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UvVOoD

Predkladana bakalarska prace se zabyva détmi s vybranymi vzacnymi onemocnénimi,
(konkrétn¢ jde o Prader-Willi syndrom, Angelmanav syndrom, Smith-Magenis syndrom, Williamsav
syndrom a mukopolysacharidoza), urcitymi specifiky jejich edukace, kvalitou jejich Zivota

a v neposledni fadé také rodinami téchto déti.

K vybéru tohoto tématu m¢ inspirovalo kazdodenni setkavani se s t€émito détmi po mnoho let,
coz mi umoznilo nasbirat zkusenosti tykajici se nejen edukacniho procesu jako takového, ale také se mi
naskytla prilezitost seznamit se s t¢mito détmi jako lidskymi bytostmi. Bylo a je mi cti moci poznavat
jejich osobnosti a snazit se pochopit a porozumét jejich nékdy tak odlisSnym projeviim. Denné se také
setkavam s jejich rodinami, které maji stejné jako jin¢ rodiny leps$i a horsi dny a potykaji se s problémy
a starostmi kazdodenniho Zivota. Nékter¢ z nich jsou zcela bézné, jiné méné obvyklé. AvSak navzdory
tomu, Ze se témto rodi¢im narodilo dit¢ se vzacnym onemocnénim, mohou i oni zazivat pocit Stésti
a radosti pfi sledovani uspéchu a pokrokii svého potomka. Mnohdy postaci jen usmivajici se tvar jejich

ditéte.

Bakalarska prace je rozdélena do dvou ¢asti, teoretické a empirické, které na sebe navazuji.
V teoretické ¢asti prace jsou popsana jednotliva vybrana vzacna onemocnéni, jejich symptomy, zminény
jsou aspekty diagnostiky, moznosti terapie a podrobngji jsou zmapovana specifika edukace téchto déti.
Dale se tato ¢ast prace zaméfuje na téma rodiny, jejich funkci, potfeby ¢lenti rodiny a schopnost jeji

resilience. Teoreticka cast také zminuje problematiku kvality Zivota a pojem zdravi.

Empiricka cast se zabyva metodologii vyzkumu a vyzkumnou technikou, vysledky Setfeni byly
ziskané kvalitativni vyzkumnou metodou za pouZziti polostrukturovaného rozhovoru. Pfedevsim je v§ak
tato ¢ast prace vénovana samotnému vyzkumu, ktery je zaméfen mimo jiné na zmapovani edukacnich
specifik déti s jednotlivymi vybranymi vzacnymi onemocnénimi. Autort, ktefi se blize zabyvaji touto
problematikou, neni mnoho. U nas je to predevsim profesor Michalik, z jehoz vysledka Setfeni jsem
vychazela u tfech z téchto péti vzacnych onemocnéni (Prader-Willi syndrom, Williamsiv syndrom

a mukopolysacharidé6za).

Zbyla dvé vzacna onemocnéni (Angelmanav syndrom a Smith-Magenis syndrom), kterymi se
profesor Michalik ve své literatufe nezabyva, jsem se¢ pokusila popsat na zaklad¢ svych zkuSenosti
a poznatkli z mého mnohaleté¢ho puisobeni ve Specialni zakladni skole v Podébradech, ktera je v této
praci coby vyzkumné prostredi také blize predstavena. Empiricka cast prace si dale klade za cil zjistit,
jaké metody a techniky mohou pfispét ke zvysSeni efektivity edukace déti s vybranymi vzacnymi
onemocnénimi v koncepci vzdélavani, ke zvysSeni kvality jejich Zivota a zarover podpofit resilienci

jejich rodin.



V zavéru vyzkumné c¢asti jsou zpracovana data véetn¢ interpretace a jejich zhodnoceni.
Poznatky ziskané z provedencho Setfeni mohou poslouzit uéitelum, vychovatelim, asistentim pedagoga
a vneposledni fad¢ také rodinam téchto déti. Vzhledem ktomu, Zze déti stémito vzacnymi
onemocnénimi (jak uz sam jejich nazev napovida) neni mnoho, mohla by se tato prace stat pfinosem
pro vSechny, ktefi by radi blize nahlédli do Zivota téchto déti i jejich rodin. V koneéné fazi by tato prace
mohla poslouzit samotnym détem se vzacnym onemocnénim diky lepsi informovanosti vSech osob,

které o n¢ s laskou pecuji.
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TEORETICKA CAST

1. Clovék a zdravi

Zdravi — jak ho lze chapat? Naprosta vétSina z nas se shodne na tom, Zze zdravi je nesmirné
dualezité, klademe ho na prvni mista v zebficku hodnot, vzajemné si ho pfejeme spolu se Stéstim pii
gratulacich. Zdravi si tak vysoce cenime pfedevsim diky skutecnosti, Zze na$ zdravotni stav byva
nezbytnou podminkou pro nase kazdodenni aktivity a naplnéni Zivotnich cilii, které jsme si mozna

stanovili. Kdyz se nad timto pojmem zamyslime hloubéji, zjistime, Zze ho lze chapat rizn¢.

NejcCastéji pouzivanou definici zdravi je definice obsazena v ustavé Svétové zdravotnicke
organizace (WHO), kde se piSe, Ze zdravi je stav uplné télesné, dusevni a socialni pohody, a ne pouze

nepritomnost nemoci nebo vady.“ (cit dle Zacharové, 2007, s. 15).

1.1 Pojem zdravi

Pojmem . zdravi“ se blize zabyva Kiivohlavy, pficemz odkazuje na Seedhouse (1995), ktery
nahlizi na zdravi z pohledu lékafe, sociologa, humanisty a idealisty. Lékar chape zdravi jako
nepritomnost nemoci €i trazu. Sociolog si pod pojmem ,,zdravy ¢loveék™ predstavi ¢lovéka, ktery dobre
funguje v socialnich rolich, které mu pfislusi. Humanista oznaci jako ,,zdravého ¢lovéka™ takového, jenz
se dokaze pozitivné vyporadat s Zivotnimi ukoly, které jsou pred n¢j kladeny. Idealista si vybavi
pod pojmem ,zdravy Clovek™ jedince, kterému je dobfe duchovné, dusevné, télesné i socialné. Z té€chto
predlozenych ctyt thla pohledu je patrné, Ze kazdy si vyklada pojem zdravi trochu jinak. (Seedhouse,

in Kfivohlavy, 2001)

1.2 Pojeti Clovéka se zdravotnim postiZenim

Vidime tedy, Ze pojem ,zdravi® si lze vykladat rizné a je na néj nahlizeno z mnoha thlu
pohledu. Nejinak je tomu také u pojeti Clovéka se zdravotnim postizenim. Neni tedy piekvapive, Ze
definice pojmu postizeni ¢i zdravotni postizeni neni jednotna a jinak bude vykladana z hlediska

pedagogického, jinak napt. v politickém resortu.

Umluva OSN o pravech osob se zdravotnim postizenim v ¢lanku 1, fika: ,, Osoby se zdravotnim
postizenim zahrnuji osoby majici dlouhodobé fyzické, duSevni, mentdlni nebo smyslové postizeni, které
v interakci s riiznymi prekazkami miize branit jejich plnému a ucinnému zapojeni do spolecnosti na

rovnopravném zakladeé s ostatnimi. “ (Umluva o pravech...)

Definovani samotného pojmu postiZeni proslo od roku 1980 znaénym vyvojem. Zajem, ktery se
puvodné soustfed’oval pfedev§im na omezeni a neschopnosti 0sob s postizenim, se postupné presunul

najejich moznosti konat aktivity a i¢astnit se zivota ve spole¢nosti, byt’s nezbytnou pomoci a podporou.
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Dulezity je také fakt, ze Clovek, ktery je systémem povazovan za Clovéka s postizenim, se takto citit

nemusi. (Michalik, 2011)

,.Jen spolecnost informovand, prijimajici a nestrukturovand na zdravé a ty ostatni je spolecnosti

zdravou. (Novosad, in Michalik, 2011, s. 185)

., I'tm, Ze spolecnost umozni realizovat prava osob se zdravotnim postizenim v maximdlnim rozsahu, jim

necini dobrodini, ale pouze se nedopousti diskriminace. * (Cermak, 2012, s. 6)

1.3 Vymezeni pojmu vzacné onemocnéni

Lebl (2018) 1ika, ze za vzacnou lze oznacit zdravotni poruchu, jejiz vlastnosti je nizky vyskyt

v ramci populace.

Ehler (2014) uvadi, Ze za ojedinélou ¢i vzacnou se v Evropé povazuje nemoc, ktera postihuje
meéngé nez 5 osob z 10 000 obyvatel. Vzacna onemocnéni se ze 75 % vyskytuji v détském véku. Prestoze
zavaznost t¢chto nemoci je razna, obecné je délka Zivota postizenych osob podstatné snizena. Zhruba
tretina déti se vzacnym onemocnénim se nedozije péti let véku. PrestoZe vhodnou péci je mozné zvysit
kvalitu Zivota a prodlouzit stfedni délku Zivota, u naprosté vétSiny vzacnych onemocnéni neexistuje
pric¢inna lécba. Prevalence jednotlivych vzacnych onemocnéni se velmi lisi. V nékterych pripadech je
¢etnost vyskytu omezena i na n¢kolik malo jedinct v Evropé. V takovém pfipadé se nemocny a jeho

rodina mohou citit izolovan€ a velmi zranitelné.

Stejné tak Michalik (2012) rika, Ze vzacné onemocnéni byva oznaovano jako zdravotni
porucha s nizkym vyskytem v populaci. Celkovy vyskyt nositelti téchto onemocnéni v ramci populace
je obecné uvadén na 3-4 %. V Ceské republice to znamena piirastek az 3000 novych pacienti kazdym
rokem. Michalik dodava, ze dasledky jednotlivych vzacnych onemocnéni se pro pacienty vyrazng lisi.
V nékterych pripadech lze dusledky fesit relativné jednoduchou upravou pfijmu potravy (napf. celiakie),
jindy jsou onemocnéni natolik zavazna, Ze vedou k predéasnému umrti ditéte (napf. nékteré typy

mukopolysacharidoz).

Podobné Kubackova (2014) povazuje za vzacna onemocnéni ta, jejichz vyskyt je nizsi nez
5 osob z 10 000. Patii sem geneticky podminéna onemocnéni, metabolické poruchy, zhoubné nadory
a mnoho dalSich. Ackoli presny celkovy pocet neni znam, panuji odhady, Zze v soucasné Evropé Zije
zhruba 30 milioni lidi s ndkterym ze vzacnych onemocnéni. V Ceské republice je poéet lidi s ndkterym
vzacnym onemocnénim odhadovan na 6-8 tisic. Lécba téchto osob probiha ve specializovanych
centrech. Vyhodou je soustfedovani odbornikti a koncentrace pacienti, diky némuz dochazi

k prohlubovani poznatkii o danych diagnézach a tim i ke zkvalitnéni péce.
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Ehler (2014) dale uvadi, ze téméf 80 % vzacnych onemocnéni ma genetickou pric¢inu. V dalsich
pripadech se jedna o kombinaci genetickych a vnéjsSich faktortu, u nékterych chorob neni vlastni pfiina
dosud znama. Mezi vzacna onemocnéni fadime metabolicka, endokrinni, nervova, smyslova a svalova
onemocnéni, ale také vétSinu druhti nadoru u dospélych a vsechny druhy malignich nadora u déti.
Nektera vzacna onemocnéni se odhaluji jiz pfi porodu, jina se zaéinaji projevovat v raném détstvi,

spravné vSak byvaji diagnostikovany az pozdgéji.

Ceska asociace pro vzacna onemocnéni (CAVO) charakterizuje vzacné onemocnéni jako
dédi¢né onemocnéni, projevujici se bud’ kratce po porodu, nebo v raném détstvi, nékdy 1 pozdé&ji. Mezi
cile organizace CAVO patii posilovat povédomi o specifické problematice vzacnych onemocnéni nejen
mezi odborniky ve zdravotnictvi, ale také mezi predstaviteli statnich instituci a v neposledni tad¢
také u vefejnosti. Asociace CAVO se soustied’uje zejména na praktickou pomoc rodinam s détmi
snékterym ze vzacnych onemocnéni (poskytovani poradenstvi, prosazovani zajmu pacientl
ve zdravotnictvi), dale asociace komunikuje se statnimi institucemi, médii a vefejnosti a porada
vzdélavaci kurzy a prednasky. Mimo jin¢ také podporuje védecky vyzkum v oblasti vzacnych

onemocnéni. (CAVO, 2007-2022)

Velmi uziteénym se stal informacni portdl Orphanet (orpha.net, 2022), ktery byl zaloZen
ve Francii za Gcelem shromazd'ovani informaci o vzacnych onemocnénich. Jedna se predevs§im
o komplexni databazi ovéfenych informaci o vzacnych onemocnénich, véetné prehledu probihajicich

studii. Jeho heslem je:
,, Zadnd nemoc nenti tak vzacna, aby si nezaslouZila pozornost.

Jednotliva vzacna onemocnéni zde maji uvedenou klasifikaci a zkratky. Portal obsahuje vice
nez 6 000 nazvu vzacnych onemocnéni s popisy a informacemi, které jsou pravideln¢ aktualizovany.
Za projektem stoji v prvé fadé Francouzsky narodni institut pro zdravotnicky a medicinsky vyzkum
(INSERM) ve spolupraci s dal§imi farmaceutickymi firmami, univerzitami, vyzkumnymi centry
a zdravotnickymi zafizenimi. Cilem portalu je sdruzovat aktualni informace o vzacnych onemocnénich,

které mohou poslouZit nejen odbornikam, ale také siroké veiejnosti. (UZIS CR, 2022)

13


http://orpha.net

2. Skolsky systém a legislativa pro Ziky se specialnimi vzdélavacimi
potirebami

2.1 Zak se specialnimi vzdélavacimi potrebami

Pod pojmem zak se specialnimi vzdélavacimi potiebami se obecné rozumi zak s uréitym
zdravotnim postizenim nebo zdravotnim ¢i socialnim znevyhodnénim. Patfi sem Zaci se specifickymi
poruchami uceni, dale Zaci s mentalnim postiZzenim, zaci s t€lesnym postizenim, Zaci se zrakovym ¢i
sluchovym postizenim, Zaci s postizenim fecovym atp., pfi¢emz do této skupiny spadaji také zaci se
vzacnymi onemocnénimi. Ma-li byt vzdélavani déti se vzacnymi onemocnénimi smysluplné a stavéné
na rovnopravném zakladé s ostatnimi, je zapotfebi vytvofeni zvlastnich podminek tak, aby byly

respektovany specialni vzdélavaci potieby téchto déti. K tomu ucelu nam slouZzi podpurna opatfeni.

Cadova (2015) uvadi, 7¢ mezi tyto podpamné prostiedky patii napf. pusobeni specialniho
pedagoga ve tridé, moznost dvou pedagogickych pracovnikti ve tfid¢, asistent pedagoga ¢i osobni
asistent, snizeny pocet zaku ve tfid¢, kompenzacni, rehabilitacni a u¢ebni pomucky, specialni ucebnice
a didaktické materialy a zejména pak odligna forma a metoda vyuky. Zakiam se vzacnym onemocnénim
je nutné poskytnout celou fadu podptirnych opatfeni. Jejich rozsah a zarazeni zaka do prislusného stupné
podpory doporucuje skolské poradenské zafizeni, coz je v tomto pripadé SPC pro télesn¢ postizeng.
Cilem té€chto podpurnych opatfeni je umoznit zakovi rozvoj v ramci jeho moznosti tak, aby byl schopen

zapojit se do spolecnosti v maximalni mozné mife a mohl najit uplatnéni v zivote.

Velmi dulezitou roli zde plni individualné vzdélavaci plan (IVP), ktery je soucasti dokumentace
zaka a vychazi ze skolniho vzdélavaciho programu piislusné skoly a zavéra specialné pedagogického
vySetfeni. Upravuje metody a postupy vzdélavani dan¢ho zaka a obsahuje rizna doporuceni, pravidla
hodnocenti, ¢asto také konkrétni rady a zkusenosti. Na tvorbé IVP se podileji ucitelé skoly ve spolupraci

s pracovniky SPC.

2.2 Legislativa tykajici se Zzaka se specialnimi vzdélavacimi potirebami

Legislativni feSeni upravujici pravidla pro vzd€lavani déti se specialnimi vzdélavacimi
potfebami predstavuje Zakon ¢. 561/2004 ze dne 24. zafi 2004 o predskolnim, zakladnim, stfednim,
vy$§im odbomém a jiném vzdélavani (Skolsky zakon) v platném znéni, a Vyhlaska ¢.27/2016,
o vzdélavani zaku se specialnimi vzdélavacimi potfebami a zaki nadanych, ve znéni pozdéjsich
predpist. V tomto skolském zakon¢ se vyslovné objevuji zasady a cile vzdélavani, nové je pojat systém
vzdélavacich programt, upravena je povinnost zpracovavani dlouhodobych zaméra vzd€lavani
a rozvoje vzdélavaci soustavy. Zakon respektuje mezinarodni zavazky Ceské republiky v oblasti
ochrany prav pfislusnika narodnostnich mensin a upravuje podminky menginového $kolstvi. Skolsky

zakon také zavadi pripravné tfidy zakladni Skoly pro déti socialné a komunika¢né nezralé s cilem
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napomoci vyrovnat vyvoj téchto déti a umoznit jim pokracovat bez vét§ich problému spoleéné se svymi

vrstevniky. (MSMT, 2013-2022)

Oblast vzdélavani zakd se specialnimi vzd€lavacimi potfebami upravuje Skolsky zakon
ustanovenim § 16 zakona ¢. 561/2004 Sb., ve znéni pozd¢jSich predpisui, kde je uvedeno, Ze jednou
z forem vzdélavani déti nebo zaku se specialnimi vzdélavacimi potfebami je tzv. skupinova integrace
déti nebo zaku, ktera probiha v béznych skolach formou zfizovani samostatnych tiid. Ke zfizeni tfidy
podle § 16 odst. 9 skolského zakona je podle § 16 odst. 10 §kolského zakona v pfipad¢ kol zfizovanych
obci nebo soukromym zfizovatelem nezbytny souhlas krajského ufadu. Tridy podle § 16 odst. 9
Skolského zakona je mozné zfizovat pouze pro déti nebo zaky s mentalnim, té€lesnym, zrakovym nebo
sluchovym postiZzenim, zavaznymi vadami feci, zdvaznymi vyvojovymi poruchami uéeni, zavaznymi
vyvojovymi poruchami chovani, soub&znym postizenim vice vadami nebo autismem. (MSMT, 2013-
2022)

V pripadech déti se vzacnymi onemocnénimi jde Casto o t€zké zdravotni postizeni. Zde zakon
fika, ze tyto déti budou vzdélavany ve Skolach tzv. specidlnich za predpokladu, Ze toto feseni je
v nejlepSim zajmu ditéte, poZaduji ho zakonni zastupci ditéte (tzn. netrvaji na umisténi ditéte v bézném
skolstvi) a toto opatfeni neznamena potvrzeni neschopnosti bézné skoly naplnit své povinnosti dle § 16

skolského zakona. (MSMT, 2013-2022)

Diky soucasné legislativé maji rodice vétSi svobodu pfi rozhodovani, zda jejich ditéti se
specialnimi vzdélavacimi potfebami bude 1épe vyhovovat bézna zakladni Skola nebo zakladni skola
prakticka ¢i zakladni skola specialni. Jejich rozhodnuti pro druhou variantu je podminéno doporucenim

Skolského poradenského zafizeni.

V § 3 zakona 561/2004 je v obecné roviné vymezen systém vzdélavacich programii, ktery si
jednotlivé skoly tvoii samy na zakladé piislusného ramcového vzdélavaciho programu (RVP). Skolni
vzd&lavaci program (SVP) vychazi z konkrétnich podminek a zaméri $koly, zohlediiuje moznosti
a pozadavky zaka a jejich zakonnych zastupcii. Povinnosti feditele $koly je umistit SVP na vefejném
misté.

V § 4 a5 je mimo jin¢ zakotvena povinnost stanoveni podminek vzdélavani zaka se specialnimi

vzdélavacimi potfebami v téchto ramcovych a skolnich vzdélavacich programech.

Dle § 7 tvofi vzdélavaci soustavu skoly a Skolska zafizeni, odst. 3 vymezuje druhy skol, kterymi
jsou matefska Skola, zakladni skola, stfedni skola a dalsi. Zvlastnim typem skoly je pak Skola zakladni
specialni, ktera je blize popsana zejména v jiz zminéném § 16. Mezi Skolska zafizeni se dle odst. 5 fadi

také skolska poradenska zarizeni, ktera jsou dulezita pfi doporucovani specialniho vzdélavani.
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Odstavec 6 a 7 tohoto zakona vymezuje prava zaku se specialnimi vzdélavacimi potfebami, jako
je napf. vzdélavani, které obsahem, metodou i formou odpovida vzdélavacim potfebam a moznostem
ditéte, dale zarucuje vytvoreni nezbytnych podminek pro vzdélavani, prihlédnuti k povaze postizeni
nebo znevyhodnéni pfi hodnoceni zaka, mimo jiné také umoziuje bezplatné uzivani specialnich
pomicek a udebnic a také zaruduje moznost vzdélavani na zakladni Skole specialni. (MSMT,
2013- 2022)
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3. Zaci s vybranymi vzacnymi onemocnénimi a jejich edukace

Cilem této kapitoly je popis a charakteristika jednotlivych vybranych vzacnych onemocnéni.
Konkrétné se jedna o onemocnéni Prader-Willi syndrom, Angelmaniv syndrom, Smith-Magenis

syndrom, Williamstiv syndrom a onemocnéni zvané mukopolysacharidoza.

Jednotlivé podkapitoly popisuji charakteristiku onemocnéni, popsany jsou symptomy, které
onemocnéni doprovazeji, zminény jsou také aspekty diagnostiky. Dalsi podkapitoly pak popisuji

specifika edukace téchto déti, kterymi se podrobnéji zabyva predevsim profesor Michalik.

U tfech vzacnych onemocnéni (Prader-Willi  syndrom, Williamsiiv —syndrom
a mukopolysacharidoza) vychazim z popisu specifik edukace Michalika. Specifika edukace zbylych
dvou onemocnéni (Angelmaniv syndrom a Smith-Magenis syndrom), jimiz se literatura Michalika
nezabyva, se pokusim popsat na zaklad¢ svych vlastnich zkuSenosti ziskanych béhem mého

mnohaletého plisobeni ve Specialni zakladni Skole v Podébradech jako dalsi ¢ast vyzkumu.

Ctyfi z téchto péti vzacnych onemocnéni maji aktualni zastoupeni v téZe $kole v Pod&bradech,
vjednom pfipadé (Prader-Willi syndrom) zak v pfedminulém Skolnim roce dochazku dokonéil.
Ve vsech péti pripadech se s témito détmi osobné setkavam (¢i jsem se setkavala) v ramci vyuky ¢i pii
dalsich vychovné vzdélavacich cinnostech minimalné€ 7 let. Ve Specialni zakladni skole v Podébradech

pracuji s détmi od roku 2001.

3.1 Zak s Prader-Willi syndromem

3.1.1 Charakteristika onemocnéni

Prader-Willi syndrom (dale i jen PWS) je geneticky podminéna porucha zpusobena vadou
na 15. chromozomu. Vyskytuje se s ¢etnosti zhruba 1:15 000 — 30 000 narozenych déti bez rozdilu
v pohlavi a rase. PWS poprvé popsali v roce 1956 Svycarsti I1¢kari Praderova, Labhart a Willi. Pocet
jedinca s Prader-Willi syndromem se v CR odhaduje na vice nez 500. (Prader-Willi spolek, 2022)

3.1.2. Symptomy

Mezi hlavni pri¢iny PWS patfi porusena funkce mezimozku (hypotalamu), ktera ovliviiuje
endokrinni systém, naladu a také pocity hladu a zizn¢. Tato porucha souvisi s hormonalni ¢innosti, ktera

ovliviiuje mimo jiné rust a pohlavni dospivani (Zapletalova, 2004).

Vzhled ditéte s Prader-Willi syndromem se vyznacuje kratkyma rukama a nohama, které byvaji
navic zakfivené do tvaru X. Oblicej je vétSinou protahly a tizky, s typickyma mandlovyma o¢ima, izkym

¢elem a trojuhelnikovym homim rtem. Charakteristicka je nadméma chut’ k jidlu, kviili chybéjicimu
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pocitu nasyceni se jedna tém¢r az o posedlost jidlem. Dusledkem byva velky prirtstek hmotnosti a ¢asto
nasledna obezita. Détem s PWS Cini obtize také koordinace pohybu a rovnovaha. (Prader-Willi spolek,

2022)

Pro PWS je pfiznacné také opozdéné psychomotorické vyzravani, které se tyka hlavnich
vyvojovych milnika, pfi¢emz sezeni, chiize, a napft. prvni slova byvaji dosahovany ve dvojnasobném
Case, nez je bézné. Pridruzuje se mentalni retardace riznych pasem a fada specifickych poruch uceni.
Typické jsou také poruchy chovani, Casté vykyvy nalad se sklony k depresim, uzkostné stavy a afektivni

zachvaty. (Prader-Willi spolek, 2022)

3.1.3 Diagnostika

PWS je mozné diagnostikovat rozborem krevniho vzorku, pficemz se patra po chyb¢jicich
¢astech chromozomu a zkouma se jejich struktura. V nékterych pripadech byva diagnoza stanovena uz
u novorozenci, jindy az vyrazn¢ pozdéji. Klinickymi kritérii byva hypotonie, poruchy spanku, détska

obezita a opozdény psychomotoricky vyvoj. (Zapletalova, 2004)

Moznosti terapie

Geneticka pri¢ina PWS neumoziuje vylééeni nemoci jako celku, [é¢ba je tedy podptrna a cilena
na nékteré symptomy, coz vede ke zmirnéni nebo eliminaci nékterych priznaka. Nejcastéji se jedna
0 hormonalni 1é¢bu, kdy je podavan rastovy hormon, ktery mimo jin¢ upravuje pomér svalové hmoty
na ukor tuku, ¢imz zvysuje energeticky vydej. K tspésnému zvladani syndromu je zapotfebi spoluprace
fady odbornikt zejména v oboru endokrinologie, gynekologie, chirurgie a psychiatrie.

Duraz je kladen na kontrolu pfijmu potravy, spravné stravovaci navyky musi rodi¢e u déti
pestovat od raného détstvi. Velmi zadouci je také zavedeni pravidelného pohybového rezimu. Prinosné
je také rozvijeni individualnich schopnosti ditéte, coz umozni vEétsi miru zapojeni do béznych aktivit

s vrstevniky a pomuize usmémit vykyvy nalad. (Prader-Willi spolek, 2022)

3.1.4 Specifika edukace

V nasledujicim popisu specifik edukace zaka s PWS vychazim ze zavérl a poznatki profesora
Michalika a kolektivu autort, ktefi se na publikaci s nazvem ,Metodika prace se Zdakem se vzacnym

onemocnénim " z roku 2012 podileli.

Vzhledem ke specifickym potiebam déti s PWS je zapotiebi predev§im dobra spoluprace
a komunikace ucitele a rodi¢u, pozitivni pristup a chut” hledat feSeni problémovych situaci. Kazdé dité
je jiné, proto je zapotfebi zcela individualni pfistup. Mnoho zaka s PWS, zejména s lehkym mentalnim
postizenim, se vzdélava na béznych zakladnich Skolach. Dalsi déti jsou vzd€lavané v ramci

tzv. specialnich skol.
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RozlozZeni schopnosti ditéte s PWS je zna¢né€ nerovnomémé. Tito zaci mivaji obvykle problémy
s porozuménim abstraktnich informaci, proto se doporucuji jasné a strucné instrukce, idealn¢ doplnéné
o kontrolu se zpétnou vazbou. Typickym znakem PWS je také zvySena unavitelnost s ¢astym usinanim
béhem dne, od ¢ehoz se odviji celkoveé pomalé pracovni tempo. Je dulezité poskytnout zakovi dostatecny

¢asovy prostor pro praci a umoznit mu alespori kratky odpocinek.

Lepsich vysledku je dosahovano pii smyslovém, zejména vizualnim uceni. Schopnosti
a dovednosti v jednotlivych predmétech se velmi liSi. LepsSi byvaji Ctenarské nez matematické
schopnosti, nelze to vSak povazovat za pravidlo. Vyrazné potize mivaji zaci s PWS se zpracovanim
déjové posloupnosti. Rovnéz stfidani Cinnosti, a tedy 1 pfedmétu, zpusobuje problémy, zak s PWS
mnohdy ulpi na jednom tkolu a neni ochoten se posunout dale. Pochvala by méla prichazet i po dil¢ich

uspésich.

Do skolniho dne je zapotiebi vnést strukturu, bez ohledu na uroven kognitivnich schopnosti jsou

nutna pevna pravidla, ktera vytvori pocit bezpeci a jistoty. Velkou mérou to plati i pro rezim stravovani.

Je tfeba pocitat také s naladovosti a tvrdohlavosti, ¢asta byva potifeba argumentovat ¢i byt
v opozici. Objevuje se také lhani a kradeze, vétSinou v souvislosti s jidlem. Osvédcily se spise klidné

reakce bez snahy konfrontace, feSeni se pak hleda s rodinou a dal§imi zacastnénymi.

Pozornost si zaslouzi specifika stravovani zaka s PWS, kdy je nutné obeznamit s témito
problémy tykajicimi se jidla také personal skoly. Pokud dité obédva ve $kolni jidelné, je dobré jasné
stanovit pravidla napf. pro velikost porce ¢i pro pridavani. Pomémeé Castym problémem byvaji kradeze
svacin v disledku neschopnosti odolat jidlu, ¢i snédeni vlastni svaciny ihned po pfichodu do skoly.
Je dobr¢ spoluzakium vysvétlit, pro¢ k tomu dochazi a snazit se eliminovat tyto situace ve spolupraci
s rodi¢i. A¢ jidlo predstavuje jeden z nejsiln€jSich motivacnich prvku, neni dobré ho pouzivat jako

odménu.

V ramci dobrého souziti ve tfid€ je vhodné zaradit do vyuky kolektivni hry zaméfené na podporu
komunikace a posileni empatic. Zak s PWS, stejné jako kazdy jiny. potiebuje zazit uspéch. K tomu je
mozné vyuzit jednu z oblasti, kde tyto déti Casto vynikaji i nad stejn¢ starymi vrstevniky - napf. stavéni

puzzle, hledani slov ¢i osmismérky. (Michalik a kol., 2012)
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3.2 Zaks Angelmanovym syndromem

3.2.1 Charakteristika onemocnéni

Angelmantiv syndrom (dale 1 jen AS) je vzacna geneticky podminéna porucha s vadou na
15. chromozomu. Poprvé byl popsan v roce 1965 pediatrem Harry Angelmanem, ktery si vS§iml hned
tfech déti se shodnymi priznaky a charakteristickym chovanim. Déti se zdaly byt velmi $tastné, také
m¢ély podobné oblicejové rysy. Prvni nazev této diagnozy byl , Stastna loutka™, pozdéji byl pfejmenovan
na ,,Angelman syndrom®. Pfes mnoh¢ vyzkumy nebyla v té dob¢é pfi¢ina nemoci objevena. (spolek

Angelman, 2022)

Angelmaniv syndrom se fadi mezi vzacné onemocnéni, statistiky se v kazdé zemi lisi.
Nejéast&ji je uvadén vyskyt 1:10 — 30000 osob. Podle tohoto udaje by mélo byt v Ceské republice zhruba
400 lidi stimto onemocnénim, evidovano je jich vSak zhruba 50. Tento udaj je navic zkresleny
skute¢nosti, ze k prvni diagnoze doslo az v roce 1997, jedna se tedy o omezenou vékovou skupinu. Starsi
jedinci jsou velmi pravdépodobné zarazeni pod jinou diagndzou, nejcastéji patrné pod détskou

mozkovou obrnou. (spolek Angelman, 2022)

3.2.2 Symptomy

U ditéte s Angelmanovym syndromem probihaji prvni mésice Zivota bez vyrazngjSich odchylek,
mohou se objevit problémy s kojenim. Prvnim z ukazatelu byva hlasity smich objevujici se jiz velmi
brzy. Kolem 6. mésice véku ditéte se zacnou projevovat znamky opozdéného psychomotorického
vyvoje, ktery je s pribyvajicim vékem stale vyraznéjsi. Neurologické vysetfeni zpravidla neodhali
vaznéj§i odchylky od normy s vyjimkou epileptické aktivity na EEG. Pro dit¢ s Angelmanovym
syndromem jsou typické poruchy rovnovahy a koordinace ve spojeni s t&Zkou mentalni retardaci. Casté
jsou poruchy spanku a vyrazna porucha feci — konkrétné zadné nebo zcela minimalni pouzivani slov.

Neverbalni komunikace vyrazné prevysuje nad verbalni. (spolek Angelman, 2022)

Objevuji se také poruchy pohybi, rovnovahy, nejista, tzv. atakticka chiize a tfesy koncetin.
U vice nez 80 % déti s AS se objevuje ploché zahlavi a také pomalejsi rust hlavy, disledkem je
tzv. mikrocefalie (maly obvod hlavy). Jiz u malych déti (kolem 2. roku véku) se objevuji epilepticke

zachvaty s abnormalnim nalezem na EEG. (spolek Angelman, 2022)

Naprosto charakteristickym rysem je staly usmévavy vyraz ve tvari a celkova grimasa radostné
nalady s Castymi zachvaty smichu. Napadna je také hypopigmentace kiize a oéi (svétla kize, svétlé vlasy
1 obo¢i, nejcastéji modra barva oci). Typicky je u ditéte s AS vyrazny motoricky neklid, kdy ma dité
potfebu stale néco délat, pobihat ¢i chytat néco do rukou. Schopnost soustiedit se je vyrazn¢ narusena,
pro dité s AS je obtizné koncentrovat se i jen na malou chvili. Casté je mavani rukama a tzv. loutkova

chiize. Jednim ze zvlastnich rysu je fascinace vodou a jejimi zvuky. (spolek Angelman, 2022)
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S Angelmanovym syndromem nebyvaji typicky spojeny zdravotni komplikace, délka Zivota

téchto lidi je proto praimérna. (spolek Angelman, 2022)

3.2.3 Diagnostika

V Ceské republice se Angelmaniv syndrom diagnostikuje od roku 1997. Vzhledem
ke genetickému podminéni poruchy je mozné onemocnéni prokazat pouze cilenym genetickym testem.
V soucasné dob¢ byvaji déti diagnostikovany jiz kolem prvniho roku Zivota. Existuje také moznost
odhalit AS jiz v prenatalnim obdobi z plodové vody matky, vySetfeni v§ak neni soucasti standardnich
testu provadéjicich se v t€hotenstvi, musi byt tedy na tuto vadu cilené zaméfeno. (spolek Angelman,

2022)

Moznosti terapie

Angelmaniv syndrom je vzhledem ke genetické pficiné svého vzniku jako celek onemocnéni
nevylécCitelny. Prestoze v souCasné dobé probihaji vyzkumy zaméfené na moZznost opravy casti
15. chromozomu, dosud neexistuje 1€k, ktery by dokazal AS vylécit. Lécba se tedy zaméfuje na
zmimovani pfiznakt a na psychoterapeutickou podporu. Podavany jsou vétSinou antiepileptika proti

kfe¢im a nekoordinovanym pohybum. (spolek Angelman, 2022)

3.2.4 Specifika edukace

V této kapitole se pokusim shrnout své poznatky tykajici se urcitych edukacnich specifik ditéte
s Angelmanovym syndromem. Vzhledem k etickym aspektim nebudu uvadét presny vék ani pohlavi.
S ditétem s timto syndromem se setkavam ve Skolnim prostfedi od roku 2015, kdy nastoupilo
do pripravného ro¢niku. M¢la jsem v§ak moznost ho poznat uZ mnohem drive, a to na mych lekcich
1écebné-pedagogicko-psychologického jezdéni. Coby osmnactimésicni batole se dit¢ s AS tehdy stalo
mym zdaleka nejmlad$im klientem. Je nutné si uvédomit, ze popisuji jedno konkrétni dité€ a neni tedy

mozn¢ vzhledem k individualitam kazd¢ho jedince povazovat tyto poznatky za vSeobecné platné.

Intelekt ditéte s Angelmanovym syndromem se zpravidla pohybuje v rozmezi stfedné tézké az
t¢zké mentalni retardace. Obvykla mentalni Groven dosahuje do 3 let véku, z tohoto duvodu nejsou déti
s AS schopny vést samostatny Zivot a potfebuji neustalou péci dospélé osoby. Klinické projevy tohoto
onemocnéni maji vyrazny dopad na specialni vzdélavaci potieby téchto zaku, nutné je poditat s vyrazné

omezenymi kognitivnimi schopnostmi.

Jista specifika se objevuji v chovani, kdy krom¢ ¢astého smichu a typického §tastného vyrazu
prevlada vyrazna hyperaktivita, ktera do zna¢né¢ miry komplikuje cely edukacni proces. Dité s AS je

velmi obtizné zaujmout, rychle prechazeji od jedné aktivity ke druhé, je t¢zké ho usmérnit. Naucit
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respektovat obzvlasté mladsi skolni dité, byt jen zakladni pokyny, vyzaduje velkou davku usili
a vytrvalosti. Objevuje se také vysoka vznétlivost a obCasné krat§i zachvaty zlosti. Velmi Casto
se setkavame se strkanim rukou ¢i hracek do ust nebo se stereotypnim chovanim jako mavani a tleskani
rukama. Vzhledem k nekvalitnimu spanku byvaji déti s AS pfes den zvySen¢ unaveng, coz dale snizuje

schopnost koncentrace a znesnadiuje kazdou vzdélavaci aktivitu.

Oproti tomu jsou tyto déti velmi spolecenské a zajimaji se o déni ve svém okoli. Typicka je
velka zvédavost, na vse se chtéji podivat a ,,u vSeho byt™. Dalsi z Castych projevu chovani je fascinace
vodou. Pokud uslysi jakykoli zvuk s ni spojeny (Splichani, kapani, tekouci vodu), vyvinou velké usili,
aby se mohli na zdroj tohoto zvuku podivat. Pokud bychom hledali predmét, kterému budou tyto déti
ochotné vénovat pozornost, bude to nejéastéji zvukova ¢i svételna hracka, rady také zkoumaji blystivé

a svétlo odrazejici predméty.

Jednim z dalSich znaku tohoto syndromu je neschopnost mluvit. Prestoze se v ur€itém obdobi
u ditdte s AS objevily nékteré slabiky, vétsina z nich bohuzel postupem &asu zase vymizela. Red se
nevyviji na takové urovni, aby mohla byt pouzita jako hlavni komunikaéni kanal. V téchto pfipadech je
vhodné vyuzit nékterou z metod AAK (alternativni a augmentativni komunikace) jako formu
dorozumivani. Aby se mohlo dité s AS dale rozvijet, musi mu byt umoznéno sdélit své potieby a pocity,
coz muze do jisté miry pomoci s odstranénim nékterych nezadoucich projeva chovani. Dulezité je

zajistit takovou formu komunikace, ktera bude pouzitelna s co mozna nejvetsim okruhem lidi.

P1i nacviku dovednosti je vodné Cinnost strukturovat do mensich dil¢ich ukont, pouzivame
presné a struéné instrukce. Pokud se u Zaka stfida vice osob, je vhodné se predem domluvit na pouzivani
jednotnych pokynii. Abychom Zaka s AS nepietézovali, je dobré zaradit Cast¢ prestavky a stfidani
¢innosti. Nutné je poskytnout dostatek ¢asu pro pochopeni tkolu a naslednou reakci. Spravna motivace
(napf. oblibené jidlo) nam cely proces vyrazné usnadni. Zapotiebi je obmit se trpélivosti, pro zvladnuti
nov¢ dovednosti je nutné dlouhodobé opakovani. V nasem pripad¢ to byla mimo jiné snaha o uspésné
vysazovani na toaletu. Pfestoze se tydny zdalo, Ze se situace takika neméni, dlouhodobé¢ usili, pochvala
a odména za kazdy tuspéch, se nakonec vyplatila. Bez izké spoluprace s rodinou by byl tento tispéch

i mnoho dalSich naprosto nemyslitelny.

Kazda nova dovednost je dulezita pro alesponi ¢asteCnou samostatnost ditéte, proto je vhodné
zam¢fit se zejména na nacvik aktivit kazdodenniho Zivota a vhodny zptisob komunikace. Pozitivnim
predpokladem je, Ze s pribyvajicim vékem lze ocekavat snizeni miry hyperaktivity. Ohlédnu-li se do
momentu, kdy udrzet dit¢ v utlém véku v asistovaném sedu na koni vyzadovalo témé&f nadlidské usili
(a notnou zasobu pisni¢ek a fikadel), je rozdil se souCasnym stavem opravdu vyrazny. Schopnost

lepsiho soustfedéni a koncentrace tak otevira nové moznosti pro ziskavani dalsich dovednosti.
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N4

pokrokt. Podobng jako je tomu u jinych syndromu, je nezbytné zvolit takové metody a techniky, které

jsou uzpusobené individualitam kazdého ditéte.

3.3 Zak se Smith-Magenis syndromem

3.3.1 Charakteristika onemocnéni

Syndrom Smith-Magenis (dale i jen SMS) je vrozena geneticka odchylka, pfi niZ je postizen
17. chromozom. Jde o tzv. mikrodele¢ni syndrom, ktery je zpusoben abnormalitou v délce kratkého
(p) raménka chromozomu 17p11.2., n€kdy se také hovofti o tzv. 17p-syndromu. K poskozeni genetické
informace dochazi pievazné béhem podeti, nejedna se tedy o dédiénou genetickou vadu. Cetnost vyskytu
onemocnéni se odhaduje na 1:25 000 narozenych déti. Toto Cislo je v§ak patrné podhodnoceno, soucasné

vyzkumy ukazuji, Ze poéet nové diagnostikovanych déti se SMS kazdorocné stoupa. (Zvérova, 2011)

3.3.2 Symptomy

D¢ti se syndromem Smith-Magenis jsou si velmi podobné. Jejich typicky fenotyp zahmuje
brachycefalii (Siroky ¢tvercovy oblicej), nize posazen¢ oci i usi, plné rizové tvare, zplostély kofen nosu,
srostlé obocCi, vyraznou dolni cCelist a hluboce vykrojené rty s vycnivajicim jazykem s astym
doprovodnym slinénim. Mezi dal$i spole¢n¢ priznaky patii maly vzrust, brachydaktylie (zkracené prsty
na rukou i nohou), svalova hypotonie a napadné hluboky chraplavy hlas. Cetngji se objevuje také

trunkalni obezita, pfi niz se tuk uklada predevsim do oblasti stchen a hyzdi. (Zvétova, 2011)

U jedinct se SMS je vyrazné zvySené riziko organovych postizeni, jedna se zejména o srde¢ni
vady, anomalie ledvin, ortopedické obtize, ORL a oftalmologické abnormality, patologicky byva
zaznam EEG. Objevuje se také snizeny prah bolesti, potize s polykanim, enuréza a ¢asté zacpy. Chuze
byva o Siroké bazi. Déti se syndromem Smith-Magenis maji vyrazné poruchy spanku, v noci se
opakovan¢ budi, s naslednymi intervaly aktivity. Nejaktivnéjsi byvaji kratce po pulnoci, rano casné

vstavaji. V dusledku unavy béhem dne opakovang kratce usinaji. (Zvérova, 2011)

Syndrom je spojen s neurobehavioralnimi pfiznaky jako jsou hyperaktivita, impulsivita a nahlé
zm¢ény nalady. Velké obtize maji déti se SMS s kontrolou vlastnich emoci, objevuji se vybuchy hnévu
a nekontrolovatelného vzteku, Casto doprovazené sebeposkozovanim. Toto chovani se obvykle
projevuje priblizné od 18 mésicu veku. Sebeposkozovani se vyskytuje u kazdého ditéte se SMS bez
ohledu na kognitivni Groveri a Casto pfetrvava po cely zivot. Spankové poruchy, stejné jako poruchy
chovani patmé souviseji s prevracenym (v tomto pripadé dennim) vylu¢ovanim melatoninu. (Zvérova,

2011)
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D¢ti se SMS maji opozdény predevsim psychicky vyvoj, pozdéji nastupuje fe¢ s Casto velmi
Spatnou artikulaci. Oproti tomu mivaji tyto déti vybornou pamét’ na jména, nazvy mist a udalosti
a prokazuji prekvapivy smysl pro humor. Mentalni vyvoj byva ukonéen na trovni zhruba ¢tytletého

ditéte. (Zvétova, 2011)

3.3.3 Diagnostika

Diagnoza byva vétSinou potvrzena az v cytogenetické laboratofi stanovenim mikro-delece
17p11.2 chromozomu za pomoci vysetfeni FISH (fluorescence in situ hybridizace) chromozomu 17.
Do této doby byvaji ¢asto mylné stanovovany diagnézy jako je autismus, ADHD nebo afektivni
poruchy. Vcasné diagnostikovani Smith-Magenis syndromu je nezbytné pro zahajeni ucinné
psychiatrické 1€cby, cCasta je také farmakoterapie spankové poruchy a symptomaticka lécba

pridruzenych poruch. (Zvétova, 2011)

Moznosti terapie

Vzhledem ke genetické etiologii tohoto onemocnéni neni vylééeni jako takové v soucasnosti
mozn¢. Lécbaje tedy zamérena predevsim na zvladani afekta a k utlumeni projevi nevhodného chovani.
Dale je nezbytna alespon ¢aste¢na Gprava rytmu spanku a bdéni, k tomu se nejcastéji pouziva vecerni
podani melatoninu. Komplexni 1é¢ba byla vypracovana a schvalena odborniky a zahrnuje pocatecni
genetické vySetieni, pravidelné kazdoro¢ni prohlidky, které zjist'uji stav jednotlivych organi a dale take
psychologické a logopedické vysetieni. Casné zahajeni multidimenzionalni tymové terapie je nezbytné

k celkové stimulaci vyvoje ditéte. (Zverova, 2011)

3.3.4 Specifika edukace

V této kapitole se pokusim shrout své poznatky tykajici se urcitych specifik ditéte se Smith-
Magenis syndromem, které je nutno béhem edukaéniho procesu zohlednit. Své zkuSenosti ¢erpam
z kazdodenni vyuky ditéte s timto onemocnénim od roku 2015 do soucasnosti. Vzhledem k etickym
aspektum nebudu uvadét presny vek ani pohlavi. Je tieba vzit v ivahu, Ze jde o jedno konkrétni dité,

nelze tedy vyvozovat obecné zavery.

Zak se Smith-Magenis syndromem je vramci vyuky vyrazné limitovan omezenymi
kognitivnimi schopnostmi. Intelekt se pohybuje nejcastéji v pasmu lehké az stfedné tézké mentalni
retardace. Objevuji se potize slogickym usudkem, s pochopenim ¢asoprostorového schématu,
s planovanim i dokoncovanim ¢innosti. Vlivem snizené koncentrace nastavaji potize s kratkodobou
paméti, zejména pokud je ukol zadan pouze ustn¢. Vhodné je napsat na tabuli velmi zjednodusené
zadani, idealn¢ v kratkych bodech. Dlouhodobou pamét dokaze zak se SMS lépe vyuzit. Pokud si

nazornym procvi¢ovanim osvoji n¢jaké konkrétni pojmy (napf. nazvy fek ¢i hor), bude pravdépodobné
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schopen vybavit si je po dlouhou dobu. Zhorsena je schopnost teoretického mysleni a abstraktniho
usudku, coZ omezuje moznosti ucit se, fesit samostatné problémy a plnit zadané tkoly. V kombinaci
s omezenymi komunika¢nimi dovednostmi dochazi ke sniZeni schopnosti praktického zvladani béznych

zivotnich situaci, a tudiz k celkové nizs§i samostatnosti.

Vyuku komplikuji predev§im cCasta tnava a jistd behavioralni specifika. Jednim
z nejnapadnéjsich projevi chovani je vysoka mira impulsivity, ktera casto prechazi v zachvaty vzteku
a agrese s nebyvalou intenzitou. Tyto stavy mohou nastat i n¢kolikrat denné. V naprosté vétsing pripadu
je zlost sméfovana na vlastni osobu a miva podobu buseni péstmi do hlavy, bouchani hlavou o lavici,
trhani si vlasi, kousani a skrabani se do predlokti ¢i strhavani si stroupkt z hojicich se ran (vétSinou

v okoli nehtu).

Zvladnout tyto situace byva velmi narocné, je tieba zajistit, aby si dit¢ v tento okamzik vazné
neubliZzilo, také je nutné chranit ostatni zaky ve tfidé pred v afektu hozenymi prfedméty (nejéastéji psaci
potieby, ale také napft. zidle). Je nezbytné s ostatnimi zaky o té€chto projevech chovani mluvit a vse jim
v klidu, vét§inou opakované, vysvétlovat. Po emocionalni strance byvaji tyto situace vycerpavajici pro

vSechny zucastnéné.

Dalsim aspektem, ktery velmi znesnadiiuje vyuku, je jiz zminéna unava ditéte, zpusobena
mnohdy témér probdélymi nocemi. Ve dnech, kdy navic prichazeji afekty (které trvaji i nékolik minut
a jsou pro dit¢ nesmirng fyzicky i emocionalné vyc¢erpavajici), byva iinava extrémni a je takika nemozné
ve vyuce pokracovat. Pro tyto situace je vhodné mit ve tfidé klidné odlehlejsi misto, kde si pak dité
muze odpocCinout (napf. na polohovacim vaku). VétSinou piichazi okamzity spanek, ktery trva asi

hodinu.

Ditéti se SMS vyhovuje mit béhem vyuky jednu osobu tzv. , pro sebe®, vyrazné se v tu chvili
zlepSuje jeho pracovni vykon a vysledky dané Cinnosti. Vhodny je klidny, usmémiujici a privétivy
pristup. Nékterym afektim je mozné predejit vCasnym zasahem (Casto staci par klidnych slov,
bagatelizovani vyvstalého problému a soucasné nabidnuté feSeni). Dulezité je nastavit jakousi
rovnovahu mezi tim, kdy budeme ditéti pln€ k dispozici a situacemi, kdy ho nechame samostatné

pracovat. To se odviji od naro¢nosti ukolu, momentalniho rozpolozeni a miry Ginavy.

Pokud obtiznost zadané prace ¢i aktualni stav ditéte se SMS vyzaduje individualni vedeni
pedagoga, je dobré ¢innost rozdélit do mensich dil¢ich ukona, chvalit za to, co se povedlo, pfipadné
mirné upozornit na to, co by mohlo byt pristé lepsi. Pokud vidime, Ze je dit¢ v danou chvili emoc¢né
v nepohodé, je lepsi jakoukoli kritiku vynechat. Vhodné je osoby asistujici ditéti se SMS stridat
a nenechat zaka ,ulpét™ na jednom ¢lovéku. Zabranime tak tendencim si tuto osobu narokovat. Jiz
samotna pritomnost pedagoga dit¢ uklidiiuje, dodava mu pocit jistoty a pomaha Iépe vstiebat mnozstvi

podnéti, které v ramcei vyuky pfichazeji. Tim je podstatn€ prodlouZena praceschopnost ditéte.
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Pres vSechny tyto benefity je nezbytné zarazovat také samostatnou praci. Opét je tieba zadany
ukol strukturovat do jednoduchych dil¢ich krokii. Prestoze je zadana prace v intelektovych moznostech
zaka, velmi Casto si v tomto momentu zaéne vynucovat pozornost. Zde musi ucitel nastalou situaci
posoudit a rozhodnout, jaky typ podpory ditéti poskytne. Mnohdy se staci kratce na praci podivat,

struén¢ ukol zopakovat a dit¢ povzbudit ¢i pochvalit.

V nasem pripad¢ jsme se setkaly s pomémé brzkym nastupem puberty, ktery na néjakou dobu
(priblizn¢ jedno pololeti) vyrazné zhorSil negativni projevy chovani. Epizody zlostnych stavi byly

¢etnéjsi a také vyrazné delsi.

Z pohledu edukacniho procesu navic zacalo v tomto obdobi dochazet ke stagnaci schopnosti
osvojovani si novych kompetenci, v n¢kterych oblastech (zejména psani) bohuzel az k regresi urovné

jiz zvladnutych dovednosti.

Vzhledem ke specifickym potfebam ditéte se SMS je zapotiebi predevsim dobra spoluprace

ucitele a rodice, pozitivni pfistup a chut’ hledat feseni vyvstalych probléma.

Shrnuti konkrétnich situaci

Vzhledem k vyraznym specifikim v chovani je nutné dit¢ nejprve dobfe poznat. Aby ucitel
dokazal intuitivn€ vycitit napf. blizici se afekt, je nezbytné pochopit projevy ditéte a pokusit se

vysledovat pficiny, coz vyzaduje Cas.

Idealni je zajistit ditéti klidné a pratelské prostiedi. Pii vyuce je vhodné pokusit se minimalizovat

hluk, ktery na dité¢ se SMS puisobi z divodu mozné hyperakuze velmi rusive az bolestive.

Prestoze je mozné mnohym zlostnym projevim zabranit, neni vhodné snazit se predejit
konfliktu za kazdou cenu. Dité pak bude mit tendence posouvat hranice, coz je v dané situaci nezadouci.
Pravé jasn¢ stanovené mantinely predstavuji pro Zaka se SMS pocit jistoty a bezpeci. I pres veskeré
snahy tedy neni mozné predejit vSem afektim. Je vSak velmi dulezité predejit tomu, aby dité bylo svymi
spoluzaky odmitano. Pedagog musi poskytnout zakim dostatek vhodné¢ podanych informaci
prizpusobenych jejich véku a mentalni Grovni a zaroven jim umoznit vyjadfit své nazory a pocity. Ucitel

zde tak sehrava roli jakéhosi mediatora a zaroven terapeuta.

V pripad€ nového tfidniho kolektivu je dilezité zaka ¢i zaky predem vhodné upozornit, Ze tato
béhem prvnich setkani s témito vybuchy zlosti. Spoluzaky neni mozné predem zcela pripravit. Setkala
jsem se s tim, ze 1 pedagogoveé s mnohaletou praxi po skonceni této epizody reagovali velmi emotivneg.

O to vice pozormosti je tedy tfeba vénovat détem.
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Velmi dualezité je, aby nové déti vidély, Ze uitel i pres tuto naprosto nestandardni situaci zistava
v klidu. V zavislosti na konkrétnich projevech lze odhadnout, jak dlouha bude epizoda, v n¢kterych
pripadech je nezbytné dité ze tfidy odvést. Nékdy je zapotiebi dvou osob, akce by meéla byt kratka
a ze strany dospélych co nejklidnéjsi. Poté je vhodné nékolika vétami vysvétlit zbytku tfidy, co se stalo.
Jeden asistent zustava s ditétem na chodbg, velmi se nam osvédcilo zpocatku na vztek ditéte nereagovat
(v pocatcich ¢i na vrcholu takové epizody prinasi jakakoli snaha dit¢ uklidnit zcela opacny efekt). Teprve
s klesajici tendenci zlosti je vhodné zkusit odvést pozomost néjakou zcela béznou otazkou. Pokud se
tento moment odhadne spravng, je v tuto chvili dit¢ vdéné za nabidnutou moznost ukonceni celého
dramatu, samo je jiz vyCerpané a rado by prestalo. Nasbirat tyto zkusenosti vyZzadovalo Cas a samy jsme

se na pocatku ucily metodou pokusu a omylu.

Po kazd¢ takovéto epizodé probiha jakési usmireni, které ma podobu zcela spontanniho obéti.
Tomu nas naucilo samo dit¢ se SMS, pfi¢emz plati nepsané pravidlo, ze ¢im delsi a vyraznéjsi zachvat
zlosti byl, tim delsi obéti toto dité vyzaduje. Také plati, ze dité chce obejmout pravé tu osobu, ktera
s nim byla v nejblizsi interakci pii nastupu vzteku. Chapeme to jako zpusob omluvy a patrn€ jakousi
zadost o smir, kdy miazeme celou zalezitost uzavtit a dale pokracovat s ,,Cistym listem*. Béhem obéti je
citit, jak se dit¢ zklidiiuje, zpomaluje se¢ mu dychani a celkové se uvoliuje. Tuto potfebu zcela
respektujeme a shodly jsme se na tom, Ze podobny relaxacéni iicinek to ma i na nas. Vnimam to jako
krasnou ukazku toho, ze proces uceni je mnohdy obousmémy. Navic pouhé sledovani tohoto ,,usmifeni
ma priznivy efekt také na zbytek tfidy. V tomto moment¢ je mozné dale pokracovat ve vyuce, je vSak

treba respektovat velkou unavu ditéte a poskytnout mu potiebnou podporu, pripadné umoznit spanek.

Prestoze novi spoluzaci zpocatku prakticky vzdy reaguji slzami, byva toto obdobi pomémeé
kratké. Za velky uspéch povazujeme fungujici tfidni kolektiv, kdy zadny zak, a to ani zak se Smith-
Magenis syndromem, neni vy¢lenén. Dit€ je i pies tato specifika oblibené, a to predevsim jeho vlastni
zasluhou. V literatufe jsem se setkala snazorem, ze déti stimto onemocnénim byvaji samolibé
a sebestfedné. To vSak v pfipadé naseho Zaka neplati. Je velmi pratelské a empatické, jakoukoli vytku
z nasi strany ke spoluzakim snasi hufe nez ke své vlastni osobé. Pokud je nutné néjaké vyraznéjsi
napomenuti né¢kterého spoluzaka, dité¢ se SMS se pravdépodobné rozplace. Pamatuji si situaci, kdy se
dit¢ nékolikrat béhem vyuky zminilo, jaky ma hlad a v momenté, kdy zjistilo, Ze jeden spoluzak

zapomnél svac¢inu doma, nevahalo a nabidlo mu svoji.

Je tfeba zohlednit, Ze mezi détmi se Smith-Magenis syndromem existuji rozdily jak v jejich
kognitivnich schopnostech, tak i v projevech chovani. Nastavit jedno optimalni feSeni pro vSechny, byt

by se jednalo o zaky se stejnym syndromem, neni mozné.
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3.4 Zak s Williamsovym syndromem

3.4.1 Charakteristika onemocnéni

Williamsuv syndrom (dale i jen WS) je vzacna geneticky podminéna porucha nékdy také
nazyvana Williams-Beurentv syndrom. Vyskytuje se asi u jednoho z 20 000 novorozencu. Pfi¢inou
tohoto onemocnéni je geneticka vada, konkrétné chybéjici cast genectické informace v oblasti
7. chromozomu, tzv. delece. V tomto piipadé se delece tyka zejména genu pro elastin, coZ je protein
nezbytny pro fungovani srde¢niho svalu, pruznych cév, arterii a dalSich velkych cév a organi.
Williamsuv syndrom postihuje ob¢ pohlavi ve stejné mife a také se vyskytuje u vSech etnickych skupin.
Byl zji§tén u populace na celém svété. V CR byla tato diagnoza potvrzena u nékolika desitek déti.
(Spolek Willik, 2022)

3.4.2 Symptomy

Williamsuv syndrom postihuje svého nositele na cely Zivot a projevuje se celou fadou priznaka.
D¢ti s WS jsou si velmi podobné, pro jejich vzhled je charakteristické Siroké ¢elo, kratké ocni §térbiny,
velka tsta s plnymi rty, mala spodni ¢elist, nizky kofen nosu, zvlastnosti je hvézdicovity vzor duhovky.
Typicka je také nizka porodni hmotnost a mensi vzrast v dospé€losti. V souvislosti se vzhledem a malym

vzrastem byval WS v minulosti oznacovan také jako ,.elfi syndrom®. (Spolek Willik, 2022).

Psychomotoricky vyvoj byva u déti s WS od pocatku opozdény, pozdéji tedy pfichazi sezeni,
lezeni, chiuze;, fe¢ nastupuje obvykle az v predskolnim véku. Pozd¢ji se projevuje rizny stuperi

mentalniho postizeni, nejcastéji se jedna o lehkou az stfedné téZkou mentalni retardaci.

N2

zuzeni jedné z hlavnich cév vedouci ze srdce. Tu miva asi 75 % déti. Mén¢€ Casto jsou postizeny jiné
cévy jako napf.: plicnice nebo ledvinné tepny. Nékteré srdeéni vady vyzaduji kardiochirurgicky zakrok.
Asi 10 % déti ma zvySeny krevni tlak. Typicka je také hypotonie a hyperlaxicita (zvySena volnost
vaziva), ktera byva pri¢inou vadné¢ho drzeni téla v pozdéjSim veku. Jistou zvlastnosti je hyperakuze
(zvysena citlivost sluchu), ktera zpusobuje, ze déti slysi hlasitéji tony, predevsim ty ve vysSich
frekvencich; nékteré zvuky (napf. détsky plac, ohnostroj, hrom, zvuky elektrickych spotiebicu) jsou
proto vnimany az bolestivé. Tato odliSnost je evidovana u zhruba 95 % lidi s WS a zptsobuje jim nemalé

potize v bézném zivote. (Spolek Willik, 2022)

U déti s WS se Casto objevuji také poruchy rustu. VétSina z nich se rodi s nizkou porodni
hmotnosti a v prvnich letech Spatné prospiva. Se zvySenym vyskytem byly zaznamenany zazivaci potize
v raném v¢ku, chronické zanéty stfedniho ucha, pupecni nebo tfiselna kyla, poruchy funkce ledvin,

ortopedické problémy, endokrinologické problémy, dale také zrakové vady a obtize v oblasti
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stomatologie. Kvuli chybnému postaveni a anomalnimu tvaru zubu je ¢asto nutné oSetfeni v celkové

anestezii. (Spolek Willik, 2022)

3.4.3 Diagnostika

Podezieni na Williamstv syndrom mohou pojmout I¢kafi zruznych obori na zakladé
pfitomnosti typickych pfiznakii. Diagnozu potvrdi (nebo vylouci) klinicky genetik vySetfenim delece
7.chromozému metodou zvanou FISH (florescent in situ hybridization). Toto vysetfeni se provadi z krve
a je pro stanoveni diagnozy Williamsova syndromu kli¢ové. Rodi¢iim, kterym se dfive narodilo dité
s Williamsovym syndromem, muze klinicky genetik doporucit prenatalné diagnostické vySetfeni

u dalsiho t¢hotenstvi. (Spolek Willik, 2022)

Moznosti terapie

Vzhledem ke genetickému puvodu Williamsova syndromu neni vylééeni nemoci jako celku
mozné. Lécba je velmi individualni a 1i§i se pfipad od pfipadu, pficemz se cili na zmirnéni obtizi
pridruzenych zdravotnich komplikaci. Sledovany jsou srde¢ni vady, nutné€ jsou zpravidla také Casté
navstévy u oftalmologa. Lékari se také zam¢&ruji na pravidelnou kontrolu krevniho tlaku a funkce ledvin.
ZvySena pozornost je vénovana v€asnému zachytu pripadnych kloubnich obtizi a jiz zmifiované
stomatologické pééi. Nékdy je v dasledku zvysené uzkostlivosti nutna také 1éba psychiatricka. Rada

déti je vsak zcela bez medikace. (Spolek Willik, 2022)

3.4.4 Specifika edukace

V nasledujicim popisu specifik edukace zaka s WS vychazim ze zavéra a poznatkli docenta
Michalika a kolektivu autort, ktefi se na publikaci s nazvem ,Metodika prace se Zdakem se vzacnym

onemocnénim " z roku 2012 podileli.

Déti s WS jsou pratelské, komunikativni a velmi davérive. Prestoze fe¢ pfichazi pomalu, pred
nastupem do Skoly se tato schopnost vyrazn¢ zlepsi. Ve skolnim véku pak byva fe¢ vétSinou plynula
a pomérng kultivovana. Dobr¢ vyjadrovaci schopnosti téchto déti vSak prevazuji nad porozuménim, coz
muze u cizich vzbuzovat dojem, Ze jsou rozumngéjsi, nez tomu doopravdy je. Nékdy mohou déti ulpét
na jednom tématu (zpravidla aktualni zajem ditéte — napf. vlaky, stérace apod.) a fe¢ se pak opakuje
stale dokola. Objevuji se také potize s kontrolou vlastnich emoci, dit¢ s WS je velmi bezprostiedni
a nemusi byt schopné ovladat radostné vzruseni, slzy ¢i vztek. Presto byvaji pomémé nekonfliktni.
Obc¢as mohou nastat problémy s udrzenim patficného spolecenského odstupu, coz s sebou pfinasi

zvysené riziko zneuZiti v disledku nadmérmné davéfivosti.

Pii vyuce je nutné mit na paméti, ze dit¢ s WS se hure soustredi, je zvySené citlivé a muze byt

nervozni kvili raiznym zvukim (dité se muze i jen obavat, ze domnél¢ zvuky piijdou). Vhodna je predni
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lavice, v n¢kterych situacich se osvédcCily klapky na us$i. Pfi zadavani konkrétniho tukolu je tfeba se
ujistit, ze zak vS§emu rozumdi, instrukce musi byt jasné sdéleny, v prubéhu prace je dobré pfipominat proc
a jak danou ¢innost provadime. Détem s WS velmi dobie vyhovuje strukturované uéeni, ve kterém se

dobfe orientuji a nejlépe mu rozumi.

Vzhledem k jiz zmifiované nadmémé davérivosti by mél ucitel vést zaka k uréitému odstupu
od cizich lidi. Také je vhodny raznéjsi pfistup v momenté, kdy dité zaéne béhem vyucovani vypravét
o svych oblibenych tématech. V tomto pfipad¢ je dobré Zaka ,utnout™ a nasledné odvést pozornost opét
k vyuce. VétSina zakt s WS ma potize s koordinaci jemné a hrubé motoriky, s vizuo-motorickou
koordinaci a vizuo-prostorovou integraci. Potize byvaji velmi Casto pfi Cinnostech vyzadujicich
manipulaci s prsty, tedy psani, stiithani, vymalovavani, stejn¢ tak je pro dité obtizné zavazat si tkanicky
¢i zapnout knoflik. Problémy s orientaci v prostoru souvisi s vnimanim vzdalenosti, hloubky, velikosti,
tvaru ¢i objemu. Lépe, neZli podnéty zrakove zpracuji déti s WS podnéty sluchové. Proto je doporuéeno

zafazeni hudby ve vSech formach, véetné tance.

Cteni je jedna z ¢innosti, ktera obvykle déti s Williamsovym syndromem bavi a neéini jim velké
potize. VétSina z nich se nauci Cist alesponi na zakladni irovni. Vzhledem k dobré sluchové paméti je
vhodné¢ vyuziti klasické analyticko-syntetické metody a jako motivaci pouzit nékteré z oblibenych témat
(poslouzit muzou letaky o sekackach ¢i prackach). Neni vSak pravdépodobné, ze dité celému textu
skuteéné porozumi v dusledku horsiho pochopeni vétné struktury a obsahového sdéleni. Vhodné je klast
dopliujici otazky tykajici se textu, probrat logické souvislosti dan¢ho tématu a idealné prectené take

vizualizovat.

schopnostmi (obtizné chapani tvara pismen, rozloZeni na plose), navic je spojeno s jemnou motorikou,
ktera je u déti s Williamsovym syndromem vyrazng&ji narusena. Vzhledem k tomu, Ze pismo je Casto
necitelné a pro zaka vycCerpavajici, je vhodné napf. vyuzit pro zapisy notebook nebo predem vytisknout

zkraceny zapis.

Dalsi problematickou oblasti je matematika a geometrie, pii kterych je zapotiebi zrakové
prostorova orientace a schopnost abstraktniho mys$leni. Michalik zde doporucuje pouZzivat realné
pfedméty v béznych Zivotnich situacich jako napf. krajeni pizzy pro zlomky, séitani a odcitani
procvicovat pfi nakupovani, televizni program je mozné vyuzit pro vyuku hodin. Pro jest¢ lepsi
nazornost je vyborn¢ zapojeni co nejvice smysli. Osvédcilo se také vyuzivani ¢iselnych fad ¢i mensi
pocet zadani na stranku. Nacvik psani Cislic a samotné aritmetické operace by mély probihat oddélené,
nebot’ dit¢ s WS musi vynalozit velkou davku soustfedéni na grafickou podobu cisla, pfi¢emz se ji uz
nemusi dostavat na samotn¢ s¢itani a od¢itani. Pfirozenou muzikalnost téchto déti 1ze velmi dobte vyuzit
také v matematice napt. v podobé rytmickych fikanek, kter¢ mohou pomoci 1épe pochopit jednotlivé

matematické operace.
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Velmi viely vztah maji déti s Williamsovym syndromem k hudbé. Rada z tdchto déti ma
k hudb¢ také dispozici a talent. Je velmi vhodné ji proto vyuzivat v kazdodennim Zivoté jako
podpurného prostiedku pfi uceni (vyuZziti rytmu, rozSifovani slovni zasoby, procviovani paméti).
Hudbu je mozné vyuZit pro nejraznéjsi pohybove aktivity a rytmicka cviceni, ktera zlepSuji motorickou

koordinaci a vytrvalost, vyborné také poslouzi jako prostfedek pro zklidnéni. (Michalik a kol., 2012)

3.5 Zaks mukopolysacharidézou

3.5.1 Charakteristika onemocnéni

Mukopolysacharidéza (dale i jen MPS) je vrozené dédiéné metabolické onemocnéni patfici
do skupiny lysozomalnich stfadavych onemocnéni. Mukopolysacharidozy se dale ¢leni na nékolik
druhu, které maji rizné klinické obrazy a odli$né jsou také dopady na vzdélavani téchto déti. Obecné
vSak plati, Ze je toto onemocnéni velmi zavazné, zpusobuje mnohé zdravotni potize a vyrazné snizuje
délku zivota. V soucasnosti je mozné n¢které typy MPS 1€¢it podavanim chybéjiciho enzymu, pficemz

vyzkum v této oblasti i nadale pokracuje. (JeSina, in Ehler, 2014)

3.5.2 Symptomy

Mukopolysacharidézy jsou dédiéné podminéna onemocnéni latkové vymény, konkrétné jde
o absenci nékter¢ho Zzivotn¢ dulezitého enzymu. Nedostatek spravné fungujiciho enzymu ma
za nasledek stradani skodlivych latek v tkanich (odtud tzv. ,stfadavé™ onemocnéni). Tyto latky se pak
hromadi v bunikach Zivotné dualezitych organti jako jsou jatra, slezina, srdce ¢i mozek, které pak postupné

omezuji svoje funkce. Vétsina typu MPS vede k predéasnému umrti. (Spolec¢nost pro MPS, 2022)

Plati, Ze mukopolysachariddzy jsou mimoradné zavazna onemocnéni s t€Zkym, progresivnim
prabéhem, navic spojenym s fadou somatickych komplikaci nemocného ditéte. Patfi mezi n¢ zejména
porucha ristu, deformace hrudniho kose, dychaci problémy, ¢asté rymy s vytokem, zvétSeni nosnich
a krénich mandli, neurologické problémy, postizeni chlopni a srdecni svaloviny, casty byva vysoky
krevni tlak. Nezfidka se objevuji zazivaci problémy, prijmy, deformace obratli, omezeni hybnosti
kloubt. Ruce jsou kratké a Siroké s tlustymi prsty, pridruzuje se kostni dysplazie. Typicka je facialni
dysmorfie, konkrétn€ odulé rty a zvétseny jazyk, coz miva za nasledek Casté zaskakovani nebo zvraceni.
K dal$im symptomum patfi o¢ni problémy — zkaleni rohovky ¢i zeleny zakal a poruchy zraku, vét§inou

byvaji poruchy sluchu. (Spole¢nost pro MPS, 2022)

Typy MPS jsou fazeny podle toho, jak byly objeveny nebo podle jmen Iékart a Iékarek, kteri
onemocnéni popsali. Michalik (2012) uvadi nasledujici nazvy jednotlivych typu: MPS 1 (syndrom
Pfaundlera-Hurlerove), typ MPS 11 (syndrom Hunter), typ MPS 1l (syndrom Sanfilippo), typ MPS IV
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(syndrom Morquio), typ MPS VI (syndrom Maroteaux Lamy) a velmi vzacny typ MPS VII (syndrom
Sly).

Mukopolysacharidéza typ |

Prvni typ MPS je dédicné podminéné metabolické onemocnéni, které je zptisobeno poruchou
funkce enzymu alfa-L-iduronidazy. Jde o pomalu progredujici onemocnéni, které doprovazi Siroka skala
pfiznaki, jeZ mohou vést az k ohrozeni na zivoté. Tato forma se dale déli na leh¢i a t€z§i formu, pficemz
druha jmenovana se zacina projevovat jiz v kojeneckém véku a nelééené déti umiraji mezi 3. — 10. rokem
zivota v dusledku postupné se zhorSujicich kardiorespiracnich a neurologickych komplikaci. MPS I se

vyskytuje celosvétove a postihuje rovnomérné ob¢ pohlavi.

Mukopolysacharidéza typ 11

Druhy typ MPS je dédiéné podminéné onemocnéni, které vznika pii poruse funkce
lysozomalniho enzymu iduronatsulfatazy. V disledku genetické odchylky vyrabi organismus enzym
s vyrazn¢ niz$i, ¢i dokonce zadnou aktivitou. Tento typ MPS vyskytuje vzacné u chlapci (jeden piipad
na 120 az 160 tisic), u divek pak zcela ojedinéle (popsano bylo méné nez 10 pripadu na celém svete).
Také tato forma se dale d¢€li, pricemz typ A se objevuje jiz v kojeneckém véku a dit€ pfimo ohrozuje
na zivote, typ B se oproti tomu projevuje pozdéji a ma lepsi prognozu. Spise nespecifické priznaky
(pupecni nebo triselna kyla, vétsi obvod hlavy, Casté zanéty stfedousi, opakované zanéty hornich cest

dychacich) vedou k pozd¢jsi diagnostice.

Mukopolysacharidéza typ 111

Treti typ MPS se déli do ¢tyf ruznych kategorii, projevy jsou ale velmi podobné. Michalik
(2012) rika, ze zatimco somatické projevy jsou zpocatku spiSe mimé, postizeni funkci centralniho
nervoveho systému jsou zavazna a progredujici. Déti s touto formou, na rozdil od vSech ostatnich typua
MPS, nemaji charakteristické zhrub€l¢ rysy v obli¢eji ani se u nich neobjevuji projevy narusencho rastu,
coz podstatné komplikuje diagnostiku. Délka Zivota téchto déti, v zavislosti na zavaznosti onemocnéni,

se pohybuje mezi 10-30 lety.

Mukopolysacharidéza typ IV

Ctvrty typ MPS je dédiéné podminéné lysozomalni onemocnéni se stiadanim, konkrétné jde
o hromadéni mukopolysacharidii, nov¢ji oznaCovanych jako glykosaminoglykany. Zde je
charakteristicka porucha ristu, nizka postava, postupné se zhorsujici kostni dysplazie a také postizeni
rohovky. PrestoZze nejsou z pocatku tyto kostni zmény napadné, postupné vedou az k nutnosti vyuziti
invalidniho voziku. CNS vétSinou v tomto pripadé nebyva zasazena. Zastoupeni u obou pohlavi je
stejné. Prvni pfiznaky se objevuji vétSinou mezi 1. az 3. rokem Zivota, pfesto byva diagnoza stanovena
pozdé¢;ji.
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Mukopolysacharidéza typ VI
MPS VI je charakteristicka poruchou dal§iho z lysozomalnich enzymi. Molekuly nezbytné pro

spravny vyvoj a funkci bunék jsou nedostatecné rozstépené, ukladaji se v lysozomech bunck a poté
i v tkanich, ¢imz dochazi k poskozeni chrupavek, kosti nebo srdce. Tato forma miva mirné az zavazné
dasledky, které se mohou v prubé¢hu Zivota ménit. V pfipad¢ vysSi zbytkové aktivity enzymu se

onemocnéni muze projevit az v prubéhu dospivani. (Michalik a kol., 2012)

3.5.3 Diagnostika

Pro MPS je typicka naprosta ojedinélost a individualni prubch nemoci u kazd¢ho ditéte. Jelikoz
se dit€ rodi zcela v poradku a zpocatku se vyviji v mezich normy, je velmi obtizné diagnostikovat nemoc

v jeji pocateéni fazi. (Spolecnost pro MPS, 2022)

Proces diagnostiky je dale komplikovan velkou variabilitou pfiznaki v riznych vékovych
pasmech. Priznaky byvaji také Casto zaménovany naptiklad s ortopedickymi ¢i revmatologickymi

onemocnénimi. (Malinova, 2013)

Moznosti terapie
Lécba je dnes zaméfena predevsim na terapii, ktera probiha prostfednictvim nitrozilnich infuzi
obvykle v intervalu 1-2 tydnu, ve kterych je dodavan chybéjici enzym. Jednou z moznosti 1éCby se take

jevi transplantace kostni dfené. (Spolec¢nost pro MPS, 2022)

D¢ti s MPS také byvaji ¢asto v péci specializovanych pracovist jako jsou ortopedie, neurologie,

kardiologie, tyflopedie ¢i ORL. (Malinova, 2013)

3.5.4 Specifika edukace

V nasledujicim popisu specifik edukace zaka s MPS vychazim opét ze zavérii a poznatki
profesora Michalika a kolektivu autori, ktefi se na publikaci s nazvem , Metodika prace se Zakem se

vzdacnym onemocnénim z roku 2012 podileli.

Projevy jednotlivych typi mukopolysachariddézy maji podstatny vliv na specialné vzdélavaci
potfeby kazdého ditéte. Pfevazna vétSina déti s MPS vyZzaduje specialné pedagogickou podporu. Vyvoj
neustale pfizplisobovat ménicim se potiebam zaka. Vzdélavani ditéte s MPS je vzdy lidsky i profesné
velmi naro¢né, na druhé strané to vS§ak muze pedagog pojmout jako vyzvu a povzbudit ho muze také

pocit z dobfe vykonané prace.
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Jak jiz bylo uvedeno, pro déti s MPS plati naprosta ojedin€lost, proto i zpusob vzdélavani byva
velmi individualni. Projevy onemocnéni jsou ovlivnény typem nemoci, vékem a také fazi, ve které se
dit¢ s MPS nachazi. Piesto se déti stejného véku a se stejnym typem nemoci mnohdy vyrazné lisi.
Obecné lze fici, Ze se zak s MPS muze vzdélavat podle vzdélavaciho programu, ktery odpovida jeho

moznostem a schopnostem.

Michalik povazuje za rozhodujici to, zda je v disledku stfadani metabolitii zasaZena také
centralni nervova soustava nebo tomu tak neni. Zasadni vyznam ma také pfipadna probihajici enzymova

terapie, i skutecnost, Ze dit¢ z né¢jakého duvodu (vék nebo postup nemoci) jiz 1éeno neni.

Edukacni proces je celkové velmi vyrazné ovlivnén fazi onemocnéni, které u forem MPS I, 11
a I probihaji ve tfech az ctyrech fazich. V prvni fazi jsou symptomy témer nezietelné a dit€ se jevi
zdravé. V dalsich fazich dochazi k postupnému tbytku jak somatickych, tak mentalnich funkci, pfic¢emz
jednotlivé prechody se mohou pozastavit ¢i naopak skokové posunout. U t€ZSich® typi dochazi
v posledni fazi k vyraznému zhorSeni mnoha funkci, vcetn¢ socialnich. Sebeobsluzné a hygienické
navyky &asto regreduji natolik, Ze se dité stane zcela zavislé na pééi dospélé osoby. Uroveri mentalnich

schopnosti miize klesnout az do pasma hluboké mentalni retardace.

Dominantnimi rysy, které mukopolysacharidozy provazi, a které velmi vyrazn¢ zasahuji
do oblasti vzdélavani, jsou specifické projevy chovani. Déti s MPS byvaji hyperaktivni, emo¢né¢ labilni,
hure se soustredi, muze dochazet k sebeposkozovani nebo k agresivité vaci okoli. Dit¢ s MPS ma velke
problémy dodrZovat pravidla, respektovat pokyny, ¢asto rychle prechazi od jedné Cinnosti ke druhé
a nerado se ucastni aktivity, ktera vyZaduje trpélivost a soustfedéni. Nekdy byvaji tyto déti natolik
obtizn¢ zvladatelné, Ze se péce o n¢ stava velmi narocnou a vysilujici. Michalik dale uvadi, Ze cilena
zklidiiujici medikace byva velmi casto neucinnda a jakékoli ,nasilné” zklidnéni je silné

kontraproduktivni. Naopak je tfeba prizpusobit prostiedi a obrnit se trpélivosti.

Ramcové cClenéni vzdélavani zavisi na jednotlivych typech MPS. Jak jiz bylo uvedeno,
onemocnéni ma velmi riznorody pribch. U lehéich forem existuje moznost navstévovat béznou
zakladni skolu. Déti s téz§imi formami jsou vzdélavany primamé ve specialnich Skolach nebo v ramci
jiného zpasobu plnéni povinné skolni dochazky. U typu IV je v CR fada absolventu stiednich §kol, jedna

divka vystudovala V.

V ramci vzdélavaciho procesu je nutné zohlednit zvySené naroky na péci o tyto déti souvisejici
také sjejich omezenymi pohybovymi schopnostmi. Z tohoto davodu je tfeba vyfeSit zejména
bezbariérovost prostiedi a opatfit kompenzaéni pomucky jako jsou nastavitelné pracovni stoly, vhodné
zidle, polohovaci lehatka aj. Dalsi opatieni pfichazeji v pripadé hyperaktivity zaka s MPS, kdy je nutné
zabezpecit a vymezit prostor, v némz se dit¢ s MPS pohybuje. V pfipadé pobytu venku je vhodny dohled
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pedagogického pracovnika, ktery by v idealnim pfipad¢ dokazal odhalit ,.spoustéce™ agresivniho
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chovani. V pripad¢é déti s MPS v kombinaci s poruchou sluchu by dit¢ mélo byt vybaveno sluchadly,
ktera vSak muze odmitat. Dulezit¢ je mit nastaveny vhodny zpiisob komunikace s pfihlédnutim
k mentalnimu véku ditéte (napf. vyznamova slova, komunikace s vizualni podporou, gesta atp.). Dalsi
moznou pridruzenou komplikaci jsou poruchy zraku. Zde je vhodna spoluprace s SPC, které urci funkéni

vyuziti zraku a poté doporuc¢i materialni vybaveni a vhodné didaktické a kompenzaéni pomucky.

V piipadé, Ze je dit¢ s MPS zafazeno do bézné skoly, je vhodné snizit pocet déti ve tiide a zridit
funkeci asistenta pedagoga, a to v podstaté u vSech typt onemocnéni. Asistent zde mimo jiné pomaha pfi
zaCleniovani ditéte do kolektivu, spoleéné procvicuji a upeviiuji nové dovednosti. Asistent dale
napomaha pii sebeobsluznych ¢innostech, s hygienou, uzce spolupracuje s rodici, podili se na tvorb¢

pracovnich lista ¢i dalSich didaktickych pomucek. (Michalik a kol., 2012)

Michalik dodava, Ze tuto pozici by neméla vykonavat matka ¢i jiny pribuzny ditéte.
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4. Rodina ditéte se vzacnym onemocnénim

4.1 Rodina a jeji resilience

Rodina

Pro pojem rodina existuje mnoho riznych vyklada a definic, které se neustale vyvijeji a méni.
Jinak bude na rodinu nahlizeno v kontextu socialnim, jinak v souvislosti se Skolstvim, zdravotnictvim

¢i ekonomikou. Také autofi definic nahliZzeji na rodinu z mnoha riznych uhla.

Dle Sandorové (2015) sehrava rodina v Zivotd kazdého ditste, tedy i ditéte se specialnimi
potfebami, vyznamnou a nezastupitelnou roli. Rodina zaroven predstavuje nejstarsi a nejpfrirozeng;si
spolecenskou instituci. Jedinec zde ziskava role, které se stavaji soucasti jeho identity. Dochazi zde
k uspokojovani zakladnich potfeb jako je potieba dostatku podnétu, potieba jistoty a bezpeci, potieba

seberealizace a budoucnosti.

seberealizace. Rodina jako stavebni ¢lanek spolecnosti zasadné ovliviiuje jeji kvalitu. Zduraziuje funkci
vychovnou, jejimz prostiednictvim se formuji postoje ditéte k sobé samému, k jeho blizkym a ke svétu.

Z. pohledu rodicu predstavuje rodina moznost reprodukce a predani svych zkusenosti dal§imu pokoleni.

Helus (2007) vidi rodinu jako jednu ze zakladnich slozek spolecnosti a také jako zaklad pro

zajistovani péce. Rodina je také predpokladem vytvofeni rozvoje osobnosti.

Havlik (2002) popisuje rodinné prostedi pfedevsim jako nositele primarni socializace, kterou
definuje jako proces propojujici kazdého jedince se spolecnosti. Jedinec se timto stava z biologického
tvora ¢lovékem, tedy kulturni a socialni bytosti, ktera jedna podle uznavanych pravidel a sméfuje své

chovani ke spolecensky pfijatelnym hodnotam.

Pro Jandourka (2012) je funkéni rodina ta, ktera plni vyznamné funkce pro své leny, pficemz
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a pratelstvi.

Vidime tedy, ze uhli pohledi na rodinu, jeji postaveni ve spolecnosti a jeji funkce, je mnoho.
Presto by se dalo obecné fici, Ze rodina je jakymsi zakladnim kamenem lidské spoleénosti, jejiz
vyznamnou funkci je vychova déti. Rodi¢e se snazi poskytnout svym potomkim emocionalné
vyrovnané zazemi a umoznit jim tak utvofit si vlastni zdravou identitu. Také ukazuji svym détem, jak
se k sob¢é navzajem lidé chovaji, jak si pomahaji ¢i jak reaguji v raznych situacich, a to predevs§im
vlastnim prikladem. Kladné vztahy uvnitf rodiny, stejné jako pozitivni vnimani lidstva jako takového,

vytvareji pro dité dobry predpoklad k utvoreni si zdravého vztahu k sob¢ i k celé spolecnosti.
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Funkce rodiny
Autofi (napft. Michalik, 2013, Sandorova, 2015, Vagnerova, 2012) se shoduji, Ze funkéni rodina
by méla byt schopna plnit tfi zakladni pozadavky, a to jak ve vztahu ke svym ¢lentim, tak k celé

spolecnosti.

Jsou jimi tyto zakladni funkce:

1. Biologicko-reprodukéni funkce, jejimz hlavnim cilem je zajisténi reprodukce dalsi
generace. Tato funkce také zahmuje osvojeni si role matky (zajisténi potieb ditéte, zdroj vyzivy) a role
otce (zodpovédnost za financ¢ni zabezpeceni rodiny). Toto pojeti vnima rodinu jako strukturu, ktera

napliiuje potteby svych ¢lenii.

2. Emocionalné-socializa¢ni funkce, ktera vyplyva ze zakona o roding, jez uklada rodi¢im
prevzeti odpovédnosti za své déti. Podstatou této funkce je predevsim vytvoreni vztahu mezi rodici
a ditétem, jeho podpora, umoznéni jeho rozvoje, pfiprava ditéte pro vstup do spolecnosti a jeho
samostatné¢ fungovani. Matéjéek (in Michalik, 2013) poklada tuto funkci za nejvyznamngjsi

a nezastupitelnou.

3. Ekonomicka funkce, ktera zasahuje vSechny ¢leny rodiny. V minulosti byla predmétem této
funkce vyrobni slozka rodiny, dnes se vSak rodina stava zavislou na produkci spolecnosti a tim
i spotfebni jednotkou. V soucasnosti je kladen predevsim duraz na materialni zabezpeceni rodiny, a to
i ve spojitosti s uspokojovanim volnoc¢asovych aktivit déti jako jsou ruzné konicky a krouzky. (Michalik,
2013)

Resilience rodiny

Termin resilience (z latiny — resilio Ci resiliere) znamenal puvodné schopnost odrazit se nebo
také schopnost zvladat narocné Zivotni situace. V souvislosti s funkci rodiny je pojem resilience
definovan jako proces, ve kterém je rodina schopna adaptovat se po zavazném ohrozeni ¢i krizi,

a i nadale zastavat funkce, které ji nalezi. (Patterson, in Sobotkova, 2012).

Sobotkova (2012) uvadi, Ze resilienci rodiny ovliviyji jak vnitini, tak i vnéjsi vlivy. Vnitini
vlivy jsou rozdéleny na osobni (individudlni) a rodinné (systémové¢). K osobnim vliviim patii
inteligence, fyzické a psychické zdravi, smysl pro humor, vitalita, pocit zakofencnosti, pozitivni
sebepojeti a také pocit kontroly nad svym zivotem. Mezi rodinné vlivy fadime soudruznost rodiny,
uroven komunikace, rodinné tradice a mimo jiné také nepsana pravidla, kterymi se rodina fidi.
Sobotkova jiz diive uvedla, ze velmi vyznamnym faktorem je vzajemny vztah obou rodicu a jejich

osobnost (2003).

37



vvvvvv

stabilita rodiny. Za pfedpokladu, Ze je socialni sit’ dobfe strukturovana, ma pevné vazby a dochazi v ni
ke vzajemnym interakcim, jde o velmi vyznamny podpiimy ucinek. Védomi, ze Elovek je pfijiman
a v pripad¢ potieby se ma na koho obratit, je pro odolnost rodiny nezpochybnitelnym pfinosem.

(Solcova, 1999).

Thorova (2015) popisuje osobnost majici dobré predpoklady pro zvladani zivotnich krizi jako
¢loveka s hlubokym porozuménim vlastni osobé, aktivnim pfistupem k Zivotu, s vnimanim vlastni
odolnosti, s komunika¢nimi dovednostmi, pozitivnim sebepojetim a sebeduvérou. Dulezitym rysem
odolné psychiky je védomi vlastni Géinnosti (tzv. self-afficacy) neboli ,,subjektivni piedstava o vlastni

schopnosti kontrolovat a fidit sviij Zivot™.

Kazdy jedinec ma jinou miru resilience a v psychologii je povazovana za osobnostni rys. (Helus,

2018)

Opakem rodinng resilience je vulnerabilita, coz znamena zranitelnost rodiny ¢i jeji nachylnost

k protahovanym krizim. (Sobotkova, in Spatenkova, 2004)

4.2 Zpracovani zatéze vzacného onemocnéni rodinou

., Situace rodiny s postizenym clenem je velmi nestandardni prakticky ve viech ohledech a pro

v§echny cleny. “ (Slowik, 2016, str. 34)

Situace, pfi niz pribude do rodiny novy ¢len, je vzdy velmi vyznamna a ovlivni zivot celé rodiny.
Pokud je timto novym ¢lenem dit¢ s postiZzenim (at’ uz vzacnym ¢i nikoli), znamena to zcela jist€ velmi
obtiznou a naro¢nou zivotni etapu pravdépodobné pro vSechny jeji ¢leny. Na takovou zivotni zkuSenost

se lze jen stézi predem pfipravit.

Vagnerova (2009) uvadi, ze proces vyrovnani se s takovym traumatem byva bolestny,
dlouhodoby a ma svoji posloupnost. Zmény, které se poji s nemocnym ditétem v rodin€, mohou
vzbuzovat mnoho zapornych emoci jako jsou tzkost, strach, hnév, vztek, bezmoc a pocit viny. Rodina

se v takové situaci muze citit dezorientovang, nevi, jak se zachovat, ¢i jak vubec dal zit.

Na konci minulého stoleti mnoho déti s vaznym onemocnénim nebylo rodinou (nebo nékterymi

jejimi ¢leny) prijato vubec a koncily v ustavni péci, cemuz jesté vice napomahal trend tehdejSiho rezimu.

Pipekova (2006) vsak tika, ze pro kazd¢é dit€¢ (i pro dit€¢ se vzacnym onemocnénim) je
nejprirozenéj§im prostiedim pro zivot a vychovu jeho rodina. Neexistuje jiné prostredi, které by mu
poskytlo stejny pocit bezpeci, jistoty, emocionalni stability ani stejné mnozstvi podnétu pro jeho dalsi

rozvoj.
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Narozeni ditéte s postizenim vzdy predstavuje mimoradnou zatéz prakticky pro vSechny ¢leny
rodiny. Spatenkova (2011) uvadi, Ze prakticky kazdy rodi¢ o&ekava narozeni zdravého ditéte a paklize
tomu tak neni, predstavuje to jistou ztratu. Navic rodice ditéte (pfedev§im matky) maji tendenci si uz
béhem tc¢hotenstvi vytvorit mentalni obraz ditéte, k némuz si postupné buduji emocionalni vazbu.

Po porodu je pak velmi obtizné vzdat se této idealizované predstavy a piijmout dité takové, jaké je.

Spatenkova dale fika, e rodina muze byt narozenim ditdte s postizenim ohroZena vlastni krizi,
kdy se rodin€ zhrouti pfedstava ,normalniho Zivota™ s ditétem v budoucnu. Pro rodice je nejhorsim
pocitem ztrata kontroly nad situaci. Mnoho rodic¢t pak vyviji nadbyte¢nou a bezicéelnou snahu vse
zm¢énit nebo naopak ustrnou v jednom bodé. Rodice se také potykaji s pocitem ztraty role rodice
zdravého ditéte, se kterou je spjat pocit selhani v ploditelské a rodicovské roli. Toto vSe negativné

zasahuje do jejich sebedtvéry a sebepojeti, coz muize vést ke krizi jak osobni, tak i rodicovské identity.

Sandorova (2017) dodava, ze je vieobecnd zazité nahlizet na rodinu s ditétem s postiZenim
odlisn€. Ve spolecnosti je dosud konvencni predstava matefstvi silné zakofenéna a zalozena na predstave
zdravého ditéte. Opacnou situaci vnimaji rodice jako urcité socialni stigma, které prameni ze zpusobu
jednani na formalni trovni (pracovnici odbornych sluzeb, zastupci raznych instituci, média), ale i ze

strany okoli a blizkych napf. v podobé soustrastnych pohledi ¢i nevhodné projeveného soucitu.

Prestoze se rodiny s ditétem s postizenim dodnes nepochybné potykaji s mnohymi nesnazemi,

maji v soucasné spolecnosti podstatn¢ lepsi postaveni a moznosti, nez tomu byvalo v minulosti.

Vagnerova (2012) dale popisuje jednotlivé faze zpracovani této zatéze rodinou:
1. Faze Soku a popreni

Byvato prvni reakce na stézi uvetitelny fakt, ze dit€ je nemocné. Tento okamzik vystihuji slova:
,,To neni mozng, to nemuze byt pravda.“ Mnoho rodicu v této frustrujici Zivotni etapé navic postrada

chapajici pfistup zdravotnich pracovnikd.

2. Faze bezmocnosti
Rodice nevi, jak maji problém fesit, nikdy se s nim nesetkali. Mohou prozivat i pocity studu,

které souvisi s o¢ekavanymi reakcemi okoli, boji se zavrzeni.

3. Faze postupného vyrovnavani se s problémem a prizpusobeni se

V této fazi rodice problém zpracovavaji a hledaji feseni. Typicky je zvySeny zajem o dalsi
informace o onemocnéni, maji zajem o budoucnost. Pievazuji vSak negativni emoc¢ni reakce (hnév,
smutek, uzkost), které nepfizniveé ovlivituji racionalni zpracovani informaci. Mohou pouzivat jak aktivni

strategii zvladani situace, tak i pasivni. Pro aktivni zvladani je typicka potfeba boje s touto situaci.
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4. Faze smlouvani
V této fazi jiz rodice uznaji skutecnost, Ze jejich dit€ je postizené. Po prijeti faktu, ze uzdraveni
neni mozné, se rodice vEétSinou snazi o zlepseni stavu a zvySeni kvality Zivota jejich ditéte. Toto usili je

do jisté miry opodstatnéné a zZadouci.

S. Faze realistického postoje

Rodice se smifuji s faktem, Ze maji postizené dit¢ a pfijimaji je takove, jaké je. Jejich plany jsou

N4

PrestoZe jsou tyto faze obvyklé a rodiny s ditétem s postizenim si jimi v n¢jaké form¢ postupné
prochazeji, je dobré mit na paméti, Ze stejné tak jako kazdy Cloveék je i kazda rodina ve své podstaté

jedineéna, a proto je tfeba respektovat jeji vlastni zpusob vyporadavani se s touto situaci.

4.3 Potieby ¢lent rodiny ditéte se vzicnym onemocnénim

Jak uz bylo zminéno, pfijmout skutecnost, ze dité (at’ uz nové narozené ¢i o néco starsi) ma
néjaky druh postiZeni, je vzdy velmi naro¢né pro celou rodinu. Tento proces je ovlivnén osobnostnimi
rysy rodicu, silou jejich partnerského vztahu, jisté i typem postizeni ditéte, informovanosti, ale také

postojem spolecnosti a v neposledni fad¢ reakei §irsi rodiny a pratel.

Vagnerova (2012) uvadi, ze v této chvili potfebuji pomoci sami rodi¢e. Na pocatku byvaji
nejbliz§im okolim zdravotnici, na jejichz pfistupu velmi zalezi. DileZita je nejen informovanost, ale

také zpusob, jakym jsou rodi¢um fakta sdélena.

Sobotkova (2003) fika, Ze pravé zpusob komunikace I¢kaiti a sester vyznamné ovlivni
novopecené rodice a jejich tvofici se vztah k miminku. Duraz klade na citlivé, empatické jednani,

vhodn¢ sdé€lovani informaci a emo¢ni podporu.

Pé&e o dité s postizenim je od pocatku narona a odviji se od typu postizeni. Casto to byva pravé
matka, ktera ziistava s dit€tem doma a celodenné o né€j pecuje. Rodina tim pozdéji prichazi o druhy
prijem, ackoli naklady na péci o dité s postizenim byvaji zvySené. Obstaravani kompenzacnich
pomucek, pofizovani auta s ploSinou ¢i uprava domu nebo bytu mohou privést rodinu do finan¢nich
problému. Rodice se také potrebuji orientovat ve spousté socialnich zakoni, které jim maji pomoci. To
vse spolu se strachem o zdravi a Zivot ditéte klade na rodi¢e zvySené psychické naroky. V téchto
okamzicich potiebuje rodina pomoc a podporu zvenci v podob¢ psychické opory od Sirsi rodiny ¢i pratel,

stejné tak je nutna formalni podpora od statnich i nestatnich organizaci (Vagnerova, 2009).

Chvatalova (2012) dodava, ze rodice potrebuji s nékym o svych problémech mluvit, potfebuji

rady a povzbuzeni Ze to, co délaji, ma n¢jaky smysl.
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Prestoze dit¢ s postizenim ovlivni Zivot kazdého ¢lena rodiny, byva to nejcastéji matka, ktera se
ujima role osetfovatelky a pokud to mira postizeni ditéte vyzaduje, setrvava v této roli i v Case, ktery je
obvykly pro navrat do zaméstnani. Michalik (2010) podotyka, Zze pro zeny to v takovém pripad¢
znamena zapomenout na vlastni profesni drahu, navic tyto Zeny travi kazdy den mnoho hodin

stereotypni a jednotvarnou Cinnosti, kdy se s nemocnym ditétem casto citi samy a opusténé.

Opomenout nelze ani roli otce, na kterém coby ziviteli spociva tiha ekonomického zajisténi
rodiny. Michalik (2010) pfipomina, Z¢ i u otct dochazi k unav¢ ze stereotypu. Jeho manzelka a partnerka
se mu nyni muze jevit spise jako oSetfovatelka, navic pfilezitosti pro upevnéni partnerské¢ho vztahu
nebyva mnoho. Prestoze v nékterych pripadech péce o nemocné dit€ upevni vazbu obou partnert, ¢astéji

kon¢i rozpadem vztahu. Michalik dodava, ze vzdy by m¢li oba partnefi zustat rodi¢i nemocného ditéte.

Také na sourozence dopada zna¢na zatéz, ackoli se na né mnohdy zapomina. Je velmi dulezité,
aby rodice sv¢ zdravé dité neodsouvali do pozadi pod naporem povinnosti ¢i s myslenkou, Zze nemocné
dit¢ je potiebuje vice. Nékdy se oproti tomu muzeme setkat s prespfili§ vysokymi naroky na vysledky

a vykony zdravého potomka, ktery by mél poslouzit jako jakasi kompenzace za nemocného sourozence.

Kerrova (1997) fika, ze zdravi sourozenci byvaji odpovédngéjsi, zralejsi a ochotnéjsi pomahat.
Zaroven vSak maji pravo na své vlastni détstvi, proto by se rodi¢e méli vyvarovat presouvani péce
o nemocné dité na svou zdravou dceru ¢i syna. V zadném pripadé pak rodi¢e nesmi na své zdravé dité
prenaset své smutky a nejistotu. Také tyto déti citi obavy a strach, ktery se tyka postiZeni jejich bratra
¢i sestry. Sourozenci nezfidka trpi pocity ménécennosti, strachu, hanby, hnévu nebo dokonce viny.

Zaroven vsak citi lasku a sounalezitost se svym postizenym sourozencem a maji potfebu ho ochranovat.

Sandorova (2015) uvadi, 7e v piipadé rodiny s ditdtem s postizenim je velmi vhodné, aby takova
rodina méla vice déti. Pozornost pak miize byt rozloZena na vice jedincti, coz pomtze k lepsi psychické
kondici viech jejich &lent. Sandorova dodava, 7e v praxi se setkavame se dvéma zpusoby piistupu ditéte
k sourozenci s postizenim — participujici a odmitajici. Participujici dit€é ma tendenci svého sourozence
s postizenim ochranovat a z ¢asti o n¢j peCovat (velmi ¢asto starsi sestry). Muzeme se vSak setkat také
s odmitavym prfistupem, kdy dité¢ neni ochotné svého sourozence s postizenim prijmout. Divodem muze

byt nedostatek rodicovské péce nebo také vnimané stigma.

Vagnerova (2012) poukazuje na specifika vztahu mezi zdravym a nemocnym sourozencem, kdy
obtizn¢ji dochazi ke vztahové symetrii, ktera je u zdravych sourozencu bézna. Dal§im aspektem
ovliviiujicim sourozence je pocitovani urcité stigmatizace. Také oni mohou vnimat odmitavy postoj ze
stran svych spoluzaki a kamaradii. Sourozenci postizenc¢ho ditéte tak mohou Casto prozivat rozporuplné
emoce, které se mohou projevovat Spatnymi Skolnimi vysledky, naladovosti, samotarstvim, ale i regresi

¢i nespavosti. Vagnerova dodava, Ze timto chovanim si obvykle fika dité¢ o pomoc.
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Rodice by proto m¢li pamatovat i na své zdravé déti, vénovat jim ¢as, vyslechnout je, dovolit
jim, aby se smély oteviené zeptat ¢i vyjadfit, umoznit jim, aby si ke svému postizenému sourozenci
vytvorili vztah. V konecném dusledku je opét na rodicich, jak celou situaci zvladaji a jaké zazemi

a rodinn¢ klima dokazi pro své déti vytvofit.

Svoji dilezitou tlohu sehrava také Sirsi rodina, pfedev§im pak prarodice. Také oni pocituji
zklamani, bolest a strach. Michalik (2010) uvadi, ze generace soucasnych prarodicti ma jen velmi malo
informaci o problémech té¢Zce nemocnych a zdravotné postizenych. Tato nevédomost jen prohlubuje
jejich obavy. Navic i oni mnohdy pocituji urcité¢ odsunuti do pozadi, kdy z duvodu zvysené péce rodicu
o nemocné dité¢ ubyva casu, ktery mozna drive travili spolecné. V téchto pripadech zalezi na tom, jak si
rodice 1 prarodice dokazi zorganizovat Cas, a pfedevSim na jejich ochot¢ k vzajemné pomoci, podpote

a porozuméni.

Tato kapitola samozicjmé nemuze opomenout samotného ¢lovéka se zdravotnim postizenim,
v nasem pripad¢ dit€ se vzacnym onemocnénim. Slowik (2007) uvadi, Ze déti se zdravotnim postiZzenim
vyzaduji pfi své vychové, vzdélavani a rozvoji specidlni pfistup i potfeby. Je dulezité, aby rodice
a vzdé¢lavaci instituce zacali se specialni péci co nejdiive, ¢imz je mozné podstatné snizit miru

handicapu ditéte.

Také zdravotni postizeni je zhlediska prozivani povazovano za narocnou zivotni situaci,
pri¢emz rozhodujici je to, jak clovek s postizenim svij handicap proziva a jak nanéj pusobi (Vagnerova,
2012). Psychicka odolnost, houzevnatost a mira osobni resilience clovéka je dokonce vice urcujici nez
zavaznost a mira zdravotniho postizeni. Pro dité neni jednoduché vyrovnat se se skutecnosti, Ze je jiné

nez ostatni a potebuje velkou podporu predevs§im od své rodiny.

Kerrova (1997) dopliiuje, Ze je dulezité umét dit€ nejen vyslechnout, ale také je tfeba mu pomoci
s vyjadfenim negativnich emoci, coz pomiize s jejich prijetim a vyrovnanim se s nimi. Dilezité je, aby

si dit¢ dokazalo vybudovat tctu samo k sob¢.

Vnimani zdravotniho postizeni a mira jeho prijeti také izce souvisi s faktem, zda jde o postizeni
vrozené nebo ziskané, pri¢emz ob¢ varianty maji sva specifika. Vrozené postizeni je subjektivné méné
traumatizujici, ¢lovek se tak narodil, Zadny jiny stav nezna, tudiz je na n¢j zvykly. Zaroven ma vsak
zasadni vliv na vyvoj ditéte od samého pocatku Zivota, coz se negativné odrazi v mnoha oblastech jako
jsou napf. nedostate¢na stimulace, obtizné dosazitelné¢ osamostatnéni, méné socialnich kontakti

v dusledku odlisnosti atp. (Vagnerova, 2012).

Oproti tomu se Clovek se ziskanym postizenim musi pfizpisobit nové Zivotni situaci a casto
prehodnotit svij smysl Zivota. Zménit zabéhnuté chovani a postoje, kdy v Zivot¢ vyvstava mnoho

novych prekazek, je psychicky velmi narocné. Navic ma Clovek se ziskanym zdravotnim postiZzenim
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tendenci srovnavat se se zdravymi lidmi jesté dlouhou dobu, coz muze vést k zahotklosti, frustraci
a depresim. Vagnerova (2012) dodava, ze v obou téchto pfipadech ma pro ¢loveka velky vyznam

socialni a emoc¢ni zazemi a podpora.
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5. Kvalita Zivota déti se vzacnym onemocnénim

5.1 Vymezeni pojmu kvalita Zivota

Vystihnout pfesné pojem ,kvalita Zivota“ neni snadné. Jde o velice Siroky a obtizné
definovatelny termin. Kvalitu zZivota mizeme posuzovat z pohledu riznych védnich obort, zejména pak
ze zdravotniho, sociologického a ekonomického hlediska. Mares uvadi, Ze vytvofeni univerzalni
definice, jez by se dala pouzivat v riznych oborech, zfejmé neni mozné a je proto nutné koncipovat
definice zakotvené v daném oboru, jez jsou navazné v konkrétnim aplika¢nim kontextu. (Mares, in

Ludikova, 2013)

Ludikova (2015) uvadi, ze zajem o kvalitu Zivota je patrny zejména v poslednich dvou
dekadach, pricemz centrem zajmu se stal predevsim individualni pristup ke kvalit¢ Zivota. Tento posun
vychazi prevazné ze zmény postoje spolecCnosti, ktera je v souCasné dob¢é vice orientovana
na individualni potfeby jedince. Poslednim trendem nejen v této oblasti je tendence zaméfit se spise na
jevy pozitivni. Nyni se vyzkum kvality zivota pfesouva zejména do oblasti specidlni pedagogiky,
vzdélavani, zdravotnich a socialnich sluzeb a péce o rodinu. Ludikova dale definuje kvalitu Zivota jako
komplexni veli¢inu, ktera odrazi snahu jedince i spole¢nosti o naplnéni predstav o zivotni pohod¢. Mezi
faktory ovliviiujici kvalitu Zivota fadi mnozstvi finanénich prostfedkd, potravy, miru znecisténi ovzdusi

a prirody a naruast poc¢tu obyvatel.

Podle Svétové zdravotnické organizace lze vymezit kvalitu zivota jako soubor méfitelnych
fyzickych, psychickych a socialnich znaku vyjadfujicich §tésti, pohodu a spokojenost. Obecné lze
kvalitu zivota formulovat jako stav uplné fyzické, psychické a socialni pohody a spokojenosti
s aktualnim Zivotem nebo jako Groven prozivani, jez ma za cil uspokojit fyzické i psychické potieby

a prani jednotlivee dle jeho individualnich pozadavkd.

Vadurova (2005) vymezuje Ctyfi zakladni oblasti, jez vystihuji dimenze lidského Zivota bez
ohledu na vék, pohlavi, etnikum ¢i postizeni. Prvni oblast se tyka fyzického zdravi a urovné
samostatnosti (tnava, bolest, mobilita, kazdodenni ¢innost, zavislost na Iékarské pomoci, schopnost
pracovat atd.). Druhou oblasti je psychické zdravi a duchovni stranka (sebepojeti, sebehodnoceni,
mysSleni, pamét, vira, spiritualita atd.). Treti oblast se tyka socidlnich vztaht (osobni vztahy, socialni
vazby, sexualni aktivita atd.). Posledni oblast zahrnuje prostredi, které jedince obklopuje (pocit bezpeci,
svoboda, finanéni zdroje, prileZitosti pro ziskavani novych védomosti a dovednosti, dostupnost

zdravotnické a socialni péce atd.).

Bluden vymezuje kvalitu Zivota v ramci ¢tyT oblasti spokojenosti. Jsou jimi fyzicka, materialni,

kognitivni a socialni pohoda. (in Vad'urova, 2005)
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Vymétal (2010) uvadi, Ze na kvalitu Zivota lze pohlizet z objektivniho a subjektivniho hlediska.
Objektivni kvalita zivota znamena splnéni pozadavku tykajicich se socialnich a materialnich podminek
zivota, socialniho statusu a fyzického zdravi. Subjektivni kvalita Zivota se tyka lidské emocionality
a vSeobecné spokojenosti se zivotem tak, jak je jedinec hodnoti sam ze svého pohledu, a to ve vztahu

k osobnim cilim, oéekavanim, zajmam a zivotnimu stylu.

Miuzeme tedy fici, ze v naprosté vétSin¢ definic se pojem kvalita Zivota poji s fyzickym,
psychickym i psychosocialnim stavem jedince a je na ni nahliZzeno jako na subjektivni posouzeni vlastni

zivotni situace ze strany jedince.

5.2 Kvalita Zivota osob se zdravotnim postizenim

Jednim z vyznamnych ukazatela kvality zivota ¢lovéka se zdravotnim postizenim je to, jakym
zpusobem ovlivnilo onemocnéni ¢i handicap celkovy stav jedince, jeho zpusob Zivota a pocit celkové
zivotni spokojenosti. Potencional jedince pro prekonani a kompenzaci dusledkii omezeni, jako napft.
zdravotni obtize Ci pfitomnost bolesti, se tak stava stézejnim indikatorem kvality zivota. Dulezitou ulohu

zde tedy sehrava mira resilience osobnosti, psychicka kondice, vitalita a schopnost pozitivniho smysleni.

Pro Jesenského predstavuje kvalita Zivota velmi obsahly pojem, jez umoziuje
handicapovanému jedinci Zzit v intaktni populaci. Jesensky pak tyto Cinitele d€li na vnitini a vnéjsi.
Vnitinimi €initeli rozumi psychické a somatické vybaveni ovlivnéné onemocnénim ¢i poruchou. Spadaji
sem vSechny faktory tykajici se rozvoje a osobni integrity ¢lovéka s postizenim. Za vnéjsi Cinitele
povazuje Jesensky podminky lidské existence, ¢imz jsou minény ekologické, spolecensko-kulturni,
vychovné vzdélavaci, pracovni a ekonomickeé faktory. Tato oblast obsahové koresponduje s objektivnim

hodnocenim kvality Zivota (in Vad’urova, Miihlpachr, 2005).

Dulezitym ukazatelem kvality Zivota osob s postizenim je také mira funkéniho omezeni
a tzv. funkéni zdravi.” Funkéni zdravi zahrnuje jednak vSechno to, co osoba s postizenim zvladne
vykonavat, dale co by potencionaln¢ vykonavat mohla a také veskeré jeji realné schopnosti. Ludikova
(2013) rika, ze posuzovani funkcniho zdravi u osob s tézkym stupném télesného a kombinovaného
postiZeni je teprve v pocatcich a pro dal§i vyvoj je nezbytny nejen systematicky vyzkum, ale také

legislativni Gpravy.

Ludikova (2014) dale uvadi, ze kvalita zivota osob s mentalni retardaci se odviji zpravidla od
miry postizeni, aktualniho zdravotniho stavu a dostupnosti zdravotni péce. Hodnoceni kvality zivota
osob s mentalnim postizenim je dulezité zejména pro dosazeni jejich socialni integrace v maximalni
mozn¢ mire. Také zde plati, ze kvalita Zivota osob s mentalnim postiZzenim ¢i postizenim vubec, je
vyznamn¢ ovlivnéna podporou okolim. Podporujici a povzbudivy pfistup ze strany rodiny a pratel

piinasi pocit sounalezitosti a uznani, ze ¢lovek je soucasti spolecnosti.
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Me¢rteni kvality zivota u osob se zdravotnim postizenim ma také sva tuskali. Jesensky (2000)
uvadi, ze pokud chceme hovofit o mife kvality Zivota clovéka se zdravotnim postiZenim, je nutné
nejprve pochopit, jaké jsou skutecné potfeby handicapovaného Clovéka, a které jsou mu intaktni
spole¢nosti pouze vnuceny. Je nutné mit na paméti, ze ne vzdy je to, co je spole¢nosti obecné chapano

jako standard, plati jako standard i pro lidi s postiZzenim.

Dalsi uskali méfeni kvality Zivota nalezneme pfi posuzovani té€lesného a dusevniho zdravi. Jak
uvadi Kfivohlavy (2003), na pozadi mnoha pojeti kvality Zivota je domnénka, Zze hodnoty kvality Zivota
Tato oblast je uzce propojena s vymezenim subjektivniho a objektivniho posuzovani kvality Zivota, tedy
ocekavani a naplnéni ocekavani potieb a prani ¢lovéka, které se snazi naplnit skrze osobni hodnoty

a zivotni cile. (Vad’urova, Miihlpachr, 2005)

Vidime tedy, Ze méfeni kvality Zivota je neustale se vyvijejici oblasti, na kterou lze nahlizet
z pohledu mnoha oboru a pro niZ neexistuje — a mozna ani existovat nemuze — vS§eobecné piijimana
definice ¢i jednoznacny koncept tohoto pojmu. Kvalita zivota ¢lovéka se zdravotnim postizenim
se odviji od jeho pfistupu k Zivotu, ktery je v soucasnosti Casto oznacovan jako ,social well-being
(socialni pohoda), ale také od pristupu majoritni spolecnosti. Pristup populace bez postizeni pfimo

pusobi na schopnost a tispésnost adaptace postizeného jedince do spolecnosti. (Hefmanova, 2012).
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EMPIRICKA CAST

6. Vyzkum

V teoretické Casti prace byly definovany a popsany zakladni pojmy, k nimz se bude nasledujici
vyzkum vztahovat. Prakticka cast prace bude vénovana samotnému vyzkumu, formulovan bude
vyzkumny problém a vyzkumné otazky, charakterizovana bude metoda tvorby a zptisob zpracovani dat.
Predstaveno bude rovnéz vyzkumné prostiedi. Posledni kapitola pak shrnuje zavéry vyzkumného

Setreni.

Ferjencik (2010) upozoriuje, Ze na pozadi vyzkumu nestoji nic magického ani tajemného, ale
obycCejna lidska zvédavost a touha hledat a nachazet odpovédi na otazky, které napadaji kazdého
vnimavého ¢lovéka. Za hlavni cile védeckého poznavani oznacuje popis, predikei a vysvétleni. Pokud
chceme néco zkoumat, potiebujeme situaci, okolnosti ¢i udalosti dobie popsat a utfidit. To nam pomuze
vyznat se v dan¢ problematice a porozumét ji. Dalsi fazi, coz je predikce, se soustied'ujeme na vztahy
mezi okolnostmi a jejich vzajemné souvislosti. Nachazet vysvétleni je tfetim zakladnim ukolem

védeckého poznavani.

6.1 Cil vyzkumu, vyzkumné otazky

Hlavnim cilem empirické ¢asti prace je zjistit, jaké metody a techniky mohou pfispét ke zvyseni
efektivity edukace déti s vybranymi vzacnymi onemocnénimi v koncepci vzd€lavani. V ramci
vyzkumné casti se pokusim zmapovat specifika edukace déti s Angelmanovym syndromem a se
syndromem Smith-Magenis, a to na zaklad¢ svych zkusSenosti ziskanych béhem svého pusobeni ve
Specialni zakladni skole v Podébradech. Vyzkum se dale pokusi objasnit, jakymi prostiedky je mozné
priznivé ovlivnit kvalitu Zivota téchto déti a zaroven podpofit resilienci jejich rodin. Vyzkum bude

provadén ve Specialni zakladni skole v Podébradech v ramci vzdélavaciho procesu.

Hlavniho cile bude v praci dosazeno pomoci 6 cila dil¢ich, a to:

*  DCI1 Definovat pojem rodina a jeji funkce;

=  DC2 Popsat koncept resilience rodiny;

= DC3 Charakterizovat jednotliva vybrana vzacna onemocnéni v kontextu edukaéniho procesu
(Angelmaniiv syndrom a Smith-Magenis syndrom na zakladé vlastnich zkuSenosti);

=  DC4 Seznamit se se Specialni zakladni §kolou v Podébradech, kde tento vyzkum probihal;

=  DC5 Zjistit, jaké metody a techniky se zdaji byt pro vyuku déti s vybranymi vzacnymi
onemocnénimi optimalni;

» DC6 Zjistit, jakymi prostfedky je mozné v ramci edukacniho procesu zvysit kvalitu Zivota

téchto déti a zaroven podpofit resilienci jejich rodin.
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Diléi cile 1-3 byly splnény v teoretické ¢asti v ramci kapitol ,Rodina ditéte se vzacnym
onemocnénim®, , Kvalita Zivota déti se vzacnymi onemocnénimi® a v ramci podkapitol ,,Specifika

edukace®, které jsou uvedeny u kazdého vzacného onemocnéni.
Dil¢i cil 4 je zpracovan nize v ramci podkapitoly ,,Charakteristika vyzkumného prostredi®.

Dil¢i cil 5 je detailnéji popsan v podkapitolach , Specifika edukace®, v ramci vyzkumu budou

shrnuty poznatky z téchto podkapitol a vyvozeny zavéry.

Vyzkum se dale zaméfi na dil¢i cil 6 tykajici se moznosti zvySovani kvality Zivota déti
s vybranymi vzacnymi onemocnénimi a na resilienci jejich rodin. Pravé na tato témata jsou zaméreny

otazky v rozhovoru s rodici téchto déti.

6.2 Metodologie vyzkumu

Z metodologického hlediska bude vyuzita kvalitativni forma vyzkumu s metodami analyzy

dokumentt, rozhovoru, analyzy odbornych prament a literatury.

Kvalitativni koncepce vyzkumu se mi jevila jako vhodna volba vzhledem k vyzkumnému cili
i zkoumanému objektu. Tento vyzkum je zaloZen na dlouhodobéj§im shromazd’ovani podrobnych dat
tykajicich se malych skupin jedinci, s cilem ziskat co nejkomplexnéjsi obraz. Nezkoumaji se tedy jevy
tykajici se celé populace, ale jevy charakteristické pro zkoumanou skupinu. Zaméfeni se na mensi
komunitu umoziuje ziskat pfesnéjsi a detailnéjsi vysledky. Kvalitativné orientovany vyzkum nepracuje
s Cisly a statistickymi udaji, ale pracuje se slovy a texty s cilem pomoci tvofit ¢i rozvijet nové teorie.

(Emanovsky, 2013)

Pro vybér respondentt tedy byla zvolena metoda zamérého (ucelového) vybéru. V technice
polostrukturovaného rozhovoru spatfuji vyhody jako je moznost ménit poradi otazek, moznost odklonit
se v pripad¢ potfeby od pripravenych okruhii a navazat dopliujicimi otazkami. K zajisténi spolehlivosti

byla nutna pecliva pfiprava otazek a jejich kladeni vyzkumnému souboru.

6.3 Charakteristika vyzkumného prostiedi

Tato kapitola ma za kol blize charakterizovat vyzkumné prostiedi, kterym je Specialni zakladni
Skola v Podébradech, kde pracuji od roku 2001. Probiha zde edukace déti s vybranymi vzacnymi

onemocnénimi, cely vyzkum je tedy s timto mistem blizce spjat.
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Profilace Skoly

Cilem skoly je spokojeny, aktivni zak, kterému pomahame rozvijet jeho silné stranky, a ktery
se do budoucna dokaZze co nejlépe zapojit do svého okoli, byt prospésny ostatnim a prozit kvalitni
Zivot.

Specialni zakladni skola je urcena détem se specidlnimi vzdélavacimi potfebami dle paragrafu
16 odst. 9 skolského zakona ¢.561/2004 Sb. Poskytujeme zakladni vzdé€lani a zaklady vzd€lani détem
a zakim ve véku od 5 do 18 let.

Pilifi Skolnich vzdé¢lavacich programu je ucelena rehabilitacni a terapeuticka péce, ktera
zahmuje télesny a pohybovy rozvoj, komunikacni a socialni rozvoj, smyslovy a emoc¢ni rozvoj. Vyuka
je podpofena vyuzivanim modernich technologii a sméfuje k rozvoji socializace a maximalni mife
integrace do majoritni spole¢nosti.

Nagimi zaky jsou déti, kterym z raznych divoda nevyhovuje vzdélavani v bézné ZS a kterym
byla priznana podptrna opatfeni 3. - 5. stupné.

Jsou jimi:
e d¢&ti s mentalnim postizenim vSech stuprnia
e dcti s poruchami autistického spektra
e déti se smyslovym a télesnym postizenim
e déti s poruchami komunikace a t€Z§i poruchou feci, déti nemluvici
dysgrafie, dysortografie, dyskalkulie)
e déti s vyvojovymi poruchami chovani v kombinaci s dal§im postizenim

e dcti s kombinovanym postizenim

V soucasné dobé ma skola 15 tfid, do kterych jsou déti rozdéleny podle véku i podle zpusobu
vzdélavani.

Tridy pFipravného stupné vzdélavaji déti od péti let véku. Podle individualnich potfeb zde mohou
byt 1-3 roky. Vyuka je zajiSténa jednim az dvéma pedagogy a asistentkou a pripravuje déti k zahajeni

povinné Skolni dochazky, podle schopnosti ve tfidach specialni nebo praktické skoly.

détmi pracuji ve tfidé dva pedagogové, ktefi maji vétSinou i zdravotnické vzdé€lani a asistent uditele.
Trida je vybavena nadstandardnimi pomuckami, které umoziuji poskytnout détem maximalni mozny
rozvoj jak po strance mentalni, tak itélesné. VSechny déti jsou zarazeny do programu ucelené

rehabilitacni péée pod vedenim fyzioterapeutky.
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Tridy pro déti s PAS (poruchou autistick¢ho spektra) pracuji podle TEACH programu a svym
strukturovanym prostfedim a rezimem umoziuji vzdélavani a optimalni vyvoj détem s touto diagnozou.
Ve tridach pracuji obvykle dva pedagogové s asistentem, ktefi se stale vzdélavaji v problematice
autismu a uzce spolupracuji s odbornymi organizacemi, které se zabyvaji pééi o tyto déti. Ve skole jsou
tito zaci rozd€leni do tfid podle véku a podle mentalnich schopnosti se vzd€lavaji podle programu

specialni nebo zakladni Skoly. Predskolni déti s PAS navstévuji nékterou ze tfid pripravného stupne.

Tridy pro déti s kombinovanym postizenim poskytuji ucelenou vzdélavaci i rehabilitacni péci
détem, jejichz kombinované postiZzeni vyzaduje specialni péci. Do tfidy jsou zafazeny také imobilni déti.
Vzdélavaci a vychovnou péci zajistuji dva pedagogové, z nichz néktefi maji zaroven zdravotnické

vzdélani.

Tridy specialni §koly vzdclavaji déti se stfednim mentalnim postizenim a svym individualnim
vychovnym a vzdélavacim programem pripravuji déti na samostatny zivot ajednoduché pracovni
uplatnéni vzhledem k individualnim schopnostem. Podle potieb jsou déti zarazovany do rehabilitaéniho

programu.

Tridy zakladni §koly (diive praktické) vzdélavaji déti s lehkym mentalnim postizenim nebo
zdravotnim omezenim, které jim znemoziuje plnit $kolni dochazku na bézné zakladni gkole. Skola ma

devét rocniki a Zaci jsou podle véku rozdéleni do nékolika tfid (malotfidni systém vyuky). Specialné

pedagogickou péci jsou cilené pfipravovany na samostatny zivot a praktické pracovni uplatnéni.
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6.4 Vlastni vyzkum

V této kapitole se vénuji vlastnimu vyzkumnému Setfeni. S ohledem na cile vyzkumu se nejprve
zam¢fim na shrnuti poznatki tykajicich se specifik edukace déti s vybranymi vzacnymi onemocnénimi
ana metody a techniky, kterymi je mozné zvysit efektivitu jejich edukace. V dalsi ¢asti se bude vyzkum
zabyvat moznostmi zvySovani kvality Zivota téchto déti a resilienci jejich rodin. Pravé na tato témata
se soustfedilo vyzkumné Setfeni formou polostrukturovanych rozhovora s rodi¢i déti s vybranymi

vzacnymi onemocnénimi. Prepisy téchto rozhovort jsou uvedeny v piiloze A.

Vyzkumu se zucastnilo celkem pét pecujicich osob. Ve trech pripadech §lo o matky déti
s vybranymi vzacnymi onemocnénimi, ve dvou pripadech prob&hl rozhovor s otci. Oznacovani jsou jako
respondenti 1-5. Aby byla zastoupena v§echna vzacna onemocnéni, probihal rozhovor vzdy s rodicem
jednoho konkrétniho ditéte. V souladu s pozadavkem na zachovani anonymity a dodrzeni etického
kodexu bude pouzito oznaceni respondent. Respondenti souhlasili s uskuteénénim rozhovoru a byli
pfedem seznameni s tématem vyzkumu a okruhem otazek. Z davodu zachovani anonymity jsem
respondenty sefadila podle nahodného poradi prob&hlych rozhovori. Zaci se vzacnymi onemocnénimi

jsou dv¢ divky a tfi chlapci, oznacovani budou jako déti.

S respondenty jsem se dohodla na casu a misté konani. Ve vsech piipadech §lo o odpoledni
hodiny na mém pracovisti, rozhovory probihaly ve vétSiné pripadu v pfijemném prostfedi venkovni
ucebny na Skolni zahradé. Respondenti byli ujisténi o anonymité. Setkala jsem se s ochotnym
a vstficnym pfistupem ze strany vSech péti rodicti, rozhovory probihaly ve velmi pratelské atmosfére.

D¢lka trvani rozhovort se pohybovala od jedné do dvou hodin.

Etické aspekty

Vzhledem k tomu, Ze soucasti této prace jsou duvémé informace, bylo nezbytné vénovat
pozornost etickym otazkam vyzkumu. V Gvodu byli rodi¢e seznameni s tim, ze nemusi odpovidat na
jim nepfijemné otazky, nemusi mluvit o tématech, o kterych nechtéji a rozhovor mohou kdykoliv
ukoncit. PrestoZze jsem meéla pfipraveny formulaf informovaného souhlasu od ucastnika vyzkumu,

respondenti na pisesmném souhlasu netrvali. Rozhovor byl s jejich souhlasem nahravan.

Otazky byly koncipovany s cilem zjistit, v ¢em rodina ditéte se vzacnym onemocnénim nachazi
nejvetsi podporu, a to jak ve vztahu ke Skolnimu, tak i k mimoskolnimu prostiedi. Prostfednictvim
vyzkumnych otazek bych chtéla zjistit, ktery aspekt tykajici se Skolni dochazky vnimaji rodice jako
skoly jako takové, a to jak ve vztahu k jejich détem, tak i k nim samotnym. Rada bych zjistila také to,
jak vnimaji Skolu, jeji kulturu a estetiku prostiedi. Zajima m¢ také, jak rodi¢ vidi osobnost ucitele.

Vnimaji ho jako osobu, ktera je empaticka, vstficna, podporujici? Rozhovor se dale zaméfi také na
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mimoskolni prostiedi. Nalézaji rodice podporu také v socialnim systému ¢i v dalSich mimoskolnich
organizacich? Posledni otazku bych rada nechala otevienou, s cilem poskytnout moznost volného

vyjadfeni o tom, jak by si rodi¢e predstavovali idealni podporu své rodiny.

Na zakladé téchto cilu byly sestaveny nasledujici vyzkumné otazky:

O1: V ¢em spatfujete nejvetsi vyznam Skoly a vzdélavaciho procesu ve vztahu k vam a k vasemu ditéti?
02: Které aktivity vyvijené Skolou predstavuji pfinos pro vase dit¢ i pro vasi rodinu?

03: Jak hodnotite celkové klima Skoly (kvalita vyuky, kultura skoly, komunikace, estetika prostredi,
dostate¢na informovanost)?

04: Jak vnimate vasi spolupraci s u€itelem (mira vstficnosti, empatie, porozuméni)?

0S5: Kde v mimoskolnim prosttedi nachazite dalsi moznosti, které¢ pfiznivé ovliviiuji spokojenost vasi
rodiny (napf. systém socialni politiky, socialni podpora, neziskové organizace ...)?

06: Jaké by byly vase navrhy a doporuéeni pro pripadné vylepseni vasi rodinné situace? Co dalSiho

byste uvitali?

Pomoci audio zaznamu na diktafonu byly zaznamenany jednotlivé rozhovory, které byly
doslovné prepsany a nasledné vytistény. Dale jsem pouzila metodu barveni textu, ktera se pouziva pro

lepsi orientaci ve vyzkumnych oblastech.

6.5 Vyhodnoceni vysledki vyzkumného Setieni

Cilem této kapitoly je vyhodnoceni ziskanych dat, jejichz prostfednictvim budou zodpovézeny
vyzkumné cile. V souvislosti s dil¢imi cili 5 a 6 se zaméfim na vycet specifik edukace vybranych
vzacnych onemocnéni, ktera jsou popsana v jednotlivych podkapitolach konkrétnich vzacnych
onemocnéni. Cilem je zjistit, jaké metody a techniky se v edukaénim procesu vzhledem k témto détem
jevi jako optimalni. Dalsi ¢ast se pak zaméri na shruti vysledku vyzkumného Setfeni prostfednictvim
rozhovoru s respondenty. Zde se budu soustfed’ovat na moznosti zvySovani kvality Zivota téchto déti

a zaroven na podporu resilience jejich rodin ze strany skolniho i mimoskolniho prostiedi.

Pro naplnéni dilciho cile 5 (DCS), ktery si klade za ukol popsat specifika edukace déti
s vybranymi vzacnymi onemocnénimi, bych nyni rada vymezila vSe podstatné z jednotlivych podkapitol

,.specifika edukace™ a zaroven shmula metody vyuky, které se v ramci vyzkumu ukazaly jako optimalni.

Dle Manaka (2003), je edukacni technika prostiedek, ktery vyuziva ucitel v procesu vyuky za
ucelem dosazeni vyukového cile. Tato technika vychazi z didaktického trojuhelniku: ucitel — zak —

obsah vyuky.

Vzhledem k jistym zvlastnostem a odliSnym potfebam déti s t€émito vzacnymi onemocnénimi je

zapotiebi zvolit predevsim takové metodické postupy, které usnadni a zefektivni edukacni proces.
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Na prvnim mist¢ bych uvedla individualni pristup k Zakovi, ktery je sté¢zejni. Vzdy musime respektovat
onemocnéni ditéte a s nim souvisejici omezeni, jeho osobnost, vlastnosti, rodinné zazemi a samoziejmé

aktualni psychicky stav i inavu.

Zohlednit musime také zptisob zadavani a plnéni ukoli. V podkapitolach se opétovné objevuji
postupy jako vhodné zvolené tempo, rozlozeni ukolu do mensich dil¢ich kroku, jasn€ a struéné zadané
instrukce, vizualizace uciva, poskytnuti dostatku Casu ke splnéni zadaného tkolu, nesmi chybét ani
pochvala, motivace a odména. Za jeden z nejaéinnéjSich zpusobti motivace povazuji nechat dit¢ zazit
pocit uspéchu, bez toho se nelze obejit. Velmi dilezity je postoj ucitele k zakovi, tedy pozitivni vztah
a pratelska atmosféra ve tfidnim kolektivu. Abychom Zakovi zajistili pocit bezpedi a jistoty, pouzivame
vhodné zvolené slovni formulace a privétivy ton hlasu. Také jasné nastavena pravidla chovani
a vymezen¢ hranice nam pomohou usmérnit zaka ve zvladani jeho pfipadnych emocnich vykyvu.
V pfipad¢ neadekvatniho chovani je dobré situaci posléze s ditétem spolecné zhodnotit ale také uzavfit,

nenechame piipadné negativni ladéni ovlivnit zbytek dne.

Dalsim dulezitych faktorem ovliviiujici kvalitu vyuky je dobra informovanost pedagoga a jeho

orientace v problematice konkrétniho vzacného onemocnéni.

Vyznamny dopad na kvalitu vyuky ma také spoluprace a komunikace uditele s rodici, proto by
se m¢l pedagog snazit navazat pozitivni vztah s rodici s respektem k jejich individualitam z hlediska
osobnostniho i socialniho. Pozitivné naladény ucitel, ktery ma chut hledat feSeni problémovych situaci,

znamena polovinu uspéchu.

Pro naplnéni dil¢iho cile 6 (DC6), ktery se zamé&fuje na moznosti zvySovani kvality Zivota déti
s vybranymi vzacnymi onemocnénimi a na podporu resilience jejich rodin, probehly polostrukturované
rozhovory srodi¢i (RI-5). Otazky kladené respondentim sméfovaly k pochopeni této konkrétni

problematiky.

Prvni otazka je zaméfena na oblast vyznamu Skoly a vzd€lavaciho procesu jako takového.
Otazka byla pokladana s cilem zjistit, co pfesné povazuji rodi¢e za nejvétsi prinos ve vztahu k jejich
rodice jeho socializaci, nové ziskana pratelstvi a vazby a také to, ze je jejich dité ve skole spokojené.
., Pro nas mélo nejvétsi vyznam to, Ze ... .. zacal nékam patrit, konecné nékam zapadnul. “ (R1) Az na
druhém mist¢ rodi¢e uvadeéli samotné vzdélani. Dals$im pfinosem pro rodinu je skute¢nost, ze po dobu
pobytu ditéte ve Skole se rodi¢e mohou vénovat jinym Cinnostem (nejéastéji zaméstnani). Doklada to
napt. odpoveéd’ jednoho z respondenti na dotaz, v ¢em spatfuje nejvétsi vyznam skoly. ,, Kdyz to Feknu
uplné na rovinu, tak to, Ze oba miizeme s manzelkou pracovat. Ale to jsem zacal od konce... “ (RS)

Z téchto odpovédi je patrné, Ze spolecnost vrstevniku, nove ziskana kamaradstvi, a pfedevs§im spokojené
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déti jsou pro rodice stézejni. Dale oceniuji samotné vzdélani, pokroky svého ditéte a také fakt, Ze po
dobu pobytu ditéte ve skole se mohou vénovat vlastnim zaleZitostem s védomim, Ze je o n¢j smysluplné

postarano.

Druhd otazka sméfovala k aktivitam probihajicim ve Skole. Cilem bylo zjistit, zda tyto aktivity
prospivaji détem a zaroveri jsou také piinosné pro jejich rodi¢e. Rodice se shodli na tom, Ze za nejvetsi
prinos pro své déti povazuji predevsim Skoly v pfirod¢, nabidku odpolednich krouzkd, plavani, solnou
jeskyni, vylety, fyzioterapii a navstévy divadelnich predstaveni. ,, Viechny vylety a akce jsou pro nds
takové zpestieni, myslim si, Ze si to ... uziva. “ (R3) Vzhledem k potfebam rodiny byla uvadéna
nejcastéji druzina a odpoledni klub. Rodic¢e to zduvodriovali potfebou dal§iho (nez jen vice méné
dopoledniho) ¢asu, opét predevs§im z divodu jejich zaméstnani. ,, 7o, Ze miiZe byt ..... ve druZiné, je pro
nds obrovskd pomoc. Oba pracujeme a nebyli bychom schopni si ji vyzvedavat hned po Skole. Moznost,
Ze mdme .. .. odpoledne kam dct, je pro nds nedocenitelnd, bez toho bychom se prosté neobesli. Takze
druzina a pristi rok klub jsou pro nds uplné top sluzby. “ (RS) Z vypovédi vyplyva, Ze rodi¢e vnimaji
aktivity poradané Skolou jako dals$i moznost pro rozvoj svého ditéte, navic zabavnou formou. Za velmi
dualezity povazuji odpoledni ¢as traveny ve Skolnich zafizenich z duvodu organizace jejich vlastniho,

pfedevsim pracovniho Casu.

Treti otazka méla za ukol zjistit, jak rodi¢e vnimaji celkové klima Skoly, a to nejen kvalitu
vyuky, ale také jeji kulturu, estetiku prostedi, vzajemné vztahy a komunikaci s ucitelem ¢i jejich
dostatecnou informovanost. VSichni rodice vnimaji skolu velmi pozitivn€, uvadéji, ze jsou spokojeni
prakticky ve vSech ohledech. Ocenuji také dobrou informovanost, kvalitu komunikace a moznost
jakychsi vhledi do vyuky prostfednictvim sdilenych alb nebo digitalniho komunika¢niho portfolia
Seesaw, kter¢ skola vyuziva. ,, Pro mé je nyni spoluprdce naprosto nadstandardni. Komunikace i vztahy
Jjsou celkové velmi dobré, je to pro mé moc dillezité. “ (R4) Vicemén¢ shodné odpovédi na tuto otazku
potvrzuji, ze celkova kultura skoly, jeji klima, a pfedev§im vzajemné vztahy v ni, jsou vnimany jako

zasadni.

Ctvrta otazka se vztahovala pfimo k osobnosti ugitele. Cilem bylo zjistit, zda rodi¢e vnimaji
ucitele jako partnera ve vyuce jejich déti a zda se setkavaji se vstficnym a empatickym pfistupem.
V odpovédich opét panovala jednota, rodic¢e hodnotili ucitele celkové velmi pozitivng. ,, ... mél za dobu
dochdzky tady na Skole tri ucitelky a vzdycky jsem byla spokojend ja i on. Na viem se §lo dohodnout.
Problémy jsme 7esili spolecné. Ucitele tu celkové hodnotim velmi pozitivné. (R1) Z uvedenych
odpovédi vyplyva, Ze pozitivni interakce mezi ucitelem a rodiem je vnimana jako velmi dulezita

a vyrazng prispiva k celkové pohod¢ rodica i samotného zaka.

Pata otazka se zamérfuje na podporu rodiny v mimoskolnim prostfedi. Dotazovala jsem se
rodicu, sjakymi dal§imi organizacemi spolupracuji a zda socialni podporu povazuji za dostate¢nou.

Rodice uvadéli, ze vyuzivaji sluzeb sdruZeni Volno Kolin, Centra pro vSechny v Jizbicich, Centra
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zdravého pohybu, uvedena byla také hipoterapie, canisterapic a ABA terapie. Jeden rodi¢ uvedl, Ze
vyuziva finanéni podporu organizace Dobry andél. Dva rodice uvedli spolupraci se spolkem Willik a se
spolkem Mukopoly. Tyto organizace oba hodnotili jako velmi dulezité a uzite¢né, v jednom pripade byl
spolek oznacen v podstaté za zachranu z bezvychodné situace. ,,Ano, existuje spolek ..., oni jsou
opravdu jako moje rodina. Nevim, jak bych na tom byla, kdyby jich nebylo. Bez spolku ... .. bych to prosté
nezviddla. Dodali mi psychickou podporu, informace, kontakty, starali se, volali. Pokazdé, kdyZ se po
naSem setkani loucime, vsichni brecime. (R3) Tento pfipad doklada, jak vyznamnou roli sehravaji
spolky pecujici o rodiny s détmi s konkrétnimi vzacnymi onemocnénimi. Za dulezitou povazuji také
odpovéd’ jednoho z rodicu, ktery uvadél, ze nejvyznamnéjsi podporu naléza u své vlastni §irsi rodiny,
a to zejména u starSich dcer a vlastnich rodicu, ktefi jsou navzdory pokrocilému véku ochotni stale
nabizet svou obétavou pomoc. Odpovédi na oblast socialni podpory se podstatné rozchazely. Zatimco
jeden z rodict popisoval socialni podporu jako dostatecnou, druhy uvedl, Zze pro n¢ho byla velkym
zklamanim. ,, ... ... mél pitvodné priznanou podporu 3. stupné, ale najednou nékdo usoudil, Ze viastné
Zadnou podporu nepotiebujeme a ze dne na den jsme méli 0. To byl opravdu Sok. “ (R1) V odpovédich
na otazku mimoskolni podpory nachazime fadu zcela jist¢ prospéSnych organizaci a spolka, které se
snazi podpofit rodinu s ditétem s postiZenim v mnoha oblastech. Miru socialni podpory vnimaji rodice

rozdilng na zaklad¢ své osobni zkusSenosti s timto systémem.

Sesta otazka byla sestavena tak, aby poskytla rodi¢im moznost vyjadfit své nazory a napady
pro vylepseni jejich rodinné pohody. Dotaz sméfoval k tomu, jak by si rodice predstavovali optimalni
podporu své rodiny. Vzhledem k tomu, Ze na otazku bylo mozno nahlizet z mnoha uhlu pohledu, se
odpoveédi raznily. Kazdy rodi¢ odpovidal s ohledem na specifické potieby svého ditéte. Presto v nich
lze nalézt spolecného jmenovatele, a to dobrou informovanost, vstficny a podporujici pfistup, potifebu
sounalezitosti, zajisténi kvalitn¢ traven¢ho (i odpoledniho) casu jejich déti a pripadnou logistickou
vypomoc. Z¢ vSech péti rozhovora bylo zfejmé, Ze si rodic¢e uvédomuji nutnost vyhradit si né¢jaky cas
také sami pro sebe. ,, PrestoZe je péce o ... opravdu narocna, kazdé dité je §tésti, to vime. Musime si

ale taky udélat s manzelkou cas jeden na druhého, bez toho by nebylo mozné normalné zit. “ (RS)
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DISKUSE

Z vyzkumného Setfeni vyplynulo, Ze vzhledem ke specifickym potfebam zakd s vybranymi
vzacnymi onemocnénimi je tfeba hledat takové metodické postupy, které nam umozni co nejlépe naplnit
zakuv potencial. Na prvni misto byl zafazen individualni pfistup k zakovi se zohlednénim vSech jeho
specifickych potieb. Za velmi dulezité vyuku ovliviiujici faktory povazuje tato prace také zpusob
zadavani a plnéni ukoli — zvlasté¢ vhodné zvolené tempo, rozlozeni ukolti do mensich dil¢ich kroku,
jasn¢ a struéné zadan¢ instrukce, vizualizace uciva, poskytnuti dostatku ¢asu ke splnéni zadané¢ho ukolu,
jasn¢ nastavena pravidla chovani s vymezenymi hranicemi, pratelska atmosféra ve tfidé, nesmi chybét
pochvala, motivace a odména. Nezbytna je také dobra informovanost pedagoga a jeho orientace
v problematice konkrétniho vzacného onemocnéni. Kvalitu vyuky také vyznamné ovliviiuje spoluprace

a komunikace uditele s rodici.

Ve druhé casti vyzkumu se prace zaméfila na moznosti zvySovani kvality Zivota déti
s vybranymi vzacnymi onemocnénimi a na moznou podporu resilience jejich rodiny. Je vibec mozné
definovat kvalitu zivota? A pokud ano, jakymi prostfedky bychom ji v ramci eduka¢niho procesu mohli
zvys$it? V teoretické ¢asti prace je uvedeno, Ze jednotnou univerzalni definici kvality Zivota neni mozné
sepsat, nebot’ jeji popis vzdy uzce souvisi s oborem, z jehoz pohledu je na tento pojem nahliZzeno.
Obecné¢ by bylo mozné kvalitu Zivota popsat jako stav uplné fyzické, psychické a socialni pohody
a spokojenosti s aktualnim zZivotem nebo jako uroven prozivani, jez ma za cil uspokojit fyzické
i psychické potieby a prani jednotlivee dle jeho individualnich pozadavki. Resilience rodiny je
popisovana jako proces, ve kterém je rodina schopna adaptovat se po zavazném ohrozeni Ci krizi,
a 1 nadale zastavat funkce, kter¢ ji nalezi. Je mozné tuto schopnost rodiny néjak posilit? A pokud ano,

pak jakymi prostredky?

Z rozhovort s rodic¢i déti vyplyva, Zze je mozné v ramci edukacniho procesu zvysit celkovou
pohodu déti i jejich rodin, coz soucasné zvysuje kvalitu jejich Zivota a podporuje resilienci téchto rodin.
Dochazi k tomu za predpokladu, Ze kultura skoly predstavuje pro rodice podporujici a vstficné prostredi
a ucitel je zaroven vniman jako partner, ktery jim pomaha naplnit potencial jejich ditéte v co mozna
nejvetsi mite. ,, Tim, Ze je spokojeny ..., jsme spokojeni i my. " (R2) Rodice ocenuji predevs§im
socializaci jejich ditéte, nové ziskana pratelstvi s vrstevniky a také to, Ze je jejich dit€ spokojené a do
Skoly chodi rado. Pfinos pro rodinu predstavuje samoziejmé také samotné vzdélani a pokroky, které
rodice u svého ditéte sleduji. Za nedocenitelnou podporu své rodiny uvadi rodice také Cas, ktery jejich
dit¢ travi ve Skole s vysvétlenim, Ze prave tento Cas je pro jejich profesni a osobni Zivot nezbytny. Rodice
velmi vitaji odpoledni aktivity svych déti, at’ uz je to druzina, odpoledni klub nebo dalsi sluzba v podob¢
jednoho ze zajmovych krouzku ¢i terapii, které skola nabizi. Stejné tak akce jako jsou skoly v piirodg,
plavani, navstévy solné jeskyné, vylety, fyzioterapie ¢i navstévy divadelnich pfedstaveni vnimaji rodice

jako jakysi bonus, ktery zvysSuje kvalitu zivota jejich déti. ,, VSechny vylety a akce jsou pro nds takové
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zpestreni, myslim si, Ze si to ... uziva. (R3) Rodice se také velmi kladné vyjadiovali k moznosti
nahlédnout do vyuky ¢i probéhlych akci prostfednictvim digitalniho komunikacniho portfolia Seesaw
a sdilenych alb.

Také v mimoskolnim prostedi rodice nachazeji pomoc a podporu své rodiny. Jmenovano bylo
n¢kolik sdruzeni a organizaci, které pomahaji rodi¢iim zajistit volny ¢as jejich déti. Jako velmi dualezité
hodnotili rodiée spolky tykajici se konkrétnich vzacnych onemocnéni. Jedna maminka vnimala tento
spolek jako naprosto nejvyznamnéjsi pomoc, bez které si dobu po sd€leni diagnézy ani neumi predstavit.
Nazory na socialni podporu se rozchazely. Zatimco jedna matka popisovala socialni podporu jako
dostate¢nou, pro druhou predstavovala tato podpora velké zklamani. Tento rozpor lze vysvétlit
predevsim lidskym faktorem, kdy casto rozhodne nahoda (v tomto pripad¢ konkrétni clovek), ktery dany
piipad posuzuje. Zminéna byla také pomoc vlastni rodiny ve smyslu star§ich sourozencii a prarodici,
ktefi obétavé nabizeji své sily a Cas. Jako podporu své rodiny rodice shodné uvad¢li také dobrou
informovanost, vstficny a podporujici pfistup ze strany spole¢nosti a pocit sounaleZitosti. Z rozhovoru
bylo také patmé, Ze si rodic¢e uvédomuji potfebu pecovat také o sebe a o svij partnersky vztah. ,, Prestoze
je péceo ... opravdu ndrocna, kazdé dité je Stésti, to vime. Musime si ale taky udélat s manzelkou cas

Jeden na druhého, bez toho by nebylo mozné normdilné Zit. “ (RS)
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ZAVER

Bakalarska prace se zabyva specifiky edukace déti s vybranymi vzacnymi onemocnénimi,
moznostmi zvySeni kvality jejich Zivota a resilienci jejich rodin. Teoreticka ¢ast se zaméfuje predevsim
na popis péti konkrétnich vzacnych onemocnéni, a to Prader-Willi syndrom, Angelmantiv syndrom,
Smith-Magenis syndrom, Williamsuv syndrom a mukopolysacharidozu. Popsany jsou symptomy
jednotlivych onemocnéni, zminény jsou aspekty diagnostiky, moznosti terapie, dale se prace
soustfed’uje na specifika edukace téchto déti véetné vyplyvajicich omezeni a moznych dopadu na
organizaci vzdélavani. Dalsi kapitoly se vénuji pojmu zdravi, Skolskému systému a legislativé pro zaky
se specialnimi vzdélavacimi potfebami. Prace se dale zabyva rodinou ditéte se vzacnym onemocnénim,

jejimi potfebami, resilienci a také kvalitou zivota jejich Clend.

Bakalarska prace si klade za cil popsat specifika edukace déti s vybranymi vzacnymi
onemocnénimi a zjistit, jakymi metodami a technikami lze pfispét ke zvysSeni efektivity jejich
vzdélavaciho procesu. Prace dale predstavuje prostiedky, kterymi je mozné zvysit kvalitu Zivota téchto
déti a zaroven jimi lze podpofit resilienci jejich rodin. Pro vyzkumnou ¢ast byla zvolena kvalitativni
metoda prostfednictvim polostrukturované¢ho rozhovoru s péti respondenty. Osloveni byli rodice déti
s vybranymi vzacnymi onemocnénimi, ktefi svym vstficnym pfistupem a upfimnymi odpovéd’mi
umoznili splnit stanovené vyzkumné cile této prace. Predstaveno bylo rovnéz vyzkumné prostredi, které
je coby vzd¢€lavaci instituce déti s vybranymi vzacnymi onemocnénimi s celou bakalarskou praci uzce

provazané.

Je naprosto ziejmé, Ze rodiny téchto déti se potykaji s mnohymi nesnazemi, a to nejen ve dnech
po sdéleni diagnozy, ale predevsim v nasledujicich letech. Projevy déti s t€mito onemocnénimi maji
velmi Sirokou $kalu, pficemz prognoza nebyva prizniva. Rodice tak stanou pied otazkami typu: Jakou
péci nase dit¢ nyni potfebuje? Kam ho lze spravnym pfistupem posunout? Bude vubec mozné nadale
chodit do zaméstnani? Kdo nam v nasi situaci muze pomoci? Kam bude nas Zivot dale smérovat? Je

vubec mozné nadale normalné Zit?

S témito ivahami souvisi hlavni a také dil¢i vyzkumné cile. Pochopeni specialnich potfeb zaku
s vybranymi vzacnymi onemocnénimi nam pomiize vyuZzit nejen jejich maximalni potencial, ale také
priznivé ovlivnit psychickou a socialni pohodu jak téchto déti, tak i jejich rodin. V ramci empirické ¢asti
byla popsana a shrnuta specifika edukace déti s vybranymi vzacnymi onemocnénimi, ¢imz byl splnén
hlavni  vyzkumny cil. U onemocnéni Prader-Willi syndrom, Williamsiv  syndrom
a mukopolysacharidoza jsem vychazela z poznatki profesora Michalika, u zbylych dvou (Angelmantv
syndrom a Smith-Magenis syndrom) jsem vychazela ze svych vlastnich zkuSenosti, které¢ jsem nacerpala
z doby svého pusobeni ve Specialni zékladni skole v Podébradech od r. 2001 do soucasnosti. V ramci

dil¢ich cilii byly popsany metody a techniky, kterymi lze prispét ke zvySeni efektivity vzdélavaciho
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procesu téchto déti a také prostredky, kterymi je mozné zvysit kvalitu zivota téchto déti a zaroven jimi

1ze podpofit resilienci jejich rodin.

Jak jiz bylo uvedeno, pfi psani této bakalarské prace jsem mnohdy vychazela z poznatku
profesora Michalika, ktery spolu s kolektivem autort sepsal publikaci ,,Metodika prace se Zakem se
vzdcnym onemocnénim . Vzhledem k tomu, Ze autort, ktefi se zabyvaji problematikou déti se vzacnymi
onemocnénimi v kontextu s jejich specifickymi vzdélavacimi potfebami neni mnoho, stala se pro mé

tato publikace nepostradatelnou inspiraci.

Predkladana bakalarska prace se zamérila na specifika edukace zaku s vybranymi vzacnymi
onemocnénimi a predstavuje metody a postupy, kterymi je mozné zvysSit kvalitu Zivota téchto déti

a zaroven podpofit resilienci jejich rodin, ¢imz byl splnén hlavni vyzkumny cil, véetné cila dil¢ich.

Téma je vyzvou pro dal§i zpracovani edukacnich zkusenosti u zakt se vzacnymi onemocnénimi.
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Ptiloha A: Rozhovory s respondenty 1-5

Pro pfehlednost je vZdy nejprve uvedeno znéni otazky a nasledné jsou predstaveny odpovédi
jednotlivych respondenta. Vzhledem k tomu, Ze cilovou skupinu tvofi déti s vybranymi vzacnymi
onemocnénimi a jejich rodiny, nebudu respondenty z divodu zachovani jejich anonymity blize

specifikovat. Poradi respondentt je zcela nahodné.

Ziskana kvalitativni data jsou roztfidéna podle jednotlivych tematickych okruhi, a to na
podporu jak ditéte, tak i jeho rodiny ze strany Skolniho a mimoskolniho prostiedi. Posledni okruh se

zamétuje na jakousi vizi rodicl o idealni podpote jejich rodiny.

Podpora ditéte a rodiny ze strany Skoly

Otazka é. 1

V ¢em spatirujete nejvétSi vyznam Skoly a vzdélavaciho procesu ve vztahu k vam a vaSemu
ditéti?

., Pro nas mélo nejvétsi vyznam to, ze ..... zacal nékam patrit, konecné nékam zapadnul. ©* (R1)

., Nejvétsi vyznam vidim hlavné v tom, Ze je ... mezi détmi. Do Skoly chodi rad. Tim, Ze je spokojeny

..... , jsme spokojeni i my.“ (R2)

. potiebuje déti, on mi to sice nefekne, ale mam pocit, Ze se mu ve Skole libi. Kdyz se rdno blizime

ke Skole, sméje se. Ja si prosté myslim, Ze se mu tu libi. A to je pro mé hodné dulezité. “ (R3)

»Socializace a samozrejmé samotné vzdéldavani. ..... tu md v soucasné dobé viibec nejvic socidlnich

vazeb a kontaktii. ©“ (R4)

., Kdyz to feknu tiplné na rovinu, tak to, Ze oba miizeme s manzelkou pracovat. Ale to jsem zacal od
konce. Samozrejmé nds taky té5i to, Ze vidime pokroky, které ... .. délda, kam se posunula a co viechno

dneska dovede. “ (R5)

Otazka ¢. 2

Predstavuji aktivity vyvijené §kolou prinos pro vaSe dité i pro vasi rodinu?

, Rozhodné ano. Ty aktivity jsou pro nds velkym prinosem. Ocenuji Skoly v pFirodeé, nabidku krouzkii,
plavani atd. Opravdu nam pomohla profesionalni fyzioterapie tady na Skole. U nas ve Skole to mame

Vvie hrazené a uz jsme si na tenhle luxus zvykli. Ale od kamarddek vim, Ze to nebyva standardem a jd si

toho rozhodné vazim. “ (R1)
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., Ano, syn navitévuje odpoledni klub, to je pro nas hodné diilezité. Ale odpolednich aktivit, které by byly
pro nas vhodné, bohuzel neni moc. Chdpu to, vzhledem k diagnoze to neni snadné, ale rozhodné bych

uvital, kdybychom tu méli vice moznosti. *“ (R2)

., VSechny vylety a akce jsou pro nds takové zpestieni, myslim si, Ze si to ... uziva. Ocenuji solnou

Jeskyni a taky divadlo. * (R3)

Ano, kazda aktivita navic ma pro nas velky vyznam. Pokud je to navic prdce jeden na jednoho, znamend
to pro nas opravdu hodné. Ted uz se samozrejmé strasné moc tésime na odjezd na Skolu v prirode,

prospéje to celé rodiné, ... .. se uz moc tési. “ (R4)

., 10, Ze miize byt ... ve druziné, je pro nds obrovska pomoc. Oba pracujeme a nebyli bychom schopni
si ji vyzveddavat hned po Skole. PFisti rok se uz na nds asi druzina nedostane a budeme muset do klubu,
i tak je to pro nas ale lepsi, nez kdyby nebylo nic. Moznost, Ze ji mdme odpoledne kam ddt, je pro nds
nedocenitelna, bez toho bychom se prosté neobesli. Takze druzina a pristi rok klub jsou pro nds tipiné

top sluzby. (RS)

Otazka C. 3

Jak hodnotite celkové klima Skoly (kvalita vyuky, kultura skoly, komunikace, estetika
prostiedi, dostate¢na informovanost)?

., Velmi pozitivné. Vzdycky jsem byla maximdlné spokojena. Nikdy jsem neméla pocit, Ze bych néco méla

védet a nebyla jsem vcas informovand. A prostiedi tu mdme krasné. Kdo ma Skolu doslova pét krokii od

lesa? “ (R1)

., Ve funguje naprosto skvéle. Pan ucitel je super, vidy se v§e vias dozvime, vzdjemnd spoluprdce
funguje vyborné. Navic mdme prehled, co se déje ve tridé prostiednictvim Seesaw. Mit moznost podivat
se na fotky v podstaté z kazdé akce a casto i z ,,obycejné “ vyuky, to velmi ocenujeme. Mame tak redlnou

predstavu, co se déje ve tFidé a vime, Ze syn je spokojeny. “ (R2)
., Nyni jsem spokojend. Libi se nam tu. Pokud cokoli potrebuji, vidycky se néjak domluvime. “ (R3)
,,Pro mé je nyni spoluprdce naprosto nadstandardni. Komunikace i vztahy jsou celkové velmi dobré, je

to pro mé moc dulezité. Vyuka je napadita, taky pro mé hodné znamencd to, Ze mi umoziuji vstupovat do

wuky, ze mam moznost vyuku ovliviiovat. Opravdu oceriuji to, jak jsme informovani prostrednictvim
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Seesaw nebo sdilenych alb, podivam se na obrazky a hned si udélam predstavu, jak den probihal a co

se délo. Kdyz vidim, Ze byla spokojend ....., jsem spokojend samoziejmé i ja. “ (R4)

,, Prostredi je to moc pékné. Pro nds je podstamé, Ze ... chodi radostné do Skoly. Informace dostavime

v cas. Seesaw funguje vyborné, vie podstatné si tam miizu najit. (RS)

Otazka C. 4
Jak vnimate vasSi spolupraci s ucitelem (mira vstricnosti, empatie, porozuméni)?

P mél za dobu dochazky tady na Skole tii ucitelky a vzdycky jsem byla spokojend ja i ...... Na vSem

se §lo dohodnout. Problémy jsme FeSili spolecné. Ucitele tu celkoveé hodnotim velmi pozitivné. ©“ (R1)

., Nemiizu byt spokojenéjsi. ..... ho ma rdd, hezky o ném mluvi, tési se na néj. Neni problém panu uciteli

kdykoli zavolat a na cokoli se zeptat. Empatie a porozumeéni tu rozhodné nechybi. “ (R2)

., Opravdu jsem spokojend. MuizZu zavolat, na vSem se vidycky dohodneme. S pani ucitelkou se hezky

povida. “ (R3)
., Nase vztahy jsou opravdu nadstandardni, velmi pratelské a plné pochopeni. © (R4)

,, Tohle funguje opravdu dobre. Asistentka z dopoledni vyuky, ktera s .. .. vétsinu dni konci i ve druzing,
nam vzdycky cely den kradtce zhodnoti, takze kdyz odchdzime domii, vime, v jakém aktudlnim rozpolozeni

..... Jje a co se ten den délo.  (RS)

Podpora ditéte a rodiny ze strany mimoskolniho prostiedi

Otazka ¢. 5

Kde v mimoSkolnim prostiedi nachazite dalSi moznosti, které priznivé ovliviiuji
spokojenost vaSi rodiny (napr. systém socidlni politiky, socialni podpora, neziskové
organizace ...)?

,,Co se tyce socidalni podpory, tak to pro mé bylo opravdu velké zklamani. Napriklad rand péce u nas
nikdy nebyla. O nasem onemocnéni se toho védélo mdlo, pry to nepotrebujeme.

...... mél piivodné priznanou podporu 3. stupné, ale najednou nékdo usoudil, Ze viastné zadnou podporu

nepotiebujeme a ze dne na den jsme méli 0. To byl opravdu Sok.
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Z neziskovych organizaci musim urcité jmenovat Centrum pro vSechny v Jizbicich. Syn dochdzel na
Artika a v lété hlavné na tabory, které kazdé léto poradaji. Toho si hodné vazim. Urcité mi taky pomohli
kamaradi a taky hodné sestra.

Casem jsem prisla na to, Ze pokud se nebudu sama prat a pidit, nedostanu nic. Opravdu si to musite

obéhat a vydupat. “ (R1)

., Ano, tohle je opravdu dulezité. Rodice by méli nachazet podporu i mimo Skolu. S manzZelkou se hodné
angazujeme ve spolku ... ... Ja sam jsem mistopredseda naseho spolku. Zajistuji finance a pobyty. Nejen,
Ze nabizime a poskytujeme pomoc dal$im rodindam, které si pro$ly tim stejnym, co my, ale navic nam to
slouzi jako moznost seberealizace. Zitra zrovna jedeme na vylet s tatinky. Uz se vSichni téSime. Tohle

funguje skvéle. “ (R2)

,Ano, existuje spolek ....., oni jsou opravdu jako moje rodina. Nevim, jak bych na tom byla, kdyby jich
nebylo. Na zacadtku je to opravdu hrozny Sok. Jeden den vam reknou diagnozu a vie se vam rozpadne.
Kdy jsem toho byla schopnd, ptala jsem se doktora, kam se miize syn dal posunout? Rekl mi, Ze nikam.
Tenkrat jsem se zhroutila.

Dostanete se do uplné jiného svéta, mate pocit, Ze vam nikdo nerozumi. Ale oni mi strasné moc pomohli.
Na zacdtku mi takova mlada holcina (z tohoto spolku) Fikala, Ze nemd cenu strachovat se z budoucnosti,
Ze mdme Zit ted a tady a ja si tenkrdt Fikala: Co ty o tom miizes védeét? Viastni déti nemds, nemiizes to
vitbec pochopit. Ale postupem casu jsem si uvédomila, jak velkou méla pravdu. Ja opravdu nevim, kde
budeme za 10 let, ale naucili jsme se Zit soucasnosti. Bez spolku ... bych to prosté nezviddla. Dodali
mi psychickou podporu, informace, kontakty, starali se, volali. NapFiklad mi podrobné nadiktovali, jaky
typ voziku potiebujeme, sama bych si s tim neporadila. Pokazdé, kdyz se po nasem setkdni loucime,

vSichni brecime. * (R3)

., Pravidelné dochdzime na ABA terapii. VyuzZivdame také Volno Kolin a také pohybové aktivity v Centru
zdravého pohybu. Také socidlni systém vnimam jako podporu moji rodiny. VyuzZivame sluzbu Dobry
Andeél, to nam hodné pomaha a dékuji za ni. Nyni vyuzivam svou dobrou kamarddku, ktera mi ... .. vozi
pravidelné na terapie. Dohodly jsme se, Ze to vezmeme jako placenou sluzbu, nechci, aby to vstupovalo

do naseho vztahu. Za jeji ochotu jsem ji moc vdécnd. (R4)

., Rodina, opravdu nase $irsi rodina, a to bych chtél zdiiraznit. Star§i dcery ndam pohlidaly, kdykoli bylo
potieba. Ta prvni ma uz ted svoji rodinu, ale taky se snazi vypomdhat a druha dcera je ndam v podstaté
kdykoli k dispozici, dokaze si s ... vzdycky poradit. Taky nechdpu, jak to dokdzZou zviddnout moji
rodice, to je opravdu neuvéritelné. Zdravotné uz na tom nejsou nejlip, taky uz nejsou nejmladsi, ale bez
Jjejich pomoci a ochoty bychom se prosté neobesli. Takze prarodice a sourozenci jsou pro nas nejvetsi

oporou. ... ... byla parkrat i na Skole v prirode, asistentka si s ni dokdzala neuvéritelné poradit, vite, jak
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Spatné se ... adaptuje na nové prostredi. Ale zvladly to na jednicku. Taky vyuzivame Volno Kolin,
vétsinou v nedéli, ale tam si s ni dovedou hii' poradit. Kdy? to reknu uplné blbé, tak ... .. je prosté hodné
pohybliva, vzdyt ji znate, tak si to umite predstavit. Mcdme strach, co tam kde vyvede a oni viastné taky.

(R5)

Predstava idealni podpory
Otazka ¢. 6
Jaké by byly vase navrhy a doporuceni pro pripadné vylepSeni vasi rodinné situace? Co

dalsiho byste uvitali?

,Moc se mi libil model jedné severské zemé (ted si nemiizu presné vzpomenout, ktera to byla), kde maji
nastavené z mého pohledu idealni reSeni. Cela Sirsi rodina véemé prarodicii je pozvand na
nékolikadenni pobyt zaméreny na informovanost a psychologickou péci. Rodina tam slysi veéty:

Postarame se o vas, pomiizeme vam. Tohle povazuji za skvélou formu podpory. “ (R1)

., lakhle, jak je to nyni nastavené, to funguje skvéle. Viechno mame v dostatecné mire. Snad jen vice
téch odpolednich aktivit. Presto jsme nyni velmi spokojeni. Spise se obavdame navaznosti, tedy pohledu

do budoucna. Pokud by nam tu umoznili dalsi rok Skolni dochdzky, velmi bychom to uvitali.” (R2)
., Ani nevim. Snad castéjsi setkavdni se spolkem .. ... (R3)

., Opravdu bych privitala, kdyby odpoledni klub nebyl hrazeny. Dodnes mi to prijde nelogické. Nikdo si
preci nemiize myslet, Ze tim, Zze mi dité vyroste, prestanu chodit do prdce. Hodné komplikované jsou pro
nds prevozy na odpoledni aktivity, takze néjakou sluzbu v tomto sméru bych opravdu uvitala. “ (R4)

v

My jsme neustdle zavisii na tieti osobé. Jsme obrovsky limitovani zavislosti na néci asistenci. TakzZe
Jakdkoli pomoc s hlidanim, to je pro nds prosté stézejni. PrestozZe je péce o ... opravdu ndrocnd,
kazde dité je tésti, to vime. Musime si ale taky udélat s manzelkou cas jeden na druhého, bez toho by

nebylo mozné normalné zit. “ (R5)
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Piiloha B

Souhlas s ucasti na vyzkumném Setreni k bakalarské praci

Janize podepsany/a souhlasim s Gi¢asti na vyzkumném Setfeni probihajicim formou polostrukturovaného
rozhovoru na téma:

s Specifika edukace déti s vybranym vzdcnym onemocnénim
a moznosti zvyseni kvality jejich Zivota.“

Cilem vyzkumného Setfeni je zjistit, jakymi prostfedky lze zvysit kvalitu zivota déti s vybranymi
vzacnymi onemocnénimi a zaroven podpofit resilienci jejich rodin.
Zaroven prohlasuji Ze:

= souhlasim se zvefejnénim dat a vystupt, které budou zcela anonymni a budou slouZzit pouze pro
ucely zpracovani bakalarské prace;

= souhlasim se zvukovym zaznamem rozhovoru na diktafon;

"  moje ucast na vyzkumném $etfeni je dobrovolna.

Stvrzuji, Ze jsem byl seznamen a srozumén s nalezitostmi tykajicimi se uvedeného vyzkumného Setfeni.

Jméno a piijmeni respondenta:
Datum:

Podpis respondenta: Podpis tazatele:
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