tyto rodiny jsou kompenzaéni pomicky pro pohyb.
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Tabulka 36 Prispevek na péci

Absolutni ¢etnost Relativni ¢etnost

85,77 %

14,23 %

Celkem 7 100 %

Tabulka ¢. 36 prezentuje vysledky otazky ¢. 37. VétSina respondentti (7 rodicu,
87,5 %) sdélila, ze prispévky na péci pokryji naklady s pé¢i spojené, ale vzhledem k to-
mu, ze nemuze jeden z rodi¢l pracovat, musi se ostatni ¢lenové rodiny uskromnit. Jeden

respondent (12,5 %) uvedl, ze ptispévek nepokryje ani naklady na oSetfovatelskou péci.

Tabulka 37 Zdravotni pojistovna

Lék Amonaps 13 000 K& mésicné
Specidlni kocarek 80 000 K¢
Specialni noc¢nik 50 000 K¢
Lehatko do vany 17 000 K¢

Ve 4. oteviené otazce respondenti uvedli poloZky, na které jim nepfispéla zdra-

votni pojistovna, a proto je museli financovat ze sbirek.
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V paté oteviené otazce (otazce ¢. 39) uvedli respondenti oblibené ¢innosti svych

déti, které byly téméi u vSech shodné. Uvedeny jsou nize.
- Cteni

- Sledovani pohadek a televize

- Poslech muziky

- Uceni se

- Hra

- Prochazky

- Hipoterapie a canisterapie

V posledni oteviené otazce (otazce €. 40) uvedli rodi¢e jejich nazor a pohled na

aktualni zdravotni stav jejich déti.
Respondent ¢. 1: ,M4 omezené schopnosti, ale vSichni vétime v jeho vyléceni.*
Respondent ¢&. 2: ,,Co mizeme délat?“

Respondent €. 3: ,,Nemocnost norméalni, zhorSeny pohyb, ztrata schopnosti chodit, stat,

snadnd unavitelnost.*

Respondent ¢. 4: ,Relativné stabilizovany, postupné progradujici.*

Respondent ¢&. 5: ,,Nachylny k infekcim dychacich cest, pohybové schopnosti omezené.*
Respondent ¢. 6: ,,Omezeny pohyb, postupné se zhorSuje.*

Respondent €. 7: ,Limitovany ve vSech ¢innostech, ale pozorujeme zlepSovani, vétime,

ze bude vSe dobré a doufame ve vyzkum 1é¢by.“

Respondent ¢. 8: ,,Ma radost ze Zivota, bavi ji prochazky, projizd’ky na kole ve specialni

sedacce. Vétime ve zlepSeni.
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5.4 Kazuistické studie

Pro srovnani finan¢nich podminek rodin déti se SMA, vyse piispévki od pojisto-

ven a urovné oSetfovatelské péce byly zvoleny zemé Ceska republika a USA.

Kazuistiky byly vypracovany na zaklad¢ rozhovora s predem piipravenymi otaz-
kami. Rozhovor s rodinou z USA probihal prostiednictvim e-mailu. VSechny zpracované

udaje byly uvedeny se souhlasem rodict a jsou anonymni.

54.1 Ceska Republika, Simon, 11 let
Osobni anamnéza:

Ve ¢tvrtém mesici diagnostikovana SMA 1. typu. V Sestém mésici pro komplikace
nasledkem pneumonie vytvotena tracheostomie a trvale nutnd umela plicni ventilace (dale
UPV). Zaveden PEG, vyziva podavana pouze touto cestou. V soucasné dobé je Simon
trvale upoutan na 1izko, pomoci korzeti jej vertikalizuji do sedu na specialni vozik. Neni

schopen zadné samostatné aktivity.
Rodinna anamnéza:

Zije v tiplné roding v bezbariérovém rodinném domé. M4 jednu mladsi zcela
zdravou sestru. V nejbliz8i rodin€ nebyl pozorovan vyskyt SMA ani jinych geneticky pie-

nosnych nemocich.
Priubéh onemocnéni:

Simon se narodil jako prvorozené, zdravé dité. Porod probéhl v terminu, bez
komplikaci a az do 3 mésicii se vyvijel v normé. Ve ¢tvrtém meésici rodic¢e zpozorovali
nizkou aktivitu ditéte. Po jejich upozornéni byly provedeny genetické testy, které odhalily
SMA 1. typu. Na otazku, zda byl 1€kat pfi predavani této zavazné diagnozy taktni, odpo-
védela matka: ,,Vysledek nam pfiSel v obdlce z genetické laboratofe bez jakéhokoliv vy-
svétleni. Netusili jsme, o jakou nemoc se jednd, ¢i zda existuje n&jaky zplisob 1écby.“ A
vzéapéti chapaveé dodala: ,,Ale bylo to uz pred jedenacti lety, dnes je snad genetika profe-

sionalngj$i.*
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V pil roce se jeho stav zkomplikoval pneumonii a Simon musel byt hospitalizo-
van po dobu deviti mésicli na anesteziologicko—resuscitatnim odd¢€leni v Détské Fakultni
nemocnici v Brn¢. Béhem této doby jeho rodina shan¢la domaci UPV, aby jej mohla pie-

vést domil, protoze v t& dob¢ jesté nefungoval program domaci umélé plicni ventilace.

Diky darim ze sbirek mohla rodina ventilator po par mésicich koupit. Matka se naucila
veskeré oSetfovatelské ukony, jako odsavani z dychacich cest, manipulaci s ambuvakem,
podavani vyzivy do PEG, péci o tracheostomii a dalsi kazdodenné nutné Cinnosti. Od té
doby plné€ zvlada péci v domacim prostiedi, do nemocnice jezdi dvakrat do roka k vyme-
n¢ PEG s jednodenni hospitalizaci. Pfed nedavnem dostali na zaklad¢ projektu domaci

umeélé plicni ventilace zapijceny novy ventilator.

S péci jim pomaha vSeobecna sestra z agentury domaci péce. Kazdy den cvici se
Simonem Vojtovu metodu a provadgji orofacialni stimulaci. Tracheostomickou kanylu
mu méni vSeobecnd sestra jedenkrat mési¢n€. Rehabilitacni sestra za nim dochazi jeden-
krat za dva tydny. Pfed kazdym jidlem dostavéa do ust maly kousek potravy, aby citil jeji
chut. Tento ritual ma velmi rad. Je odkazan na celkovou péci matky, ma inkontinenci

moce 1 stolice.

Lezi na polohovacim ltzku a diky specialnimu voziku a korzetim jej vertikalizuji
do sedu. Rodina také vlastni upraveny kocar, diky kterému jej mohou brat ven na pro-

chazky.

Rodice jej zaradili do experimentalni 1écby Amonapsem, u kterého je prokazan
pozitivni vliv na vytvaieni bilkoviny SNM, ktera povzbuzuje rist svalti. Diky této latce je
jeho stav stabilizovan a rodi€e pozoruji zlepSeni v sile svalll hornich koncetin. Amonaps
je ale stale ve fazi vyzkumu, proto naklady na n¢j musi hradit rodina bez ptispévku od
pojistovny.  Mezi jeho nejoblibenéjsi Cinnosti patii ¢teni, stranky v pocitaci zvlada ota-
¢et sam, pomoci tlacitka, které ma piipevnéné k ruce. Jedenkrat tydné navstévuje patou
tiidu na zékladni Skole, kde ho nejvice bavi vyuka matematiky. Komunikuje pomoci o¢i,
kterymi ukazuje na vybrané karticky ¢i piktogramy. Dale miluje prochazky a svého kanis-
terapeutického psa, ktery také velmi pfispiva k jeho uvolnéni a psychické pohodé¢. Intelekt

je neporusen, zcela odpovida veéku.
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Nazor matky:

Jeho matka o ném mluvi jako o spokojeném a pozitivnim ditéti, které véti ve zlep-
Seni svého stavu. V tézkych situacich jim pomahé podpora rodiny a vira, v jejimz duchu
vychovavaji 1 své déti.
Nazor autora:

Diky podpoie celé jeho milujici rodiny a pomoci sbirek Zije Simon spokojeny zi-
vot a svym vékem se velmi vymyka primérné délce zivota déti s timto onemocnénim. Je
dikazem toho, ze kazda osobnost je zcela individualni a Ze 1 s takto t€Zkym onemocnég-

nim dokdze zit plnohodnotnym zivotem.
Finan¢ni aspekty péce:
Ptispévky pojistovny (pln¢ hradi):

pleny, zapijceni nového ventilatoru i servis pii poruse, odborna péce vSeobecné sestry z

agentury domaci péce — 3 hodiny denné¢, ortéza na sed, ortézy na nohy.
Prispévky na péci:
Simovi byl pfiznan IV. stupen zavislosti na péci, tzn. mesicni piispévek na péci je

ve vysi 12 000 K¢, mésicni ptispévek na dité je ve vysi 1 100 K¢.



UTB ve Zliné, Fakulta humanitnich studii 75

Niaklady na péci:

Tabulka 38 Ndklady na péci

Mésicni naklady:

Poti'eby Cena
Lék Amonaps 13 000 K¢ mésicné
doplatky na: 7 000 — 15 000 K¢ mésicné

1€ky, masti, krémy, kryti tracheostomie,

odsavaci cévky pro toaletu DC

Porizovaci naklady: VSechny hrazeny ze sbirek

Ventilator 400 000 K¢
Odsavacka domaci 1 000 K¢
Odsavacka venkovni 2 000 K¢
Ambuvak 8 000 K¢
Oxymetr 2 000 K¢

Shrnuti: Mé&si¢ni davky na Simona od statu jsou 13100 K¢&. Naklady na péci o n&j dosa-

huji az vySe 28000 K¢ mésicne. Chybéjici penize hradi rodina ze sbirek.
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5.4.2 Max, Maryland, USA
Osobni anamnéza:

Ve 2. mésici diagnostikovana SMA 1. typu. Ve tietim meésici vytvorena tracheos-
tomie, od t¢ doby trvale napojen na mechanicky ventilator. Dale zaveden PEG, vyziva
podavana jen touto cestou. Nyni ma Max 8 mésict. Neni schopen samostatné aktivity, ani

sedu. Je vertikalizovan pomoci korzetl, zcela zavisly na peCovateli.
Rodinna anamnéza:

Zije v uplné rodiné ve velkém mésté. Nemd Zadné sourozence. V nejblizsi rodiné

nebyl pozorovan vyskyt SMA, ani jinych geneticky ptfenosnych nemoci.
Pribéh onemocnéni:

Max se narodil v terminu, jako prvorozené zdravé dit¢ mladych rodic¢t. Ve dru-
hém meésici byla po podezieni lékare potvrzena SMA I. typu. Rodi¢e netusili, o jaké one-
mocnéni se jedna, ale jak sami sdélili, diky 1ékaiim a zdravotnikim se dozvédéli vSechny
potebné informace. V této t€Zké situaci jim pomohla podpora rodiny, komunity, vira v

Boha, pochopeni zaméstnavatele a profesionalita zdravotnikd.

Ve tietim mésici se jeho stav zkomplikoval respira¢ni infekei rhinoviry a byl hos-
pitalizovan devét tydnd v centru ,,Muscular Dystrophy Clinic,, na détské klinice. Za této
hospitalizace mu byla vytvofena tracheostomie a zaveden PEG. Zde se rodice naucili
oSetfovatelskou péci a manipulaci s ventilatorem. Nyni je Max v domacim prostiedi. Je
trvale napojen na mechanicky ventilator, pro podporu dychani, ale stale dychéa spontanné.

Je krmen odsavanym matefskym mlékem pouze ptes PEG. Vyprazdiiuje se do plen.

Doma o n&j pecuje matka. Ctyfikrat tydné k nim dochazi rehabilitadni sestra a je-
denkrat tydné ergoterapeut. V ramci jejich pojisténi maji moznost vyuzit pomoc vSeobec-
né sestry, ktera je k dispozici na telefonu 18 hodin denné a v pfipadé potieby okamzité

piijede.


http://www.nationwidechildrens.org/muscular-dystrophy-clinic
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Vzhledem k véku a zdvaznosti jeho onemocnéni neni schopen samostatného sedu
ani stoje. Zvladne udrzet v ruce hracku a pro pfivolani matky vydava zvuky podobné pla-
¢i. Jeho intelekt je neporusen, ale hlasovy projev je omezen tracheostomii. M4 rad cetbu

pohadek, libi se mu byt ve spolecnosti a rad si hraje s hrackami.
Néazor rodicu

Rodice se pridali k celosvétové organizaci sdruzujici rodiny 1 zdravotniky pecujici
o jedince s timto onemocnénim a s divérou sleduji nové vysledky ve vyzkumu kauzalni
terapie spindlni svalové atrofie. VE&di, ze je Maxtv stav velmi omezen onemocnénim, ale
maji radost z kazdého pokroku, ktery pozoruji. Planuji koupit pomucky, které mu umozni

vEtsi samostatny pohyb a jsou vdécni za kazdy den, kdy je Maxovi dobfe.
Nazor autora:

U této rodiny je zfejmé, ze velmi véti ve vyzkum lécby a ve vyléceni svého syna.
Délaji vSe pro to, aby se jeho fyzicka kondice zlepSovala, a navzajem se podporuji. Cela

rodina i jeji okoli si zaslouzi obdiv.
Finan¢ni aspekty péce:

Piispévky ze zdravotniho pojiSténi: Z Maxova zdravotniho pojiSténi je plné hraze-
na péce vSeobecné sestry, kterd je k dispozici 18 hodin denné. Dale pIn¢ hradi hospitali-

zacl a nutnou 1é¢bu.
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Niaklady na péci:

Tabulka 39 Ndklady na péci

Mésicni naklady:

Poti'eby: Cena:

Péce rehabilitacni sestry a ergoterapeuta 500 $ =10 000 K¢

Pujcovné ventilatoru 500 $ =10 000 K¢
Pleny 30 $ =600 K¢
Léky 30 $ = 600 K¢

Shrnuti: mési¢ni naklady na péci, na které neptispiva zdravotni pojistovna, jsou asi 21
200 K¢. Tuto ¢astku jsou rodic¢e schopni pokryt z platu otce.
Rodina ma zapajCeny ventilator. Péci o dité zatim zvladali bez dalSich pomcek,

ale v zavislosti na véku je nutné pofidit nové pomicky.

Planuji koupit specialni kocarek, vanu, ,,stander - pomiicku pro vertikalizaci ve
stoje, ,,headPod* - oporu pro drZeni hlavy a WREX (Wilmington Robotic Exoskeleton) —
robotickou oporu konéetin. VSechny tyto pomicky predbézné odhaduji na 15.000 $, tj.
300 000 K¢, a téméft cela suma bude hrazena ze zdravotniho pojisténi. Vybrané pomucky

jsou k nahlédnuti v brozufte jako piiloha €. 6.
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DISKUSE

Dotaznikovym Setfenim byly zkoumény aspekty ovliviiujici oSetfovatelskou péci u
déti se spinalni svalovou atrofii. Dotaznik se zabyval jednotlivymi oblastmi Zivotnich po-
tteb déti a zjistoval, jakym zplisobem jsou saturovany. Bylo rozeslano 20 dotaznikl a né-
vratnost ¢inila 40 %. V CR Zije asi 170 déti se spinalni svalovou atrofii, uvadi Koova. (s.
135, 2014) Zkoumany vzorek tedy ¢ini téméf 5 % viech déti s timto onemocnéni v CR.
Vysledky tohoto vyzkumu nelze globalizovat, protoze kazdé dit¢ je zcela individualni a

také pribcéh onemocnéni je velmi rozdilny u kazdého z nich.

Analyzou otazek k 1. dil¢imu cili, kterym bylo zjistit, zda 1ékati védi, jak empa-
ticky sdélovat zavaznou diagnozu u détskych pacientd, bylo zjisténo, ze 5 1¢kait z 8 (62,5
%) nedokdazalo byt v této tézké situaci ohleduplnych. Pti rozhovoru s matkou ceského di-
téte jsem zjistila, jak velmi muze tento moment ovlivnit délku faze pfijeti a smifeni se s

touto situaci.

K dil¢imu cili €. 2, kterym bylo zjistit, co nejvice poméha rodindm v tézkych chvi-
lich, se vztahovala 9. otazka z dotazniku. VétSina rodin zminila, Ze je pro né¢ velkou po-
moci obCanské sdruzeni Kolpingovy rodiny Smecno, kde se schazi s dal§imi détmi se spi-
nalni svalovou atrofii a s jejich rodinami. Mnoho z nich také zminilo zna¢nou miru po-
moci partnera a rodiny. Z odpovédi jednozna¢né vyplynulo, ze rodiny, které zminily pod-
vyrovnanéji. Proto je zfejmé, ze ve fungujicich rodinach zvladaji pecovatelé svou roli
snadnéji.

V dil¢im cili €. 3 bylo patrdno po odpovédi, zda rodiny potfebuji v doméci péci
pomoci odbornikii. 60 % respondentii uvedlo, Ze pomoci odbornikl vyuziva, z toho 40 %
vyuzivd pomoci vSeobecné ¢i détské sestry a 20 % pomoci 1€katt. 37,5 % respondentl
uvedlo, Ze k nim dochazi pracovnici z agentury domaci péce. Pii rozhovoru s rodinou z
CR jsem zjistila, Ze nejéastéji vyuZivaji péte vieobecné sestry (dennd). Nejéastéjsimi
ukony jsou rehabilita¢ni cviceni, poklepové masaze, péce o tracheostomii a PEG, odsava-

ni z dychacich cest a vymeéna tracheostomické kanyly.
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K dilé¢imu cili €. 4, kterym bylo zjistit, zda rodiny védi o moznosti zaptijceni do-
maci umélé plicni ventilace a zda ji vyuzivaji, se vztahovaly otazky ¢. 18 — 22. Pomoci
nich bylo zjisténo, Zze umélou plicni ventilaci potfebuji 3 déti (37,5 %) a vSechny z nich

jsou do projektu DUPV zapojeny.

Na zéklad¢ dil¢iho cile €. 5 byly pomoci otazky €. 38 zjistény nekteré polozky, na
které détem nepfispéla zdravotni pojistovna. Slo pfedev§im o specialni pomicky, usnad-
nujici pohyb ¢i presun ditéte. V brozufe, ktera byla vytvotena jako jeden z vystupt prace,
je uvedena webova adresa, na které jsou vypsany vSechny kompenzacni i jiné pomicky,
na které pojistovna pfispiva.

K dil¢imu cili €. 6, kterym bylo informovat laickou vefejnost o charakteru one-
mocnéni a jeho prubéhu, byl pro jeho splnéni vytvoren ¢lanek, vydany v cervnovém dile

regionalnich novin — FryStackych listd. Tento ¢lanek je k nahlédnuti jako ptiloha €. 5.

Hlavnim cilem této prace bylo zjistit, zda jsou prispévky na péci tmérné nakla-
diim s ni spojenych. Slouzily k tomu otazky €. 33 — 37. Sedm respondentt (87,5 %) uved-
lo, Ze ndklady na oSetfovatelskou péci z pridélenych prispévki pokryji. Jeden respondent
(12,5 %) uvedl, ze je prispévek nedostateCny. Néaklady na oSetfovatelskou péci jsou u
téchto déti velmi rozdilné. Nejvice finanén€ narocna je péce u déti, které¢ vyzaduji UPV, a
u déti inkontinentnich. V pozndmce nékteii rodice uvedli, ze 1 kdyz ptispévky pokryji fi-
nance za oSetfovatelskou péci, nenahradi jeden plat, ktery kvili celodenni péci o dité a

nemoznosti chodit do zaméstnani postradaji.

Doporucenim pro praxi je zajistit pfi sdélovani zavazné diagndzy pfitomnost psy-
chologa, ktery dokaZe podpofit a pomoci rodi¢im klast potiebné otdzky, které nejsou
schopni vyslovit. Dale pak zavést na lékatskych fakultich a univerzitach, na kterych se
vzdelavaji vSeobecné sestry, vice hodin psychologie, které by byly zaméteny na komuni-
kaci s rodinnymi pfislusniky nemocnych jedincti. Casto se totiz dle naseho nizoru zapo-
mina na to, ze stejnymi fazemi prozivani smutku (podle Elisabeth Kiibler-Ross) prochazi
nejen pacient, ale 1 jeho blizci. Tim spiSe pokud se jedna o rodi¢e nemocnych déti. Proto-
ze jak tekl americky psychiatr Elliot Luby: ,,Kdyz umiraji rodice, ztracime svou minulost,

kdyZ umira dité, ztracime svou budoucnost."
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ZAVER

Tato bakalaiské prace se zabyvala problematikou oSetiovatelské péce u déti se
spindlni svalovou atrofii v domécim prostiedi. V teoretické ¢asti prace byly shrnuty za-
kladni pojmy tohoto tématu. Jednalo se o anatomii a fyziologii motoneuronu a kosterniho
svalu, patologii zptsobujici toto onemocnéni, déleni spinalni svalové atrofie, diagnostiku,

terapii, oSetfovatelskou péci, rehabilitaci a srovnani pojisténi a socidlnich davek v CR a

USA.

Prakticka ¢ast byla rozdélena na dvé Casti. Pro prvni ¢ast byla vyuzita kvantitativni
metoda vyzkumu a pomoci dotazniku, ktery obsahoval 40 otazek, byly hodnoceny aspek-
ty péce o déti se SMA v Ceské republice. Pro druhou z nich byla vyuzita kvalitativni me-
toda prizkumu, kdy byly na zaklad¢ dvou rozhovort sepsany kazuistiky. Jejich zaméfeni
se tykalo pfedevsim pritbéhu onemocnéni, oSetfovatelské péce a porovnani nakladi na
osetfovatelskou péci s vysi prispévkl na péci a podpory programi zdravotniho pojisténi.
Jeden rozhovor byl proveden s rodinou z Ceské republiky a druhy pomoci e-mailu s rodi-
nou z USA.

Hlavnim cilem této prace bylo zjistit, zda pfispévky na péci pokryji naklady s ni
spojené. Cil byl splnén pomoci dotaznikového Setfeni a na zakladé dotazu v rozhovoru s
¢eskou rodinou. Bylo zjiSténo, ze naklady na péci jsou velmi rozdilné v zéavislosti na
zdravotnim stavu ditéte. 85,77 % respondentl sdélilo, Ze prispévek na péci pokryje na-

klady, které jsou s ni spojené.

Myslime si, ze tento vyzkum ma ur€ity piinos pro praxi. Predevs§im proto, Ze bylo
zjisténo, ze rodiny pecujici o déti se SMA vyuZzivaji nejcastéji pomoci vSeobecnych ses-
ter, tudiz by prace mohla pfispét k edukaci sester ohledné¢ tohoto tématu. Dale by pak
mohla pomoci zjisténim, ze 1ékafi a zdravotnicti pracovnici ¢asto nevedi, jak podpofit
rodiny v tézkych situacich, naptiklad pti sd€lovani zavazné diagndzy. Proto je velmi di-
lezité, aby se kazdy, kdo pracuje ve zdravotnictvi, po této strance zdokonaloval a dokazal

tak témto lidem pomoci.
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UPV

Vépnik

Centimetr

Centralni nervova soustava
Cislo

Ceska Republika

Dychaci cesty

Domaci uméla plicni ventilace
Elektrokardiografie

Elektromyografie

Children’s health insurance program — détsky program zdravotniho

pojisténi
Inteligenéni kvocient
Magistra
Milimetr
Lékarka
Perkutanni endoskopicka gastrostomie

Strana

Spinal muscular atrophy — spinalni svalova atrofie

Sbirky
Survival motor neuron

Ume¢la plicni ventilace
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PRILOHA P I: DENNI REZIM - SIMON, CESKA REPUBLIKA

6.00

Polohovéani, odsavani z dychacich cest, podani snidan¢ a 1¢kit do PEG.

7.00

8.00

Ranni hygiena, vymeéna kryti kolem PEG, ptevleceni, odsavani z DC.

Rehabilitace, protahovani, Vojtova metoda, orofacialni maséaz, polohovani.

9.00

Aktivizace ditéte dle jeho zajmu. Cetba nebo sledovani televize. Podani potra-

vy a 1ékti do PEG, odsavani z dychacich cest.

11:00

Dalsi protahovéni, Vojtova metoda, orofacidlni masaz, polohovéni, odsavani z

DC, poslech audio nahravek, ¢etba, vyuka, hra.

12.00

13.00

Polohovani, odsavani z DC, podani 1kt a tekutin do PEG. Odpocinek.

Podani obéda do PEG.

14.00

15:30

16.00

Polohovani, odsavani z DC, ¢etba, hra, audio poslech.

Rehabilita¢ni cviceni, protahovani, Vojtova metoda, orofacidlni masaz, odsa-

vani z DC.

Vertikalizace do sedu na vozik s ortézou, pfiblizné na dvé hodiny.

17.00

18.00

Podani potravy a 1€k do PEG.

Vecerni hygiena, vymeéna kryti kolem PEG, pievle€eni, odsavani z DC

19.00

20.00

Polohovani, sledovani televize, Cetba.

rrrrr

22.00

00.00

rrrrr

03.00

Polohovéni, odsavéani z DC podle potieby.



PRILOHA P II: DENNI REZIM - MAX — USA

Ctytikrat denné je u néj provadéna rehabilitace, dechové cviteni a odsavani sekretii z DC.
Potravu dostava kazdé¢ 4 hodiny. Je krmen odsatym mateiskym mlékem do PEG.

Kazdé podavani potravy trva obvykle 30 minut.

Spi dvakrat pres den a poté celou noc.

Cas hry a ¢teni zavisi na jeho stavu a aktivit¢.



PRILOHA P I11: NEJCASTEJSI REHABILITACNI METODY

Vojtova reflexni lokomoce

Tato metoda je zalozena ptredevsim na dvou pohybovych prvcich, a to jsou reflexni pla-
zeni a reflexni otaceni. Vyuziva cilenou manipulaci s ditétem pro povzbuzeni svalové
souhry. Pokud je svalova souhra vzbuzena, jedinci ji zavedou do spontanni motoriky. Po-
dréazdéni urcitého periferniho mista tlakem, teplotou ¢i dotykem vyvola centralni odpo-
veéd, ktera se projevuje pohybovou reakci. Takova motoricka odpovéd’ je oznacena jako
reflexni reakce, protoze neni vyvoldna vuli, ale stimulaci periferie. Od reflext se vSak lisi
opozdénou dobou reakce, to je ddno centralnim zpracovanim ptichazejiciho vzruchu.
Pravidelné opakovani téchto provokaci pohybovych vzorcti mohou podle Vojty pozdéji

ptejit pod volni kontrolu. (Kraus, 2005, str. 193)
Koncept Bobath

Autorkou toho konceptu je fyzioterapeutka Berta Bobath, ktera pracovala s pacienty po
cévnich mozkovych ptihodach. Jeji prace byla zaméfena na individudlni analyzu schop-
nosti klienta. Jeho zdkladem je inhibice spasticity a usnadnéni fyziologickych pohybt a
jejich trénink. Pfedpokladem rozvoje fyziologickych pohybi je systematicky pfisun pod-
nétd, které jsou ze zacatku pasivni. Pozdéji jde o aktivni, védomy nacvik zmény svaloveé-
ho napéti. Skrze systematicky soubor cviceni mize dojit k obnoveni pohybové schopnos-

ti. (Friedlova, 2007, str. 28)

Mickovani

Mickovani znamena masirovani hrudniku pomoci molitanovych micku. Je to reflexni me-
toda a pouzivaji se dvé techniky, a to kouleni a vytirani. (Sikorova, 2011, str. 91) Vyuziva
se komprese akupunkturnich a akupresurnich bodt. Na zaklad€ pifedchozi komprese do-
jde k relaxaci aktivovanych svali. Mi¢kovani ma mnoho pozitivnich G¢inkti na organis-
mus. Mezi né patii zpomaleni dechové frekvence a usnadnéni nadechu, relaxace masiro-

vanych svall, bronchodilatace, aktivace bfiSniho dychani, zlepSeni drzeni téla a celkové

uvolnéni. (Sauerova, Spackova, Nechlebova, 2012, str. 217)



Dechova gymnastika

Dechova cviceni jsou velmi dilezita predevSim jako prevence respiracnich komplikaci u
imobilnich osob. Slouzi pro zvétSeni vitalni kapacity plic, uvolnéni hlenu, prohloubeni
dychéni, napomaha ke zlepsSeni pohyblivosti Zeber a branice. Umoznuje relaxaci a mize
byt prostfedkem k navdzani komunikace a divéry mezi terapeutem a pacientem. (Zikl,

2011, str. 57)
Vodolécba

Vodolécba je velmi vhodny zpasob relaxace. Dochazi pfi ni k uvolnéni a zvyseni odol-

nosti somatickych i psychickych stresort. (Jandova, 2009, str. 130)
Hipoterapie

Hipoterapie je rehabilitace s vyuzitim koni, kterd mé za ucel zapojeni vSech motorickych
schopnosti ¢loveka, které maji udrzet polohu téla (posturu). V hipoterapii ma na postural-
ni funkce vliv n¢kolik faktorii. Vliv tepla, dotekil, pohyb tcla, naklanéni t&zist€¢ b&hem

jizdy a podobné. (Valenta, Michalik, Lecbych, 2012, str. 128)
Kanisterapie

Tato rehabilitacni metoda vyuziva kontaktu psa s ¢lovékem. Jejim ucelem je jednak spo-
lecenské plisobeni pfitomnosti psa, vyvolani radosti a dobré nalady. Dale pak ucel terape-
uticky, kdy dochézi k uvolnéni a relaxaci svali pacienta vlivem tepla a dotekl zvifete.

(Slezakova, 2012, str. 151)



PRILOHA PIV: CLANEK ,,TELO JAKO VEZENi“

V réamci svého studia na Univerzit¢ TomaSe Bati ve Zlin¢ jsem si zvolila jako té-
ma bakalafské prace Osetfovatelskou péci u déti se spinalni svalovou atrofii v domacim
prostfedi. Toto onemocnéni neni vetejnosti prilis znamé, ale jeho vyskyt neni jen obcas-
ny. Spinalni svalova atrofie postihuje jedno dit¢ z 6000 narozenych a je jednou z nejCasté-
j8ich pficin umrti v détském veku. Je zpisobena poruchou piednich roht motorickych
neurond — nervovych bunék, které jsou zodpovédné za védomé pohyby téla, jako je lezeni

a chuize.

RozliSujeme 4 typy spinalni svalové atrofie a 3 z nich postihuji jedince v détském
véku. Priznaky jsou svalova slabost, inava a neschopnost pohybu odpovidajiciho véku
ditéte. Nejvétsim problémem je, Ze neexistuje ucinna 1écba, a proto u téchto déti dochézi
k postupnému zhorSovani hybnosti az do stavu, kdy piestanou fungovat i pomocné dy-
chaci svaly. Tyto déti jsou pak odkdzany na mechanické ventilatory, které dychaji za né.
Pro neschopnost polykani jim byva strava zajiSténa pomoci sondy zavedené nosem do
zaludku, nebo pomoci specialniho katetru, ktery je vyvedeny z zaludku na sténu bti$ni. S
tim souvisi naro¢na oSetfovatelskéd péce, kterou se musi rodi¢e naucit, pokud se chtéji o
déti starat doma. Co potom proti takové nemoci znamenaji nase problémy? Pravem by-
chom si mohli myslet, ze jejich rodiny prozivaji deprese a nemaji radost ze Zivota. Opak
je ale pravdou. Péce je vycCerpavajici, maminky vénuji détem 100 % svého casu. Jsou

unaveng, ale neuvétitelné silné a optimistické.

V soucasné dobé je testovan 1ék Amonaps, ktery by mél snad pfispét k navratu
svalové sily. Nezbyva, nez doufat, ze se vyzkum podafi, a tyto déti se budou moci konec-

né postavit na nohy a hrat si jako ostatni zdravé déti.

Rodiny déti s timto onemocnénim se schéazeji na spole¢nych akcich Kolpingovy
rodiny Smecno, kterd jim poskytuje podporu, védomosti z oblasti oSetfovatelské péce a

predevsim védomi, Ze v tom nejsou samy.

Pokud je chcete podpotit, miizete navstivit webovou stranku www.dumrodin.cz
a vybrat zalozku ,,spinalni svalova atrofie®. Zde najdete Cislo Gc¢tu 1 konkrétni popisy,

nac byly penize ze sbirek pouZity.

S prranim vSeho dobrého a hlavné zdravi Terezie Gorigova.


http://www.dumrodin.cz/

PRILOHA P V: DOTAZNIK

Dobry den. Jsem studentkou 3. ro¢niku bakalarského studijniho programu, oboru
vSeobecna sestra a jako téma mé bakalaiské prace jsem si zvolila oSetfovatelskou pé-

¢1 u déti se spinalni svalovou atrofii v domécim prostredi.

Prakticka cast mé bakalarské prace bude zalozena na kasuistikach a dotazni-
kovém Setfeni o détech s timto onemocnénim. Proto se obracim na Vas s prosbou o
anonymni vyplnéni nize uvedenych otdzek. Pokud neni uvedeno jinak, zvolte, pro-

sim, jednu z uvedenych moznosti. Dotaznik Vam zabere asi 30 minut.

Ptedem Vam moc dé€kuji za pomoc.

Terezie Gorigova

1 VeEk ditéte
1.a) Do 6 mésict
1.b) 6— 12 mésica

1.c) 1-3roky
1.d) 4-6let
le) 7-8let
1.f) 6-10let

1.g) Vicenez 10 let

2 Pohlavi ditéte
2.a) divka
2.b) chlapec

3 Typ spinalni svalové atrofie
3a) I

3.b) 1L

3.c) I



4 'V jakém véku byla diagno6za zjiSténa?
4.a) Do 2. mésicu

4.b) Do 4. mésicu

4.c) Do pul roku

4.d) Do 1. roku

4e) V1 -2 roce

4.f) Ve?2-3letech

5 Védéli jste, o jaké onemocnéni se jedna? Byli jste si védomi jeho priibéhu a
diisledku?

5.a) Ano
5.b) Ne

6 Sdélil Vam lékar diagnozu ohleduplné?
6.a) Ano
6.b) Ne

7 Kde probéhlo sdéleni diagnozy?
7.a) Na samostatném pokoji

7.b) Na pokoji s dalsimi pacienty
7.c) Na lékaiském pokoji

7.d) Dopisem

7.e) Na chodbé

7.f) Pii vySetfeni

8 Navstévovali jste poradnu nebo specializované centrum?
8.a) Ano
8.b) Ne

9 Co Vam v této tézké situaci pomohlo? NapiSte prosim.
10 Ma Vase dité dalSi chronické onemocnéni?

10.a) Ano
10.b) Ne



11 NavStévujete néjaky: (MoZno i vice odpovédi)
11.a) Stacionaft

11.b) Skolu, speciélni kolu

11.c) Rehabilita¢ni centrum

11.d) Nenavstévujeme

12 Vite o moznosti vyuZziti sluZeb agentur domaci péce?
12.a) Ano
12.b) Ne

13 Je ve vaSem okoli takova agentura?
13.a) Ano
13.b) Ne

14 Vyuzivate jejich sluzeb?
14.a) Ano
14.b) Ne

15 Pomaha Vam s péci o dité v domacim prostiedi: (MoZno i vice odpovédi)
15.a) Fyzioterapeut

15.b) VSeobecna sestra, détska sestra

15.c) Lékar

15.d) Pecovatel

15.e) Nikdo

15.f) Jini, vypiste prosim.

16 Provadite s ditétem rehabilitaéni cvi¢eni?
16.a) Ano
16.b) Ne



17 Pokud ano, jaké? (MoZno i vice odpovédi)
17.a) Vojtova reflexni terapie

17.b) Bobath koncept

17.c) Orofacialni stimulace

17.d) Dechova rehabilitace

17.e) Masaze

17.f) Hipoterapie

17.9) Dalsi, prosim vypiste

18 Dycha dité spontanné?
18.a) Ano
18.b) Ne

19 Potiebuje mechanicky ventilator?
19.a) Ano
19.b) Ne

20 Pokud ano, mate ventilator:
20.a) Pujceny
20.b) Zakoupeny

21 Pokud pujcéeny:

21.a) Od charity

21.b) Z nemocnice

21.c) Z projektu domaci umé¢lé plicni ventilace (DUPV)

21.d) Jiné, prosim napiste

22 Pokud koupeny:
22.a) Naklady hrazeny pojistovnou
22.b) Naklady hrazeny z vlastnich zdroju



23 Je schopno samostatné prijimat potravu?
23.a) Ano
23.b) Ne

24 Pokud ne, jak je krmeno?

24.a) Usty

24.b) Naso-gastrickou sondou

24.¢) PEG (perkutanni endoskopicka gastrostomie)
24.d) Jinak, prosim napiste

25 Jak casto je Vase dité hospitalizovano? NapiSte prosim.

26 Vyprazdiiuje se samostatné?
26.a) Ano
26.b) Ne

27 Udrzi mo¢ a stolici (je kontinentni)?
27.a) Ano
27.b) Ne

28 Pokud ne, vyprazdiiuje se do:
28.a) Plen
28.b) Do stomického sacku

29 Komunikuje?
29.a) Ano
29.b) Ne

30 Pokud ano:
30.a) Verbalné (mluvi, pise)
30.b) Neverbalné (piktogramy, obrazky, gesty)

30.c) Jinak, prosim napiste



31 Miva opakované infekce dychacich cest?
31.a) Ano
31.b) Ne

32 Ma tracheostomii?
32.a) Ano
32.b) Ne

33 Jes Vasim ditétem v domacnosti nékdo trvale jako pecovatel?
33.a) Ano
33.b) Ne

34 Dostavate néjaké prispévky na péci?

34.a) Ano

34.b) Ne

35 Pokud ano, jaky ma pridéleny stupen zavislosti?
35.a) I.

35.b) 1I.

35.¢) Ill.

35.d) IV.

36 Jaké jsou odhadem naklady na jidlo, 1éky, pomiicky, zdravotnicky material a
odbornou péci za jeden mésic? NapiSte prosim.

37 Pokryji prispévky tyto naklady?
37.a) Ano
37.b) Ne

38 Je néjaka vyznamna polozka, kterou nehradi zdravotni pojiStovna? NapiSte
prosim.

39 Co Vase dité déla rado béhem dne? NapisSte prosim.

40 Jak nyni vniméate zdravotni stav svého ditéte? NapiSte prosim.

Dékuji za Vas ¢as a pomoc.



PRILOHA VL.:
Rozdéleni spinalni svalové atrofie:

SMA typ I. Werdnig-Hoffmann Obtize do 6. mésice véku, neschopnost samo-

statného sedu.

SMA typ II. Obtize do 18. mésice veéku, neschopnost sa-

mostatné chuze.

SMA typ . Kugelberg-Welanderova Obtize po 18. mésici v€ku, schopen samostat-

né chuze.

SMA typ IV. Obtize po 30. roku véku, schopen samostatné

chize.




PRILOHA VIIL.: BROZURA PRO CESKE RODICE DETI SE SMA

6. Pomucky usnad




1. Co je spinalni svalova atrofie?

Spinalni svalova atrofie (z angli¢tiny Spinal Muscular Atrophy, dale jen SMA)
je dédiéné degenerativni onemocnéni, které postihuje nervové bunky zodpovédné za

pohyb. Jsou to motoneurony mozkového kmene a michy.

Vyskyt tohoto onemocnéni je 5 - 7 na 100 000 Zivych porodi. Castéjsi vyskyt
je u chlapct, a to v poméru 2:1. (Bednartik, 2010, s. 786)

Jako obecné priznaky spinalni svalové atrofie povazujeme predevsim snizené
svalové napéti, spojené se snizenim reflexi koncetin, svalovou atrofii, tzn. zmenseni

svald, a projevy zaskubu na jazyku, tzv. fascikulace.

SMA délime do 4 typt, a to podle obdobi, ve kterém se objevi prvni ptiznaky

onemocnéni, nejlepsiho dosazeného pohybového vykonu a primérné délky preZiti.

I. - II. typ se projevuje v détském a adolescentnim véku. IV. typ postihuje do-
spelou populaci. Rozdéleni viz tabulka ¢. 1. (Haberlova, Hedvicakova, 2011, s. 180;

Bednatik, Ambler, Rlizicka, 2010, s. 786; Oslejskova, 2011, s. 85)



Rozdéleni spinalni svalové atrofie

SMA typ I.

Werdnig-

Hoffmann

- Nejtézsi forma SMA.

- Matky c¢asto udavaji snizené pohyby plodu pfed narozenim.

- Muze se projevit ihned po porodu.

- Ochablé mimické svalstvo - neschopnost sat mateiské mléko.
- Neschopnost samostatného sedu.

- Nejsou zachovany reflexy na koncetinach.

- Nebyva porusen intelekt.

- Vyskyt SMA L. typu je asi 1 pfipad na 10000 Zivych poroda.

SMA typ I1.

- Nejcastéjsi forma. (1 z 24000 porodi)

- Projevuje se v kojeneckém az batolecim obdobi.
(mezi 6. — 18. mésicem zivota)

- Zvladaji samostatny sed.

- Neschopnost samostatné chiize.

- Casto ptitomna skolidza.

SMA typ I11.

Kugelberg-

Welanderova

- Prvni pfiznaky v rozmezi 10. - 14. roku véku.
(Vyjimecné diive)

- Schopen samostatné chtize.

- Nemusi byt zkracena délka Zivota.

- Vyskyt stejny jako u 1. typu.

(1 ptipad z 24000 porodit)

SMA typ IV.

- Obtize po 30. roku veku.
- Schopen samostatné chtize.

- Délka zivota neni zkracena.




2. Diilezité soucasti péce:
2.1. Polohovani a vertikalizace

Polohovani a vertikalizace (posazovani a postavovani) znamenaji asistovanou
zménu polohy, diky které dochazi ke sniZeni tlaku na tkan¢. Jde o nejucinnéjsi meto-
du v prevenci dekubitli a ostatnich komplikaci z imobilizace. Délka ¢asu do zmény
polohy zavisi na stavu konkrétniho pacienta. Pohybuje se v rozmezi od 20 minut do 4

hodin. (Mikula, Milerova, 2008, s. 26)

U pacientd vertikalizovanych na zidli ¢i invalidnim voziku by neméla doba
stravena v jedné poloze piekrocit 1 hodinu. Pomoci kvalitnich pomitcek jako jsou
antidekubitarni matrace a sedaci polsStafe je mozné intervaly mezi zménou polohy

prodlouzit.

Pro usnadnéni polohovani je dnes na trhu mnoho pomucek, jako jsou podloz-

ni vélce, kvadry, kliny ¢i polStafe z riznych materiala.

2.2. Tracheostomie

Pokud dité neni schopno dychat samostatné a je u né¢j nutnd podpora dychani
mechanickym ventilatorem. Tracheostomie je umélé vyusténi dychacich cest pies
Stitnou chrupavku na povrch téla. Do otvoru se vklada tracheostomicka kanyla, kte-
rou je nutné steriln€ prevazovat alespoil dvakrat denné pfi ranni a ve€erni hygieng.
Dulezité je odsavani sekreti z dychacich cest, protoze takové dité neni schopno tyto
sektery vykaslat. Okoli kanyly je tfeba ocistit a nakonec se kanyla pfekryva nasttize-
nym, sterilnim, mulovym c¢tvercem. Kanylu je tieba fixovat pomoci tkanice nebo
obinadla tak, aby neskrtila, ale aby se kanyla nepohybovala. (Kapounova, 2007, s.
224)



2.3. Perkutanni endoskopicka gastrostomie (dale PEG)

Jde o vyvedeni sondy uméle vytvoienym otvorem ze zaludku na stfenu biisni.
Indikaci pro zavedeni PEG je potteba dlouhodobého krmeni a nesnasenlivost naso-
gastrické sondy. Mnozstvi potravy podavané do PEG je vhodné konzultovat s 1éka-
fem a lisi se v zavislosti na véku ditéte. Po kazdém podani potravy se katetr propla-
chuje pfevaienou vodou, nebo ¢ajem. Je mozné podavat do PEG mixovanou stravu,
ktera ale obsahuje malo bilkovin a vitamini, proto je tfeba tyto slozky dopliovat.
Kdyz je vytvoteno stoma a kanal dobfe zhojen, je mozné vyménit sondu za button —
knoflik, ktery témét nepiesahuje troven kize. (Vorlicek, Abrahamové, Vorlickova,

2012, str. 426, 427)
2.4. Hygiena

Hygiena celého téla ma nékolik pozitivnich G€inkli na organismus cloveéka.
Odstranuje necistoty, ptispiva k vetsi pruznosti a lepsi funkei kiize, vytvaii pfijemné
prostiedi a navozuje pocit relaxace a regenerace. Hygienicka péce se provadi rano,
vecer a dale dle potieby. Je dal§im prostfedkem k rozvijeni schopnosti a sobéstacnos-
ti pacienta. Velmi dilezita je komunikace a navozeni vzajemného pocitu daveéry.
(Hiskova, Kasna, 2009, s. 63) Kize ditéte je méne odolnd nez kiize dospelého. Neni
vhodné pouzivat parfemovana a drazdiva mydla, protoZe narusuji ochranny film po-

kozky. (Sedlafova a kol., 2008, s. 65)

V rédmci ranni toalety se pecuje o dutinu Ustni, horni polovinu téla, zada, geni-
talie a upravuji se vlasy. Pokud je dit¢ imobilni, je dulezité pfichystani vSech pomu-
cek k lazku, aby bylo omezeno riziko padu ditéte, z divodu nasi neptitomnosti u né;.

(MikSova a kol., 2006, s. 36)

Pti péci o dutinu ustni pecujeme o rty, dasné, jazyk, sliznici a zuby. Zuby se
zaCinaji protfezavat kolem ptl roku zivota. V Sesti letech je mlécny chrup tplny a po-
stupnym vypadavanim byva nahrazovan chrupem trvalym. Jejich profezavani je pro-
vazeno bolestmi a neklidem ditéte. K tlumeni bolesti napomahaji chladnéd kousatka a
masaze dasni pomoci specialnich gumovych kartd¢kt. Také jsou na trhu k dostani
lokalni anestetika, jejich riziko ale spo¢iva v mozné aspiraci jidla, protoze znecitlivu-
ji zadni farynx. Z tohoto diivodu je nutné, aby rodice své déti pii piijimani potravy

kontrolovali.



3. Rehabilita¢ni péce:

vvvvvv

svalu) a respiracnich komplikaci. Existuje fada vhodnych metod pro déti se spinalni sva-

lovou atrofii.
3.1. Vojtova reflexni lokomoce

Jde o slozité systematické prvky, které je nutno provadét na zaklade instrukci
odbornikli. Vyuzivé cilenou manipulaci s ditétem pro povzbuzeni svalové souhry. Po-
drazdéni urcitého periferniho mista tlakem, teplotou ¢i dotykem vyvolé centralni odpo-
véd, kterd se projevuje pohybovou reakci. (Kraus, 2005, str. 193) Vyzaduje vili a od-
hodlani pecovatele, protoze je cviceni fyzicky narocné a pro déti inavné. Je nutné jej

provadét pravidelné.
3.2. Mi¢kovani

Mickovani znamend masirovani hrudniku pomoci molitanovych micki. Je to
reflexni metoda a pouzivaji se dvé techniky, a to kouleni a vytirani. (Sikorova, 2011, str.
91) Vyuziva se komprese akupunkturnich a akupresurnich bodi. Na zéklad¢ predchozi
komprese dojde k relaxaci aktivovanych svali. M4 blahodarny ucinek na dechovy sys-
tém. Napomaha k uvolnéni sekreti z dychacich cest, usnadiuje nadech, aktivuje biisni
dychani a pfispiva k celkovému uvolnéni ditéte. (Sauerova, Spackova, Nechlebova,

2012, str. 217)
3.3. Dechova gymnastika

Dechova cviceni jsou velmi dulezitd predev§im jako prevence respiracnich kom-
plikaci u imobilnich osob. Slouzi pro zvétSeni vitalni kapacity plic, uvolnéni hlenu, pro-
hloubeni dychani, napoméaha ke zlepSeni pohyblivosti zeber a branice. UmozZiluje rela-
xaci a miZe byt prostfedkem k navazani komunikace a diivéry mezi terapeutem a paci-

entem. (Zikl, 2011, str. 57)
3.4. Kanisterapie

Vyuziva kontaktu psa s ¢lovékem. Jejim tcelem je jednak spolecenské pisobeni
pritomnosti psa, vyvolani radosti a dobré nalady. Dale pak ucel terapeuticky, kdy docha-
zi k uvolnéni a relaxaci svall pacienta vlivem tepla a dotekti zvitete. (Slezdkova, 2012,

str. 151)



4. Financ¢ni aspekty péce
4.1. Prispévek na péci

Podle zakona 108/2006 Sbirky, ze dne 14. biezna roku 2006, ¢asti druhé jsou
stanoveny podminky naroku na pfispévek na péci. Tyto pfispévky jsou udélovany oso-
bam, které jsou zavislé na pomoci jiné osoby pii zvladani zakladnich Zivotnich potieb, a
jsou hrazeny ze statniho rozpoc¢tu. Osoby mladsi jednoho roku nemaji na piispévek na-

rok. O jeho piidéleni rozhoduje krajska pobocka Utadu prace. (Zakon 108/2006)

Vyse prispévku je urovana podle stupné zavislosti a délena do dvou kategorii,
kdy odlisuje osoby do 18 let a osoby starsi. (Zakon 108/2006)

Stupen zavislosti na péci se odviji od poctu zivotnich potieb, které si osoba neni

schopna sama zajistit.

Vyse prispévku na péci u osob mladsich 18 let.

Stupen zavislosti Vyse mési¢niho prispévku
L. stupen, lehka zavislost 3000K¢

II. stupen, stfedné t&zk4 zavislost 6000K¢

III. stupen, tézka zavislost 9000K¢

IV. stupeni, Gplna zavislost 12000K¢

(Zdkon 108/2006)

Tento zékon v plném znéni je dostupny na webovych strankdch Ministerstva prace a so-

cialnich véci: http://www.mpsv.cz/cs/7334


http://www.mpsv.cz/cs/7334

4.2. Pomiicky hrazené zdravotni pojiStovnou:

Péce o déti se SMA je financné naro¢na a vyzaduje celou fadu pomiicek. Na ce-
lou fadu z nich pfispivaji zdravotni pojistovny. Ne vzdy upozorni oSetiujici 1ékat na
moznost vyuziti téchto pfispévkl. Pro vétsi prehlednost uvadime jednotlivé kategorie s

webovymi strankami.

V ¢iselniku najdete primérnou cenu lé¢iva pod zkratkou ORC a doplatek pod

zkratkou ZAP 1.

1) Piispévky na léky: http://www.vzp.cz/poskytovatele/ciselniky/ambuleky
2) Lazenska 1é€ba: DéEti se SMA maji narok na lazenskou 1écbu.

Jejich diagnodza je zavedena pod kodem XXVI/1 :

Syndrom periferniho motorického neuronu jakékoliv etiologie.

Tento seznam naleznete na webové strance:
http://www.vzp.cz/poskytovatele/ciselniky/indikacni-skupiny-lazenske-pece
3) Ostatni pomiicky, na které prispiva pojiStovna:
http://www.vzp.cz/uploads/document/pzt-962-01-17.pdf

Vybér voziki, které hradi pojiStovna, naleznete na odkazu ostatni pomticky, strany ¢.

252 — 263.


http://www.vzp.cz/poskytovatele/ciselniky/ambuleky
http://www.vzp.cz/poskytovatele/ciselniky/indikacni-skupiny-lazenske-pece
http://www.vzp.cz/uploads/document/pzt-962-01-17.pdf

6. Pomiicky usnadiiujici pohyb ditéte
Jako obrazek €. 1 ptikladame specidlni kocarek s oporou hlavy. Cena uvedeného typu je
21 000 K¢ a je pln¢ hrazen zdravotni pojiStovnou.

Dostupné na webové strance:

http://www.ortoservis.cz/pages/kocarky _pro_postizene/sub/tom4x.php

Jako obrazek €. 2 ptikladame pojizdnou stoli¢ku s oporou hlavy. Je ur€ena pro déti od 3

do 12 let. Cena uvedeného typu je 4 990 K¢.

Dostupné na webové strance: http://www.rehabilitacnipomucky.eu/pojizdne-zidle



http://www.rehabilitacnipomucky.eu/pojizdne-zidle

Jako obrazek ¢. 3 prikladame obrazek polohovaciho hada, ktery usnadnuje stabilni udr-

zeni polohy imobilniho ditéte. Cena uvedeného typu je 1 250 K¢.

Dostupné na webové strance: http://www.mimibazar.cz/foto.php?id=12255007&tab=0

Kam'  Pet

mimibazarczliczun pet

Jako obrazek €. 4 ptikladame ,,Early Intervention Prone Stander. Cena uvedeného typu
jenyni 1.011 $ =20 220 K¢&. Dostupné na webové strance:

http://www.adaptivemall.com/eainprst.html




Jako obrazek ¢. 5 ptikladame ,,Headpod Dynamic Head Support System*. Cena uvede-
ného typu je nyni 395 $ =7 900 K¢&. Dostupné na webové strance:
http://www.southwestmedical.com/products/Headpod-Dynamic-Head-Support-System-
36066.html

Jako obrazek ¢. 3 ptikladame ,,WREX - Wilmington Robotic EXoskeleton Arm*. Cena

tohoto piistroje se 1isi v zavislosti na velikosti a typu.

Dostupné na webové strance: http://www.broadenedhorizons.com/wrex



http://www.broadenedhorizons.com/wrex

