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Predmluva

Predmluva
Vazieni Ctenari,

dostava se vaim do rukou dlouho pfipravovand publikace, protoze musel
uzrdt ¢as na jeji vyddni. Pted 10 lety, kdy byla u nasi dcery Anny dia-
gnostikovana spinalni svalova (muskularni) atrofie (SMA) IL typu, jsem
zacala intenzivné hledat cesty, jak jit dal radostné a pravdivé zit s timto
zavaznym, nevyléc¢itelnym a progresivnim onemocnénim. V ¢eském
jazyce existovaly k tomuto onemocnéni velmi kratké a utrzkovité in-
formace. Mnohda mila a neuvétitelnd setkdni s vami spoluautory, ale
také se zahrani¢nimi kolegy v USA, v Némecku, Itdlii a ve Velké Bri-
tdnii nam prinesla velké povzbuzeni a nadéji. Viru, ze propojenim
jednotlivych obort a socidlni prace s rodinou s postizenym ditétem
se podari dobra praxe. Také se ukazalo, Ze je mozny kvalitni edukacni
proces v ramci redlné inkluze na vSech stupnich ¢eského vzdélavani,
vcetné téch oblasti, u kterych by nikdo neptedpokladal, ze to je viibec
realné. Za mnohé vdécim vam vsem, ktefi jste v priibéhu let bez nd-
roku na odménu prispéli nejen svym pozitivnim p¥istupem a radou
rodindm s détmi se SMA v projektu Podpora déti a rodin se SMA
v Kolpingové rodiné Smecno, ale také v nynéjsi nové vznikajici pa-
cientské organizaci. Vdzim si vSech vasich ptispévkii v této publikaci,
nebot bylo stéZejni podat nejen odborné a diileZité informace o tomto
progresivnim a nevylécitelném onemocnéni, ale pro povzbuzeni ukd-
zat také nddherné momenty ze Zivota...

Dékuji vSem za vasi diwvéru.
Helena Kocovd, vedouci autorského kolektivu
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Uvod

Kniha se zaméfuje na problematiku zavazného neuromuskuldrniho
progresivniho a dosud nevylécitelného onemocnéni spindlni svalové
(muskuldrni) atrofie (SMA) v souvislostech kvality Zivota déti, ado-
lescenti a celych pecujicich rodin.

Spinalni svalova atrofie je onemocnéni motoneuronu, tj. onemoc-
néni neurontl, které odpovidaji za védomé pohyby svali, jako napt. bé-
hani, pohyby hlavy a polykdni. Vyskyt nemoci v populaci je ptiblizné
1 novorozenec na 6000 narozenych a asi I osoba ze 40 je jejim pfena-
$eCem. SMA postihuje vechny kosterni svaly, tzv. proximdini svaly
jsou Casto postizeny nejvice. SMA predstavuji klinicky heterogenni
skupinu onemocnéni, jejimz spole¢nym znakem je degenerace pred-
nich rohtt misnich, ¢asto i motorickych jader hlavovych nervt. Tomu
odpovida i klinicky obraz onemocnéni, kde dominuje vyraznd svalova
hypotonie s hyporeflexii az areflexii koncetin, svalova hypotrofie az
atrofie s pozdéjsim vznikem deformit. Podle stupné a typu postizeni je
jedinec v urcité fazi zivota odkazan na mechanicky ¢i elektricky vozik,
v mnoha ptipadech na umélou plicni ventilaci a trvalou 24hodinovou
pomoc druhé osoby. Rodiny se s faktem zavazného progresivniho a ne-
vylé¢itelného onemocnéni vyrovnavaji riznymi zptisoby. Tato kniha
reflektuje mj. vaimdni kvality Zivota samotnych déti, adolescentii
a dospélych se SMA, jakoz i pecujicich osob.

V medicinské ¢asti je dan prostor pro odborny popis genetického
onemocnéni SMA, predstaveni nejnovéjsich vysledkii probihajicich
vyzkumii, genové terapie &i aktudlniho stavu centrové péce v Ces-
ké republice. Déle pak vyklad zahrnuje fyzikdlni a dechovou terapii
a moznosti pneumologické podpory i nutri¢ni péce. Dulezitou soucasti
multioborové péce jsou ortopedické moznosti 1é¢by a operacni tese-
ni neuromuskuldrnich deformit pdtere. Uvadime také nejduilezitéjsi
vhodné kompenzacéni pomiicky pti progresivnim onemocnéni SMA.

Zamétujeme se rovnéz na etické problémy spojené s nemoci, jako
jsou napt. alternativni medicina, prenatdlni a preimplantaéni dia-
gnostika, etické pristupy k zavedeni tracheostomie a doprovdzeni
nemocnych déti i jejich pecujicich osob paliativni péci. Pripadové
studie a Zivotni pfibéhy nékolika déti, adolescentii a dospélych se
SMA dokazuiji, Ze i pies zdvazZnost onemocnéni je inkluzivni proces
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do majoritni spolecnosti mozny a p¥indsi benefity obéma ziicastné-
nym strandm.

Nebylo jednoduché sledovat kvalitu Zivota déti s onemocnénim
spinélni svalovou atrofii v Ceské republice a zjistit, jak ji vnimaji rodi-
Ce a déti. Jednak neexistoval validni nastroj pro méfeni kvality Zivota
déti v ceském prostredi, zaroven byla prekazkou i nizkd prevalence ne-
moci a neexistence center, ktera by pacienty zasttesovala. ZaloZenim
projektu Podpora rodin s onemocnénim SMA jsme ziskali cenné kon-
takty a diivéru zapojenych participantii. Na zédkladé publikovanych
vysledkii americkych vyzkumnych tymii i osobniho setkdni s autory
jsme dosli k rozhodnuti prelozit do Cestiny nové dostupny dotaznik,
ktery hodnoti kvalitu Zivota déti a jejich rodi¢d. Jeho pouziti umoz-
nilo porovnat nase vysledky s vnimanim kvality zivota déti se SMA
a jejich rodi¢a v USA.

Dotaznikem PedsQL 3.0 (neuromuskuldrni modul) jsme sledovali
rozdily ve vnimani kvality Zivota samotnych nemocnych déti a jejich
rodi¢t/pedujicich osob. Predmétem vyzkumu byli déti a mladistvi
s onemocnénim SMA L, II. a III. typu ve véku od 2 do 18 let. Vyzkum
byl proveden u déti a mladistvych, ktefi spolupracuji v rimci rané péce
a projektu Podpora rodin s onemocnénim SMA v Ceské republice pii
obc¢anském sdruzeni Kolpingova rodina Sme¢no, a déle pak vedenych
u détskych neurologt specializovanych pracovist (tzv. neuromusku-
larnich center) v Praze, Brné a Ostravé.

Ve druhé ¢4sti studie jsme vyuzili kvalitativni zptisob vyzkumu,
jimz jsme sledovali #ispésnost integrace v predskolnim a skolnim véku
vzhledem k omezenim vyplyvajicim z progresivniho nervosvalového
onemocnéni spindlni svalové atrofie.

Ve teti ¢asti studie bylo ucelem pfinést pivodni informace o oso-
bdch pecujicich o ¢lena rodiny nemocného nékterym z tzv. vzacnych
onemocnéni ve vybranych oblastech socio-psychické stability a inter-
akce se spolecenskym prostiedim.

Zvolili jsme kvantitativni metodologii $etfeni postavenou na vybéru
vysoce reprezentativniho vzorku probandi, na dotaznikovém Setteni
a statistickém zpracovani dat s tfidénim prvniho a druhého stupné a se
stanovenim statistické vyznamnosti nasbiranych udaju. Bylo vyuzito
spoluprace s odbornymi lékari a predstaviteli pacientskych organizaci
sdruzujicich takto pecujici osoby, coz umoznilo osloveni respondentt
pti plném zachovani anonymity a potfebného stupné ochrany osobnich
(citlivych) udaji respondentti a pripadné osob, o néz pecuji.
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Samotny ndstroj méfeni byl tvofen viceuroviiovym anonymnim
dotaznikem zahrnujicim jak vlastni obsahové polozky, tak polozky
kontaktni, funkciondlné psychologické, kontrolni, zpracované vétsi-
nou strukturovanou (uzavienou) a ¢aste¢né nestrukturovanou (ote-
vienou) formou.

V nékolika urovnich dotaznik zjistoval obecné socio-psychické roz-
polozeni respondenti, existenci negativnich socio-psychickych stavii
respondent, jejich ndzory v oblasti vnéjsich vztaht, partnersky a ro-
dinny Zivot, nazory na pottebu miry podpory ve vybranych oblastech
¢i souhrnné obecné nazorové postoje v souvislosti s pé¢i. Dotaznik
obsahoval také obecné demografické a statistické iidaje o responden-
tech a Zivoté respondentii i pecujicich rodin, které pomohly doplnit
mozaiku Zivota se SMA v souvislostech.

Toto spole¢né dilo kolektivu autorii ptispiva k vytvoreni podklada
pro organizaci multidisciplinarniho tymu odborniki za ucelem tera-
peutické intervence, ktefi jsou schopni dité a jeho rodinu po diagnos-
tikovani timto zavaznym progresivnim onemocnénim doprovdzet.

Kéz je tato kniha ucelenym informacnim podkladem k doprovize-
ni déti, adolescentii a dospélych s onemocnénim SMA po jejich éasto
kratky, ale naplnény Zivot.
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1 Vymezeni, dimenze a méreni
kvality zivota
Helena Kocova

11 Vymezeni kvality Zivota

V soudasné dobé muzeme sledovat vyrazny ndriist zdjmu o kategorii
kvalita Zivota (Quality Of Life, QOL) osob s postizenim, zavislych, se-
niort, chronicky nemocnych i béZné populace. Tento trend reflektuji
vSechny védni obory (filozofie, sociologie, psychologie, pedagogika,
medicina aj.). Jejich thel pohledu, tedy i teoretické vymezeni, co vlast-
né kvalita Zivota znamena, jaké oblasti zahrnuje a jakymi metodami ji
lze méfit, se vSak velmi lisi (Pipekova, 2006).

Autoti Hartl a Hartlova (2000) pojem kvalita Zivota chdpou jako
vyjadieni pocitu Zivotniho §tésti. K nejobecnéjsim znakiim patfi sobé-
stacnost pri obsluze vlastni osoby a pohyblivost. Psychologicky vyznam
pojmu uvadéji jako miru seberealizace a dusevni harmonie ¢ili miru
Zivotni spokojenosti a nespokojenosti. V sociologickém vyznamu je
kvalita zivota chapana jako ,,pocit a Zivotni tirover specidlnich skupin,
jako jsou stati lidé, ptislusnici etnickych a jinych minorit, ¢ili hledisko
jejich nutnosti volby* (Hartl, Hartlovd, 2000).

Michalik (2011) zdiiraznuje akcent propojenosti vnimani kvali-
ty Zivota pacientl a zdroven pelujicich osob a poukazuje na fakt, ze
zejména u téz$ich forem zdravotniho postizeni dochazi k vyraznym
zménam v moznostech plnohodnotné ti¢asti na vefejném zivoté i sou-
kromych aktivitach.

Podle Svétové zdravotnické organizace (WHO) je kvalita zivota
to, jak ¢lovék vnimad své postaveni v Zivoté v kontextu, ve kterém Zije,
a ve vztahu ke svym cilim, oé¢ekdvanim, Zivotnimu stylu a z4jmiim
(Miihlpachr, 2005). WHO (2016) definuje kvalitu Zivota jako ,jedin-
covu percepci jeho pozice v Zivoté v kontextu své kultury a hodnotového
systému a ve vztahu k jeho ciliim, ocekdvdnim, normdm a obavim®. Jed-
nd se o velice Siroky koncept, multifaktoridlné ovlivnény jedincovym
fyzickym zdravim, psychickym stavem, osobnim vyznanim, socialni-
mi vztahy a vztahem ke klicovym oblastem jeho Zivotniho prostfedi.
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Ktivohlavy cituje definici od autorti Bergsma a Engel, ktefi nasti-
nili rozsah pojmu kvalita zivota takto: ,,Kvalita je soud (chdpdno v lo-
gickém smyslu slova), jde o subjektivni soud (isudek). Ten je vysledkem
porovndni a zvazovdni vice hodnot. Kvalita sama je hodnotou, je zaZit-
kovym (experiencidlnim) vztahem, reflexi (vysledkem zamysleni) nad
viastni existenci. Je nesourodym srovndnim a motivaci (hybnou silou)
Ziti“ (K¥ivohlavy, 2002, s. 86).

Ve zdravotnictvi, které vztahuje kvalitu zZivota ke zdravi a nemoci,
se pocet praktickych aplikaci neustale zvysuje. S kategorii kvality Zi-
vota se pracuje v dlouhodobych vyzkumech prezivani pacientt, v kli-
nickych vyzkumech ovéfujicich nové 1écebné postupy a nové léky, ale
také pri standardni 1é¢bé chronickych a velmi vaznych onemocnéni.
Velmi naléhavé pak tato kategorie vystupuje do popredi v ptipadech,
kdy kurativni lé¢ba uz u nemocnych déti a mladistvych nezabira a blizi
se konec jejich Zivota, je tfeba velmi citlivé pecovat o umirajici a zva-
zovat jejich kvalitu Zivota, doprovazet je paliativni péci (Bradly, Varni,
Hinds, 2003).

Pojem kvalita Zivota ve vztahu ke zdravi (Health-Related Quality
Of Life, HRQOL) vymezuje tu ¢ast kvality Zivota, jez je primarné ur-
¢ena zdravim jedince a muze byt ovlivnéna i klinickymi intervencemi.
S nastroji méricimi HRQOL svych klientt a pacientii nej¢astéji pracuji
klinicka a socidlni zatizeni, nebot to prinasi cenné poznatky o kvalité
lé¢ebné ¢i socialni péce. Pokud se pridrzime predpokladu, Ze pojeti
kvality zivota je $ir$i nez klasické pojeti zdravotniho stavu, miizeme
jiz existujici testy HRQOL snadno aplikovat na pomérné $irokou $kalu
diagndz a onemocnéni a snazit se vyvinout jejich generickou podobu,
vyuzitelnou také u populace bez jakychkoli zdravotnich limitaci. Sna-
hou ve vyvoji testovacich néstrojt HRQOL proto nadale zstava obje-
vit metodu natolik univerzdlni, a pfesto vycerpavajici, kterou by bylo
mozné aplikovat na jakykoli vzorek populace bez omezeni. Zatimco
je hodnoceni kvality zivota souvisejici se zdravotnim stavem v mno-
ha medicinskych i socialnich oborech zamérenych na dospélé jiz delsi
dobu zavedeno, v pediatrickych oborech a v pedagogickych vyzkumech
neni prilis ¢asté (Hajkova, 2008).
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1.2 Méreni kvality Zivota

Kvalitu Zivota Ize v zasadé hodnotit na zakladé objektivnich a subjek-
tivnich pfistupd, pricemz nejpodstatnéjsim je subjektivni hodnoceni
nemocného, jak sam vnima vlastni zdravotni situaci, véetné schopnos-
ti svého sebeuplatnéni v pracovnim, rodinném i socidlnim prostredi.
K hodnoceni kvality zivota jsou pouzivany dotazniky kvantifikujici
dopad nemoci na bézny zivot pacienta formalizovanym a standardi-
zovanym postupem.

V praxi je vytvorena celd fada dotaznik ke zjistovani kvality zivota,
pri¢em? jejich psychometrickd vypovédni hodnota a spolehlivost byly
testovany podle soucasnych standardd ,,méfeni zdravi“ (Mares, 2006).

Z definic, které se snazi vymezit oblasti, jeZ jsou specifické pro
kvalitu Zivota souvisejici se zdravotnim stavem, uvedeme nékolik na-
sledujicich.

Zakladem definice u Lindstroma a Kohlera (1991) je zabyvat se
celkovym bytim (souhrnnd existence) jedince nebo skupiny, které
zahrnuje fadu pozitivnich aspekttl zdravi. Zajimavym pristupem se
zabyvaji Varni et al. (2003), pro néz je velmi dulezité fungovdni — jed-
nd se o fungovdni somatické, emocni a socidlni, jakoz i plnéni urcité
role. Obsahuje tzv. multidimenzionalni konstrukt, ktery tyto tfi hlavni
oblasti slu¢uje. Fungovdni a jeho subjektivni hodnoceni u Grahama,
Stevensona a Flynna (1997) byva obvykle definovano jako jedincovo
subjektivni hodnoceni kvality fungovdni a s nim spojend spokojenost
anebo distres.

Dal$im zajimavym pristupem vztazenym k hodnoceni kvality 7i-
vota je u autord Strandové a Russella (1997) objektivni i subjektivni
hodnoceni vlivu nemoci.

Pristupti a pohledu je cela fada, prehledové je velmi kvalitné zpra-
covala skupina badatelti v tymu Davisové (2006, s. 315) a pozoruhodné
doplnili Mares a kol. (2006, s. 30).

Tym autorek Lambové a Pedenové poukazuje ve své studii na to,
Ze pro zapojené participanty je velmi diilezité byt naprostou soucasti
majoritni spole¢nosti, vystudovat béznou zakladni, stfedni ¢i vysokou
$kolu, mit praci, napt. na ¢astecny uvazek a také ¢aste¢né z doméciho
prostfedi, mit pratele, nav§tévovat kulturni a sportovni akce, coz vy-
zaduje dostate¢né a dusledné odstranovani architektonickych bariér
(Lamb, Peden, 2008).
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1.21  Dokumenty o pravech ditéte a zdravotné postizenych

Deklarace prav ditéte

Vyznamny dokument Deklarace prdv ditéte z roku 1959 jiz v tvodu
uvadi, Ze ,,dité pro svou télesnou a dusevni nezralost potiebuje zvldstni
zdruky, péci a zvldstni pravni ochranu pfed narozenim i po ném®. V Za-
sadé 5 pak pfimo zduraznuje, ze ,,ditéti, které je fyzicky, dusevné nebo
socidlné postiZeno, se poskytuje zvldstni zachdzeni, vychova a péce,
jak to vyZaduje jeho zvldstni postaveni®.

Umluva o pravech ditéte

Umluva o prdvech ditéte, podepsand v Ceské republice 30. 9. 1990
a i¢innd od 6. 2. 1991, uvadi vycet zdkladnich prav ditéte. Ceska re-
publika je pak vdzana touto umluvou od I. 1. 1993. V ¢l. 23 se uvadi:
»Kazdé dité md prdvo na Zivot a déti s postiZenim pravo na zvldstni
zachdzeni, vzdélani a péci. Télesné postiZené dité md pozivat plného
a fddného Zivota v podminkdch zabezpecujicich diistojnost, podporu-
jicich sebediivéru a umoZnujicich aktivni iidast ditéte ve spolecnosti.“

Dile pak umluva ptiznava prdvo postizeného ditéte na zvldstni
péciv zavislosti na rozsahu existujicich zdroji, podporu a zabezpece-
ni opravnénému ditéti a osobam, které se o né staraji, poZadovanou
pomoc odpovidajici stavu ditéte a situaci rodi¢ii nebo jinych osob, jez
o dité pecuji. Zdlraznuje uzndvdni zvldstnich potieb postiZeného
ditéte tak, aby pomoc byla poskytovdna podle moznosti bezplatné,
s ohledem na finan¢ni zdroje rodi¢u ¢i jinych osob, které se o dité sta-
raji, a byla urcena k zabezpedeni uéinného pristupu postizeného dité-
te ke vzdélani, profesiondlni pripraveé, zdravotni péci, rehabilitacni
PECi, pripravé pro zaméstndni a odpocinku, a to zpiisobem vedoucim
k dosazeni co nejvétsiho zapojeni ditéte do spolecnosti a co nejvétsi-
ho stupné rozvoje jeho osobnosti, v¢etné jeho kulturniho a osobniho
rozvoje (¢l. 23).

Staty uzndavaji pravo kazdého ditéte na Zivotni roven odpovidajici
fyzickému, mentalnimu, du$evnimu, mordlnimu a socialnimu rozvoji
ditéte (¢l. 27).

Naplnovani prav ditéte je pravnim zavazkem, ktery muaze byt pro
mnohé smluvni staty dlouhodobym procesem. Je vsak také procesem,
jenz vola po aktivnim zapojeni spole¢enstvi, rodin, nevladnich nezis-
kovych organizaci a samotnych déti pfi uvddéni obecnych pravnich
ustanoveni umluvy do Zivota vech déti. Ve vyzvé se uvadi, ze ,,v tomto
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procesu maji prismyslové zemé - v rdmci mezindrodni spoluprdce -
odpovédnost nastavit podminky, ve kterych se déti mohou plné tésit
ze svych prdv. Opravdovou vyzvou je zajistit, aby duch umluvy a jejich
ustanoveni byl protkdn politikou a vistavami vsech ndrodii, zajistujicich
détem prvni vSeobecnou listinu prav ditéte v déjindch® (David, 1999).

Dunovsky (2002) uvéadi, ze ,,Umluva o prdvech ditéte reaguje
na pozndni vyvoje ditéte, jeho potteb a pozadavkii ve snaze byt viem
détem s ohledem na jejich geografickou polohu, situaci jejich ndrodii,
jejich ekonomické, kulturni, ndbozenské, politické a vlastné obecné lidské
podminky jednotnou ¢i sjednocujici normou spolecenského a pravniho
zajisténi jejich nejlepsiho zdjmu a prospéchu. Svétovd deklarace ditéte
je tak vyzvou a ndvodem, jak ddt vsem détem svéta tato stejnd prdva
a stejné Sance, at uz Ziji kdekoliv*.

1.2.2  Umluva na ochranu lidskych prav a diistojnosti lidské bytosti
v souvislosti s aplikaci biologie a mediciny

V ¢ldanku 16. této umluvy se zdiraznuje, ze ,védecky vyzkum na clo-

véku lze provdadét pouze tehdy, pokud jsou splnény vsechny ndsledujici

podminky:

»  k vyzkumu na clovéku neexistuje Zddnd alternativa srovnatelného
ucinku,

»  rizika vyzkumu, kterym by mohla byt vystavena dotycnd osoba, ne-
jsou nevimérné vysokd vzhledem k mozZnému prospéchu z vyzkumu,

= vyzkumny projekt byl schvdlen pfislusnym orgdnem po nezdavislém
posouzeni jeho védeckého pFinosu véetné zhodnoceni vyznamu cile
vyzkumu a multidisciplindrniho posouzeni jeho etické prijatelnosti,

= osoby zapojené do vyzkumu byly informoviny o svych pravech a zd-
rukdch, které zdkon stanovi na jejich ochranu®.

Nezbytny souhlas podle ¢lanku 5 byl dan vyslovné, konkrétné, a je
zdokumentovan. Takovy souhlas 1ze kdykoli svobodné odvolat.

1.2.3  Umluva OSN o pravech osob se zdravotnim postizenim

Dal$im velmi vyznamnym krokem v integra¢nim procesu bylo 6. 12.
2006 podepsani Umluvy OSN o pravech osob se zdravotnim postizenim,
kde je zdtiraznéno, ,, Ze problematika zdravotniho postiZeni je vyvijejici
se proces a Ze zdravotni postizeni vznikd interakci mezi osobami se zdra-
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votnim postiZenim a bariérami v p¥istupu a Zivotnim prostiedi, které
brani jejich plné a efektivni tidasti ve spolecnosti rovnocenné s ostatnimi®.

Dne 12. 2. 2010 byla ve Sbirce mezindrodnich smluv pod ¢islem
10/2010 vyhlasena Umluva o prdvech osob se zdravotnim postizenim.
Umluva chrani osoby se zdravotnim postizenim pied vsemi druhy dis-
kriminace a pokryva obc¢anska, politicka, ekonomicka, socidlni a kul-
turni prava. Zavazuje smluvni strany nejen k pfijeti zakont a nafizenf
dodrzujicich tento princip, ale také k zajisténi toho, aby v praktickém
zivoté dochazelo k lepsi integraci/inkluzi zdravotné postizenych lidi
do spole¢nosti.

Ustava Ceské republiky v ¢l. 10 stanovi, Ze vyhldsené mezinarodni
smlouvy, k jejichz ratifikaci dal Parlament CR souhlas a jimiz je Cesk4
republika vdzana, jsou soucasti pravniho fadu; stanovi-li mezinarod-
ni smlouva néco jiného nez zakon, pouzije se mezinarodni smlouva.

Ucelem umluvy je prosazovat, chrdnit a zajistit plné, efektivni
a rovné uzivani vsech lidskych prav a zdkladnich svobod osobami
se zdravotnim postiZzenim a prosazovat jejich prirozené diistojnosti.
V ¢l 7 je uvedeno, Ze ,,déti se zdravotnim postiZenim maji pravo svo-
bodné vyjddrit své ndzory na vSechny zdleZitosti, které se jich tyka-
ji, a jejich ndzortim md byt ddna odpovidajici vaha v souladu s jejich
vékem a dospélosti, rovnocenné s ostatnimi détmi, a maji mit privo
na zajisténi asistence k realizaci tohoto prdva, vhodného k jejich véku
a zdravotnimu postizeni®.

1.2.4  Zakon ¢. 198/2009 Sh., o rovném zachazeni
a pravnich prostredcich ochrany pred diskriminaci
(tzv. antidiskriminacni zakon)

Rok 2009 prinesl pro lidi se zdravotnim postizenim dvé zcela mimorad-
né udalosti. Tou prvni bylo schvaleni zakona ¢. 198/2009 Sb., o rovném
zachdzeni a pravnich prostfedcich ochrany pred diskriminaci, druhou
pak ratifikace Umluvy o prdvech osob se zdravotnim postizenim. Oba
tyto dokumenty vytvareji zaklad pro zrovnopravnéni postaveni osob
se zdravotnim postiZenim ve spole¢nosti. Je vyzvou na poli odborné
prace s osobami s postizenim zasadit se o akceptovani téchto zdkont
a jejich uvadéni v praxi.
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1.3 Ditéstélesnym postizenim

1.31  Vymezeni télesného postizeni

Télesné postizeni (obr. 1.1) je vymezeno jako pretrvavajici nebo trvalé
népadnosti v pohybovych schopnostech se stalym ¢i zna¢nym vlivem
na kognitivni, emociondlni a socialni vykony (Gruber, Lend]l, 1992).

Zékladnim symptomem télesného postizeni je poruseni motoriky,
a to jak z hlediska kvalitativniho, tak kvantitativniho. U télesné po-
stizenych se jedna o viditelné postizeni dolnich ¢i hornich koncetin.
Télesna postizeni mohou byt vrozend (kongenitédlni) nebo ziskana.

Vitkova (2004) chape télesné postizeni jako vady pohybového
a nosného ustroji, tj. kosti, kloubt, sval i §lach a cévniho zasobeni,
jakoz i poskozeni ¢i poruchy nervového ustroji, které se projevuji po-
ru$enou hybnosti, at uz tato postizeni vznikaji na zaklad¢ dédi¢nosti,
nemoci nebo trazem.

Zdravotni postiZzeni miiZzeme chapat jako naro¢nou zivotni situaci,
protoze dlouhodobé piisobi na jedince zatézujicim vlivem, zvysuje stres,
zhorsuje jeho kazdodenni situaci, vyvolava fadu konfliktd, z nichZ né-
které jsou pro postizeného nertesitelné (napf. zivotni ambice proti real-
nym moznostem, limitovanym postizenim), a zptisobuje fadu frustraci.

Obr. 1.1 Déti s télesnym postizenim SMA I1. typu
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1.3.2  Vliv postizeni na vyvoj a formovani osobnosti jedince

Osobnost je predevsim podminéna biologicky, a to tim, ze psychické
jevy jsou zakotveny v organismu a jsou projevem ¢innosti nervové
soustavy. Odtud pak prameni jedine¢nost psychiky urcitého jedin-
ce (napt. zakladni charakteristiky temperamentovych vlastnosti jsou
primo zavislé na typu ¢innosti vyssi nervové soustavy). Tim spise pak
hraje biologicky faktor roli u postizeného jedince. Dalsi vliv v této ob-
lasti ma genetickd vybava, ktera ovliviuje fadu podstatnych charakte-
ristik psychiky. Svou tilohu ma rovnéz celkovy télesny vzhled jedince,
protoze zastava mimoradné dilezité misto v socialnich vztazich, jez
mohou byt osobni pritazlivosti ¢i odpudivosti ditéte silné pozname-
nany. Napf. sniZeny svalovy tonus, jiz progresivni ochablé svalstvo
u pacientd se spinalni svalovou atrofii (reakce a pohyby, padajici hlava
nebo celkové fyziologicky narusené télesné proporce) mohou zptiso-
bovat negativni vnimani u okoli a byt zatézujicim faktorem v socialni
komunikaci postizeného.

Druhym podstatnym vlivem pro formovani osobnosti je faktor
socidlni. Clovék se jako skute¢né lidsk4 osobnost vyviji az pravé v kon-
taktu s ostatnimi lidmi, predev$im v nejuzsi rodiné, kde rodice pod-
statné ovliviiuji jeho budouci, formujici se osobnost. Rodice a ostatni
lidé kolem ditéte ptisobi nejen tim, co ditéti védomé predavaji (prikazy,
zékazy, informace), ale i svym vztahem k nému. Mimoradny vyznam
ma také mnozstvi a kvalita podnétd, jez na dité v socidlnim prostredi
pusobi.

Velmi podstatnym faktorem, ktery ovliviiuje vyvoj osobnosti ¢lové-
ka, je také jeho vlastni aktivita, jeho reakce na okolni svét, na vztahy,
jeho prozivani vlastni ¢innosti i toho, jak na ni okoli reaguje. Tento
faktor prispiva podstatnou mirou k sebeuvédomeéni, k formovani pred-
stavy o sobé, sebehodnoceni apod.

Hraje zde samozfejmé roli nejen to, co ¢lovék konkrétné déla, ale
i to, jak své vlastni aktivity a reakce na né z okoli interpretuje, jaky vy-
znam jim priklada. Prozivani a interpretace vlastni ¢innosti miize mit
za urcitych okolnosti i velmi negativni vliv na dalsi vyvoj osobnosti
ditéte (Kocovd, 2010; Vagnerova, 2003).
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1.3.3  Psychologicka hlediska v péci o déti se zdravotnim postizenim

Proces vyrovnani se se zdravotnim postizenim ditéte

Jsou znamy techniky, jimiz se ¢lovék obecné vyrovnava s naro¢nou zi-
votni situaci. Tyto techniky samoziejmé pouziva i postizeny, a i kdyz
jejich dusledky na osobnost mohou byt leckdy prekryty jeho handica-
pem, jsou pri¢itany vlivu postizeni, mohou byt tedy povazovany za vice
¢i méné zakonity sekundéarni dtisledek primarniho postizeni. Proto je
nutné rozlisit, co je v reakcich postizeného skute¢né dano postizenim,
a co je spise dtisledkem uréitého zpusobu, jakym se ¢lovék vyrovnava
se svym handicapem.

Model americké psycholozky Kiibler-Rossové, znamy také jako pét
fazi smutku ¢i pét fazi umirani, byl poprvé zaveden v roce 1969 v jeji
knize On Death and Dying. V této praci navrhla pét stadii zarmutku:
popirani, hnév, vyjednavani, deprese a ptijeti. Obecné plati, Ze jednot-
livec zazije véts$inu z téchto fazi poté, co byl konfrontovén s realitou své
blizici se smrti, i kdyz nemusi byt v citovaném poradi. Totéz prozivaji
pozustali (Kiibler-Ross, 1969).

Vét$ina technik pouzZivanych pro feSeni naro¢nych Zivotnich situaci
je odvozena ze dvou zékladnich reakci, které miizeme pozorovat nejen
u ¢lovéka, ale i na nizsich vyvojovych trovnich. Jednou reakei je pfima
agrese, feSeni utokem ¢ili reakce aktivni. Druhd reakce je vice pasivni,
tinik, znehybnéni. Je jisté, Ze tyto techniky ve své ¢isté podobé jsou spise
vzacné, protoze pusobeni spole¢nosti normami ptijatelnosti ¢i nepti-
jatelnosti urc¢itého chovéni ptisobi na modifikaci ptivodniho impulzu
do socialné prijatelnych forem. Zvlasté je to patrné v pripadé agrese,
ktera je zpravidla ve své ¢isté podobé ve spole¢nosti (alespon nasi) ne-
ptijatelnd. Zaroven jsou odmitany i ptili§ zfejmé projevy zbabélosti.

1.3.4  Techniky aktivniho reseni

Z technik odvijejicich se z agrese, tedy technik aktivniho feseni naro¢-
né zivotni situace, uvedme nejprve ptima agresivni feseni. Ta nemusi
mit podobu pfimého fyzického nasili, ale vlivem tlaku spolecenskych
norem se mohou ménit na ptijatelnéjsi formy agrese.

Verbdlni agrese spociva v urazkach, nadavkach, ale také ve skad-
leni, popichovani, jizlivosti a ironii. U postizenych jedincti se miizeme
s podobnym chovanim setkat. Zvlasté u télesné postizenych zfejmé
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podrazdéné verbalni reagovani prispiva k obecné rozsirené predstave
o jejich agresivité.

Agresivita se miZe prenést na jiné objekty — na véci, které je mozné
kazit, ztrdcet, nicit, nebo na jiné lidi. Agresivita, kterou nelze vyjadrit
napf. proti uciteli nebo rodi¢tim, se muze obratit viidi spoluzakim ¢i
sourozencim, nékdy tfeba i vii¢i nezndmym lidem (v tramvaji apod.).
Neékdy se agresivita mtiZze obratit i vici sobé, zvlasté pokud jedinec
sam sebe vnima jako zdroj frustrace nebo pokud zlost nelze obratit
nikam jinam.

Mezi agresivni techniky patfi také upoutdvini pozornosti, které
je doprovazeno zna¢nym egocentrismem. Typické jsou napadnosti
v chovani, zlobeni u déti, zlozvyky a $askovani.

Népadné vysouvani sebe sama do popredi ¢asto zakryva hlubokou
frustraci socidlnich kontakti, které jsou ovéem timto zptisobem chové-
ni dale naru$ovany. S upoutdvanim pozornosti se mizeme setkat u de-
privovanych déti, kde jde o jeden z charakteristickych znak deprivace.

Zvlasté u déti se Casto setkdvame s negativismem, ktery souvisi
s pfedchozi technikou zvlasté agresivnim sebeprosazovanim. Jedinec
neni schopen Fesit situaci pozitivné, ale velmi silné pottebuje prosadit
sebe sama, takze voli cestu negace. U déti je to v urcitém vyvojovém
stadiu ptirozeny zptisob potvrzeni vlastniho ja, za neptiznivych okol-
nosti v§ak muze pretrvavat az do dospélosti.

Casté zv1asté u postizenych je hleddni vinika vlastni situace (mnoh-
dy pod vlivem rodi¢u postiZzenych déti, které mohou tento zpiisob
reagovani détem predat). Technika feSeni naro¢né Zivotni situace pak
spociva v prenaseni vlastnich problému na okoli, ¢cimzZ se postiZzeny
jaksi vyvazuje zodpovédnosti za své jedndni.

Jako vychodisko ze situace zptisobené vlastni slabosti se nabizi tech-
nika identifikace se silnéjsi osobnosti, skupinou ¢i instituci. Identifikace
je jednim z mechanismu socializace, ktery pomahd ditéti od raného
détstvi. V situaci, v niz jedinec citi vlastni slabost ¢i nejistotu, pak mtize
identifikace poméhat i v dospélosti. Casto napt. pozorujeme u télesné
postizenych priklon k ndboZenskym spolecenstvim.

Mezi aktivni zptisoby Ffe$eni naro¢né Zivotni situace patfi také
kompenzace jako technika, jez pomahd jedinci vyrovnat deficit v jed-
né oblasti zvySenou vykonnosti jinde. Zvlasté u postizenych jedinct
muze presun zajmu ¢i zvy$eni vykoni v oblasti, ktera je mu dostupna,
vyznamnym zplisobem pomoci prekonat omezeni dand postiZenim.
Kompenza¢ni rozvoj v urcité oblasti je Casto povazovan za charakte-
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ristickou, nebo dokonce vrozenou vlastnost lidi s postizenim. Je tu
ovSem urcité nebezpeli hyperkompenzace, ktera muze vést az k pato-
logickému zafixovani na uréity cil a zptisobit postizenému dalsi obtize
(Vagnerova, 2003).

1.3.5  Unikové techniky

Unikové zpiisoby feSeni ndro¢nych zivotnich situaci 1ze obecné cha-
rakterizovat jako rezignaci na dosazeni cile ¢i fedenti situace. Jde tedy
o techniky v zasadé pasivni. Nékdy se muize jednat o pfimy dnik z ti-
Zivé situace.

Unikovym fesenim je izolace, kdy se jedinec fakticky nebo alespon
vnitiné uzavira svétu, ktery ho zranuje. U postizenych jedincti je tato
technika Castd, v nékterych pripadech vede k sekundarni introverzi,
ktera vznikd z obavy ze socidlnich kontakta. U télesné postizenych
jedinct, odkazanych na mechanicky nebo elektricky vozik (coz je
u vétsiny pacientu se spinalni svalovou atrofii), je tato tendence zesile-
na ivnéj$imi prekazkami (architektonické bariéry), jez dokazou velmi
intenzivné prispivat k socialnimu vylouceni.

Unik muzZe nabyt i formy #iniku do nemoci. Jedinec v nékterych
ptipadech produkuje psychosomatické symptomy, které mu poskytuji
duvod, pro¢ nemiize fesit své problémy, pfipadné poskytuji nahrad-
ni fedeni tiZivé situace. U této techniky mohou byt pfitomny i prvky
agresivni. Zdraznovani obtizi miize mit za cil pfipoutdvani pozor-
nosti okoli.

Racionalizace je dalsi unikovou technikou, jez rezignaci na do-
sazeni néjakého cile ,racionalné® vysvétluje, i kdyz zdivodnéni casto
mohou byt velmi iraciondlni. Také v tomto ptipadé jsou to mnohdy
rodi¢e postizeného ditéte, kteti mu uz od détstvi zdivodnuji, pro¢ ne-
mize nékteré véci délat, a Casto, zvlasté v pripadé hyperprotektivnich
rodic¢t, omezuji dité vice, nez je nutné.

Mezi unikové techniky fadime regresi — navrat na niz$i vyvojovou
uroven chovani, zpravidla takovou, kde byly potteby jedince uspoko-
jovany zptisobem, ktery mu lépe vyhovoval, a v soucasnosti se mu toho
uz nedostava. Nékdy muze byt také reakci na obtize zptisobené nahlou
zménou (napft. onemocnéni, dusevni ottes ¢i prudké zmény v puberté).

Do ur¢ité miry bychom mobhli jako regresivni reakei chépat i napt.
objeveni negativismu na vy$sich vyvojovych urovnich. U postizeného
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jedince muzZe vliv handicapu vyvolavat vékové nepfimérené zptsoby
chovéni, napt. zavislost na rodicich i v dospélosti.

Popieni nebo potlaceni neptijatelné skutecnosti je technika, se
kterou se setkavame v souvislosti se vztahem nemocného k vlastni-
mu postizeni. Tato technika umozZni postizenému neptipustit sobé
samému existenci obtizi, i kdyz to samoziejmé jeho situaci neresi.
Potlac¢eny problém muze ale vést k opacnému reagovdni. To zna-
mend, Ze potlaceny impulz vede k pfehnanému opa¢nému chovani.
Vyskytuje se napf. u matek postizenych déti, jez své potlacené ne-
prijeti ditéte zakryvaji samy pred sebou uzkostlivou pééi o né. Pravé
tak popreni postizeni mtize vést u jedince k precitlivélému a nepti-
méfenému reagovani na jakoukoli zminku, kterou si mtze vysvétlit
jako narazku na svoje postizeni, coz vede ke vztahovacnosti a obtizim
v socialnim kontaktu.

Je obtizné jednozna¢né hodnotit tyto techniky jako dobré ¢i $patné
vychodisko ze situace postizeného. Kazda z téchto technik muze za ur-
¢itych okolnosti pomoci ¢lovéku vyftesit alespon docasné jeho situaci,
v jiném pripadé mutize vést az k patologickym diisledktim. Pro poznéani
osobnosti postizeného je dtlezité, Ze uréité zptisoby chovani, ptipadné
rysy osobnosti mohou byt pravé vysledkem vice ¢i méné primérené-
ho pouzivani nékterych technik feseni zivotnich situaci souvisejicich
s postizenim (Vagnerovd, 2002).

1.3.6  Zdravi sourozenci — jejich vliv a postaveni
vrodiné s postizenym ditétem

Stejné tak, jak mtize predstavovat nemoc ditéte zatéZ pro rodice, pu-
sobi i na sourozence (obr. 1.2). Sourozenci prozivaji situaci ¢asto velmi
téZce. Je ptirozené, Ze se citi opomijeni nebo zarli. Maji starosti a oba-
vy. Mnohdy trpi pocity ménécennosti, strachu, hanby, hnévu i viny.
Zaroven vsak citi lasku, hrdost, soundleZitost a maji znacnou potiebu
sourozence ochratiovat. Jde o velmi silné a rozporuplné emoce, s nimiz
si nemuseji vzdy védét rady, a navenek se mohou projevit nevhodnymi
zpusoby. Na rodicich je dtlezita a nelehkd povinnost byt témi sty¢ny-
mi prostfedniky mezi okolim a ditétem a také mezi v§emi sourozenci.

Bézné byvaji v rodiné sourozenci srovndvdni, ale v piipadé one-
mocnéni SMA to neni mozné. Nemocné dité byva casto privilegova-
no. Zdravé dité si velmi rychle uvédomi rozdil v ptistupu rodi¢, ale
déti umi chapat, ze kdyz je nékdo nemocny, potfebuje vétsi pééi. Tak
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