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Uvod

Puchyinatym genetickym onemocnénim trpi v Evropé pfiblizné 30 tisic
pacientt, na tzemi Ceské republiky se tento pocet pohybuje kolem 200 lidi.
Epidermolysis bullosa congenita (EB) je heterogenni skupina chorob, tzn., jedna se
o genetickou vadu, kterd je zplGsobena mutaci asi 13 gend. Toto dermatologické
onemocnéni je velice vzacné a projevuje se piedev§im vznikem ran na kizi,
ale 1 sliznicich. Lidé s genetickym onemocnénim EB maji postizené 1 vnitini organy.
Projevem onemocnéni je také velmi kiehka kize, na které se tvofi puchyfe. Poranéni
vznika 1 pfi minimalnim tlaku na kzi. Pacienti mohou umirat v nizkém véku nebo
kon¢i tézkou invaliditou. Lécba ani v dnesni vyspélé spolecnosti neexistuje. Dllezité je,

aby pacienti peCovali spravné o své rany.

Lidé s onemocnénim epidermolysis bullosa congenita vedou tézky zivot, ktery je
obtézkan bolestivymi ranami na kiizi. Nemohou nosit obleceni, jaké by chtéli, protoze
sebemensi Sev na odévech jim muze jejich kiehkou kiizi roztrhnout a tim zplsobit
bolestivou ranu, nemohou se stravovat jako ostatni lidé. Neni divu, Ze se onemocnéni
piezdiva ,,nemoc motylich kridel.“ Cely den o sebe musi peCovat, chodit k Iékafi a co

vic, jsou izolovani od spole¢nosti. Okoli pacienty nechape, ani nechce pochopit.

Cilem bakalatfské prace je nahlédnout hloub€ji do problematiky genetického
onemocnéni EB, zjistit co nejvice informaci o chorobé EB, jak se klientim Zije a hlavné
dat najevo spolecnosti, ze 1 tito lidé si zaslouzi vést plnohodnotny Zivot. Pacienti
s onemocnénim EB jsou &asto vyélefiovani ze spolednosti. Casto se k nam dostavaji
mylné informace, a pravé proto vznikaji pfedsudky. Cilem bakalatské prace je zjistit,
které myty se v zZivoté klienta objevuji a jakym zptisobem mizeme vzniklé predsudky

odstranit.

Materidl k bakalaiské praci Cerpam z odbornych knih, casopist, védeckych
¢lankl, webovych stranek neziskové organizace Debra, kterd se vénuje pacientim s EB.
Odborné literatury o nemoci motylich kiidel je dostatek, ale bohuzel pro nasi praci neni
moc vhodna. Jedna se vétSinou o lékatské materidly. Proto nékteré Casti bakaldiské
prace nejsou napsany odbornym jazykem. Poznatky o tom, jak lidé s onemocnénim Zziji,
jsme ziskali zrozhovort. Po dokoneni mé bakalafské prace by mél vzniknout
prospektovy material, ktery bude odeslan do I€kaiskych ordinaci a Skol (Ptfiloha €. 1).

6



I  Teoreticka Cast

1  Onemocnéni EB (epidermolysis bullosa congenita)

Samotny ndzev epidermolysis bullosa uzil poprvé Koebner vroce 1886. Jiz
zminéné onemocnéni EB patti do heterogenni skupiny chorob, u kterych dochazi na
ktzi, sliznicich k tvorbé puchyiti. Tvorba nehezkych puchyit nastava spontdnné i po
mirném tteni a tlaku. Tato choroba je vrozena, u vétSiny ptipadii jde o autosomalni
dédi¢nost.'

Epidermolysis bullosa congenita je geneticky podminéna, tzn., ze jde o dédicné
onemocnéni. V soucasnosti se rozliSuji tfi zakladni formy onemocnéni a vice nez 30
podtypt, které se projevuji pribéhem nemoci, ale 1 rliznym typem dédinosti.
Nejmirngjsi projevy ma forma EB simplex. U ni se puchyt tvoii v povrchovych

W v

U tohoto typu puchyie vznikaji hluboko v kiizi a dochézi k jizveni.”

1.1 Historie diagnostiky

V minulosti onemocnéni diagnostikovali na zdkladné¢ klinickych projevi
u pacientli. Pfedev§im Slo o stanoveni zplsobu hojeni puchyit (jizveni, bez postiZeni
ktze), postizeni nehti, zubt, vlast, sliznic. Dnes se toto onemocnéni testuje za pomoci
roviny Stépeni, tj. kde puchyt v kiizi vznikd. Odbornici vychazeji z molekularnich
vysledki a podkladli onemocnéni, klinickych projevii a genetickych vySetteni. Bylo
rozliSeno dvacet pét klinickych obrazii EB, kter¢ se liSi pritbéhem onemocnéni,

dédicnosti, laboratornimi vysledky, prognézou.’

! Srov. GEDDE-DAHL, T. Jr. Epidermolysis bullosa. A clinical, genetic and epidemiologic study. s. 4.
2 Srov. GAILLYOVA, R. ngetické poradenstvi u pacientii s epidermolysis bullosa congenita. s. 2.
? Srov. BUCKOVA H., BUCEK, J. Epidermolysis bullosa congenita. s. 7.
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1.2 Dédicnost EB

U tohoto onemocnéni je dédi€nost autosomalné dominantni (AD), autosomalné

: 7 7 / ’ r 4
recesivni (AR), nebo dochéazi ke spontannim mutacim:

a) dédicnost autosomalné¢ dominantni — s touto dédicnosti se setkdme u formy
EB simplex, kde sta¢i jedna zména na trovni DNA. Onemocnéni se projevuje v kazdé
generaci. Riziko onemocnéni je pro obé pohlavi stejné. Onemocnéni s dédicnosti AD se
tedy vyskytuje v rodin€ jiz po n€kolik generaci. Pokud se u ditéte nemoc projevi, neni to

velké piekvapeni.’

b) dédicnost autosomalné recesivni — stimto typem dédi¢nosti se setkame
u formy EB junkéni a EB dystroficke, kde je tieba pro vznik onemocnéni dvou chyb na
trovni DNA. Jedna zména v genu nezpiisobi onemocnéni. Clovék, ktery tuto jednu
zménu mda, se stavd nosiCem a zaroven prenaseCem onemocnéni. V rodiné se
onemocnéni vyskytne necekané. Pro rodinu je tézké se s nemoci vyrovnat a smifit se

sni®

1.3 Klasifikace EB (formy)

EB se d¢li na tfi zdkladni skupiny - EB simplex, dystrofickou a junkéni formu.

1) Epidermolysis bullosa simplex - pacienti, ktefi trpi touto formou,
nevyhledavaji dermatologickou péc¢i. O nemoci nemaji nejmensi zdani. Puchyfte, které

se vyskytuji na kiizi, ale 1 v dutin€¢ ustni, se hoji rychle. Na kizi miZzeme nalézt stopy

* Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, J. Epidermolysis bullosa congenita. In: Mladd fronta: Zdravotnické

noviny [online]. 2004, 2012. [cit. 2013-05-09].

Dostupné z:  http://zdravi.el5.cz/clanek/postgradualni-medicina/epidermolysis-bullosa-congenita-co-

noveho-161371

Z Srov. GAILLYOVA, R. Genetické poradenstvi u pacientii s epidermolysis bullosa congenita. s. 5-6.
Tamtéz.
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pigmentace, milia, coz jsou zluté pupinky. Zubni sklovina je porusena, objevuji se

zmény na nehtech.’

2) Dystrofickd epidermolysis bullosa - odbornici Hashimoto (1985) a Hanson
(1999) popsali tuto formu onemocnéni jako vzacnou variantu. Puchyie se spontanné
hoji béhem prvniho roku pacienta, nejpozdeji vSak do péti let ditéte. Tvofi se 1 milia,

jizvy, postizeni sliznic dutiny ustni a neht. ®

3) Junkéni epidermolysis bullosa - jednd se o velmi vzacnou skupinu

onemocnéni, ktera jsou AR (autosomalng recesivngd) dédi¢na. °

1.4 Vzacné onemocnéni

Jde o nemoc, jejiz vyskyt v populaci je velmi nizky. ,, V Evropé se za vzdcné
onemocnéni povazuje to, jehoz vyskyt je v populaci mensi nez 5 osob z 10000, nebo také

4 > ~ :1]0
meéné nez 1 osoba z 2000.

1.4.1 Legislativa v Ceské republice

Se vzacnymi onemocnénimi souvisi 1 problematika 1€kt a jinych ptipravki.
Vyzkum, ktery se zabyva vyvojem novych 1éCiv, je velmi nakladny. Farmaceutické
firmy svou pozornost soustied’uji na vyvoj medikamenti, kde je diky veétSimu vyskytu
nemoci v populaci zajisténa rychlejsi navratnost jejich investic. Nemoc motylich kiidel
patii pravem do vzacného onemocnéni. Organizace lobuji za prava nemocnych.''

Péte o viechny nemocné se fidi legislativou, ktera je platna pro Ceskou

republiku. Mezi zékladni nafizeni slouzi Zakon €. 258/2000 Sb. o ochrané vetejného

" Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, J. Epidermolysis bullosa congenita. In: Mladd fronta: Zdravotnické
noviny [online]. 2004, 2012. [cit. 2013-05-09]. Dostupné z :http://zdravi.el5.cz/clanek/postgradualni-
medicina/epidermolysis-bullosa-congenita-co-noveho-161371

¥ Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, I. Epidermolysis bullosa congenita. s. 23.

? Tamtéz.

1% ZACNE NEMOCI. Uvod. [online]. 2013. [2013-05-19]. Dostupné z
:http://www.vzacnenemoci.cz/uvod

"' Srov. VZACNE NEMOCL. Dalsi informace. [online]. 2013. [cit. 2013-05-11].  Dostupné z:
http://www.vzacnenemoci.cz/dalsi-informace
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zdravi.'? Dal§imi dalezitou koncepci je Narodni strategie pro vzicna onemocnéni na rok
2010-2020, kterad shrnuje problematiku vzacnych onemocnéni a navrhuje cile a postupy
ke zlepseni kvalitni zdravotni pééi."> Zikon & 378/2007 Sb., o léEivech uklada
Ministerstvu zdravotnictvi u€init takova opatteni, ktera maji zajistit dostupnost lékti pro
vzacné onemocndni. '

Naftizeni Rady o léCivych ptipravcich doporucuje Clenskym zemim Evropské
unie zajistit narodni plan pro vzdcnd onemocnéni, kterym pfispéji k univerzalnimu

v Fwe . 1
pristupu v pééi o pacienty."

1.5 Genetické vySetreni

Genetické prohlidka pacienta se sklada z n€kolika postupl. Mezi tyto metody
patii konzultace, klinické, laboratorni vygetieni.'®

Vysetieni pacienta trva 1 nékolik mésict a stoji vice nez 100000 K¢. Lékarska
prohlidka je pln¢ hrazena ze zdravotniho pojiSténi. Pokud se zjisti chybné geny
u oSetfovan¢ho, lékafi tak mohou nabidnout preventivni proSetieni u dalSich
ptibuznych.'’

V dnesni vyspé€lé spole¢nosti nabyva vyznamu véda a vyzkum. Vyzkumnici
pfichazeji na nové a kvalitni metody. I v pfipadé nemoci EB se milZeme setkat
s vyznamnymi objevy.

JiZ v prenatalnim obdobi jsou lékati schopni odhalit onemocnéni, které se miize
pravdépodobné¢ vrodiné vyskytnout. VySetfeni v téhotenstvi md omezeny cas.
Lékarskou prohlidku v prenatdlnim obdobi mohou I€kati nabidnout pouze tém, kde se
nemoc vyskytla a byl zjiStén chybny gen a provedena analyza DNA. Kdyby se vySetieni
mélo provadét vSem téhotnym zenam, bylo by to jako hledat jehlu v kupce sena. Pro
prenatalni diagnostiku se vySettuje po odbéru plodové vody (po 15. tydnu téhotenstvi)
nebo z tkdn€ budouci placenty (po ukonceni 10. tydne t€hotenstvi). V obou piipadech se

na vysledky testli ceka az n€kolik tydnd. Interrupce predstavuje eticky problém. Na tuto

1 Zakon ¢. 258/2000 Sb. O ochrané vefejného zdravi

'3 Nérodni strategie pro vzacna onemocnéni na 1éta 2010 — 2020.

"4 Zakon ¢. 378/2007 Sb., o légivech.

'S NARIZENI EVROPSKEHO PARLAMENTU A RADY (ES) &. 141/2000 ze dne 16. prosince 1999 o
1é¢ivych pripravcich pro vzacna onemocnéni.

'® Srov. GAILLYOVA, R. Genetické poradenstvi u pacientii s epidermolysis bullosa congenita. s. 9.

"7 Tamtéz. s. 10
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problematiku se ve spole¢nosti objevuji rizné nazory. Pokud DNA prokaze, ze ¢ekajici
dit€¢ nema riziko onemocnéni, v téhotenstvi se pokracuje dale. Ale pokud se prokaze, ze
dit¢ ma nebezpeci onemocnéni, maji partneti moznost rozhodnout, jestli si dit¢ nechaji
nebo ucini rozhodnuti pro interrupci. Dle zékonu €. 66/86 je mozno ze zdravotnich
diivodt ukongit téhotenstvi do konce 24. tydne téhotenstvi.'®

Nabizi se otazka, zda je interrupce kompatibilni s kiestanstvim. Interrupce se
v cirkvi klasifikuje jako zabiti Clov€ka. Umély potrat je pro cirkev smrtelny htich.
Umyslné zabiti ¢lovéka je dle véficich nepiijatelny. Tuto Zidovsko-kiestanskou tradici
nalezneme ve Starém zakoné¢, Desateru.”

Partnefi, kteti nemohou mit pfirozenym zpisobem deti, mohou podstoupit umélé
oplodnéni. Dne$ni véda nabizi i toto feSeni pro pary, kde hrozi riziko, ze jejich dit¢ bude
mit onemocnéni EB.

Preimplantacni genetickd diagnostika se pouziva pro vySetfeni embrya, které
vzniklo po umélém oplodnéni, jesté diive, nez je preneseno do téla matky. K vySetieni
je nutno ziskat vice embryi. Z kazdého se odebiraji buniky a na zéklad¢ toho se provadi
dané vysSetteni, které se vrodin€¢ vyskytuje. Do délohy matky se pfendSeji pouze ta
embrya (maximalné 2), u kterych pi1 vySetfeni nebyla nemoc prokazana. Zbyla embrya
se mohou zamrazit a vyuzit v dal§im téhotenstvi. Samotné¢ umélé oplodnéni je velice
nakladné a stava se, ze pary az po nekolikatém podstoupeni ¢ekaji potomka. U part, kde
je pravdépodobnost vyskytu nemoci EB, je umélé oplodnéni také velice finanéné
narocné. Preimplantaéni geneticka diagnostika partneriim nemtize zarucit, ze jejich dité
bude zdravé. Jsou tu urcitd rizika, se kterymi musi pocitat. Lékafi 1 po umélém
oplodnéni doporuduji vyuzit i vysetieni v prenatalnim obdobi.?’

Opét musime piihlédnout 1 k nazoru katolické cirkve. Kiest'anska vira nam tika,
ze jakékoli umélé oplodnéni neni diistojné cloveka. Tento nazor dle cirkve odivodnuje
dokument Dar zivota z roku 1987. V ném se piSe, Ze poceti je pravym plodem lasky
rodi¢i. Dité¢ nemlze byt chténo jako vysledek I¢katskych zasahi a technik. Byl by to

pouhy piredmét lidské technologie. Dle cirkevnich hodnot nikdo nesmi podporovat

' Srov. GAILLYOVA, R. Genetické poradenstvi u pacientit s epidermolysis bullosa congenita. s. 16.
" Srov. VIRA. Postizené dité a potrat. [online]. 2013. [2013-05-19]. Dostupné z:
http://www.vira.cz/otazky/Postizene-dite-potrat.html
2 Srov. GAILLYOVA, R. Genetické poradenstvi u pacientii s epidermolysis bullosa congenita. s. 16 -
17.
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zplozeni ditéte podminkam technické u¢innosti. Dité neni véc, kterou si mize kdokoli

pofidit.”!

2 Socialni problematika

Epidermolysis bullosa congenita, tzv. nemoc motylich kiidel, patti v dne$ni dobé
1 naddle k méné znaAmému onemocnéni, a to 1 piesto, ze se jednd o velmi zadvaznou
chorobu, ktera je v poslednich letech medializovana obCanskym sdruzenim Debra.

Toto onemocnéni se objevuje jiz u malych déti. Ve vétSin€ pripadt déti umiraji
thned po narozeni nebo v kojeneckém veéku. Pokud se choroba objevi u starSich
pacientll, I¢kafi toto onemocnéni diagnostikuji na zaklad¢é vySetieni pacientii s nemoci

EB.

2.1 Situace v rodiné

Onemocnéni EB vznikd mutacemi nékolika genti. Nemocné dité se mize narodit
i plng zdravym rodi¢tim, kteti maji jeden chybny gen. *

V devadesatych letech se objevovaly védecké metody, které mohly urcit EB
v prenatalnim obdobi, pfesnéji v druhém trimestru gravidity. V této dobé se provadéla
napiiklad biopsie fetalni kize™, kterd byla jednou z neju¢inngjsich metod. V dnesni
dob¢ se tento postup uz neprovadi, ale odbornici pfisli na ucinnéjsi variantu - ta je
zaloZena na analyze DNA, jez umoznuje diagnostikovat tuto chorobu jiz v 1. trimestru
t&hotenstvi. **

Rodina, kterd se dozvi, ze ma takto nemocné dité, podlehne vysokému tlaku,
napéti, zoufalstvi, kdy si sobé samym pfisuzuji vinu. Nejen, ze piibuzni zazivaji
psychicky tlak, také terapie tohoto onemocnéni je financné ptili§ ndrocnad, a to dostava

ptibuzenstvo do ekonomickych potizi. U onemocnéni EB neexistuje stanovena lécba,

ale pacienti sv€ bolesti zmirni za pomoci 1€k, obvazii, masti. Pacientim s touto nemoci

21 Srov.  VIRA.  Umélé  oplodnéni.  [online]l. 2013.  [2013-05-19].  Dostupné  z:
http://www.vira.cz/otazky/Umele-oplodneni-1-1.html
22 Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, J. Epidermolysis bullosa congenita. s. 19.
¥ Mluvime o vySetieni bunék plodu z plodové vody, které je doplnéno vysetienim pojivovych tkani
plodu, tj. biopsie klize. Ta se provadi z hyzd’ové oblasti plodu pod dohledem ultrazvuku.
* Srov. BUCKOVA, H., BUCEK, J. Epidermolysis bullosa congenita. s. 19.
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se rodi¢e museji naplno vénovat a travit s nimi veskery ¢as. Cela péce takto postizen¢ho
jedince je velice naro¢na. Kazdodenni prevazy, které trvaji az 3 hodiny, pfiprava
specializované stravy, nemoznost fyzického pohybu, to vSe zaméstna rodinu na cely
den. Proto jeden z rodictli, spiSe matky, zlstdvaji se svymi détmi doma a tim padem
ptichazeji o zaméstnani a finanéni prostfedky. Objevu se zde 1 to riziko, Ze se ani jeden
z partnert nesmifi s timto onemocnénim. Dochazi ke konfliktim a nepochopenim
v rodin€. Stava se, Ze otec odejde od rodiny a matka zistava na vSe sama. Tim se rodina
dostava do situace, kdy je bez finan¢nich pfijmi a jeji naklady jsou daleko vyssi kvili
drahym ,,Iékiim.* Pacientovi z tohoto diivodu nemutze byt zajiSténa kvalitni péce, kterad
mu usnadiiuje a zlepSuje kvalitu Zivota. Tim, Ze jeho rdny nejsou specialné oSetfeny,
dochazi k dalsi tvorbé puchyit, kdy je potfeba vice 1€k a tim se opét zvysuji naklady.
Také nemoznost zakoupeni financné¢ ndaro¢nych piipravkid vede k trvalé invalidité
nemocného. I samotny fyzicky pohyb pacienta je slozity a tim nastava dalSi tvorba
puchyit. Jiz po n€kolika metrech chiize mize dojit k poskozeni Slapek, které je velice
bolestivé.”

Lidé snemoci EB jsou casto vyClenovani ze spoleCnosti. Rodina se citi
osamocend a bezmocna. Pfibuzenstvo se spole¢nosti strani a upada v depresich.

KaZzda rodina je individualni a kazd4d znich se vypotfaddava s onemocnénim

odlisné€.

2.2 Problém integrace

Jak jiz bylo te€eno, lidé s onemocnénim EB stravi hodné ¢asu oSetfovanim ran,
pochiizkami u 1ékaiti. Volného Casu maji malo. U déti se objevuje prodlouzeni Skolni
dochazky, u dospélych neschopnost pracovat v zaméstnani. Vefejnost nema o jejich
nemoci zadné informace a diva se na né s opovrzenim. Existuji jednotlivei, ktefi se jich
strani, jsou hrubi. V médiich se miZzeme dozvé&dét, Ze ziji 1 rodiny s nemoci EB, které
maji Spatné zkuSenosti se spole¢nosti. Pristup ostatnich jedincti ke klientim s nemoci

EB nas vede k zamysSleni.

3 Srov. DEBRA. O EB. [online]. 2013. [2013-05-19]. Dostupné z: http://debra.cz/o-eb/
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Definice integrace

., Integrace je urcitym, kvalitativné vyssim stupném adaptace. Lze ji chapat jako
takové zaclenéni jedince (z néjakého duvodu odlisného) do prostredi majoritni
spolecnosti, kdy vni dovede bez probléemii Zit, citi se ji prijat a sam se s ni
identifikuje.«*°

Ptijeti nemocnych pacientit do kolektivu je naro¢né a slozité jak pro né samotné,
tak pro rodinu. Nemoc nenapadd jejich inteligenci, ale zdlouhava denni péce jim
znemoziuje ,,normalné* zit se zdravymi détmi. Kvuli péci jsou omezovani a zvySuje se
jejich osamocenost, socialni izolace, deprese a frustrace. Socialni izolace zplisobuje ten
fakt, ze déti, ale 1 okoli se jich strani, protoze si mysli, Ze se mohou od nich nakazit. Tito
lidé se pak vyhybaiji i celé roding a necht&ji se o problematice nic dozvédét.”’

Dé&ti si nemohou hrét jako ostatni jejich vrstevnici. Mohou si zavazné ubliZit 1 pti
hrani s obyCejnou plySovou hrackou ¢i na détském htisti. Pokud si pacient zplsobi
zranéni, hojeni je zdlouhavé a bolestivé. U tohoto onemocnéni dochazi k psychickym
problémiim pacienta, kdy je t&7ké vyrovnat se s takto zavaznou chorobou.?®

Pacienti s touto nemoci mohou chodit do béZnych Skol. Jejich intelekt je mnohdy
nadprimérny, ale bohuzel ptijeti od spoluzékli byva odmitavé. Dité ve Skole zjistuje, ze
se odliSuje od ostatnich déti, kteti jimi opovrhuji tim, Ze mu odmitnou podat ruku,
protoze je cela pokryta nehezkymi puchyti. Clovék s EB nemiize vykonavat aktivity
jako ostatni, zejm. manualni prace. ,, (... Jklouzacka se da prirovnat ke struhadlu a napr.
Jjizda na kole je pro dité s EB takika nemyslitelnd. “**

I kdyz déti chodi do Skoly, je pro n¢ obtizné¢ dlouho sedét na zidli, aby se
neporanily. Ke kvalitnéjSimu zpusobu sezeni pacienti pouzivaji antidekubitni
podlozku®®. Dal§im negativnim dasledkem, jenz brani v integraci, je velka absence
nemocnych. Pacienti jsou nachylni k infekcim, které se jim dostavaji otevienymi ranami

(puchyfi aj.), Casto trpi anémii a maji oslabeny imunitni systém, navstévuji pravidelné

2 VAGNEROVA, M. Ofialmopsychologie détského véku. s. 53.
7 Srov. DEBRA. O EB. [online]. 2013. [2013-05-19]. Dostupné z: http://debra.cz/o-eb/
> Tamtéz.
¥ DEBRA. Vyrocni zpréava za rok 2006. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]. s. 5
Dostupné z:http://debra.cz/images/File/DebRA2006.pdf
3% Kompenzaéni zdravotnicka pomiicka pro zatizena a rizikova mista, kde dochézi k poskozeni kiize nebo
tkani. Zmiriiuje tlak a tieni v aktualné zatizené oblasti. SlouZi také k prevenci dekubitd, tj. odumfiela tkan,
kde puisobi tlak.
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1ékate, coZ je také velice ¢asové naroéné. Skolni dochizka je proto slab& navitévovana
a mize dochazet i k jejimu prodluzovani.’'

Lidé s nemoci EB se nemohou stravovat zptisobem jako ostatni, ale jejich vyziva
je rozmixovana, aby nepoSkozovala jicen ¢i sliznici dutiny ustni. Pravé 1 toto je
davodem, Ze jsou segregovani ze spolecnosti.

Timto onemocnénim v celé Ceské republice trpi necelych 200 lidi. Z toho
davodu je tézké poznat nékoho, kdo je obeznamen se zminénou chorobou ¢i ma téz
postizené dité. Zde se nabizi otazka pospolitosti, kdy je opravdu slozité navazat blizsi
kontakt, kdo se setkal s nemoci EB a vyméfiovat si své myslenky a zkugenosti. Cinnosti
obcCanského sdruzeni Debra se snazi nemocné a jejich rodiny integrovat do spole¢nosti.

Sdruzeni potada pestré programy 1 ozdravné pobyty.

2.3 Jak se o sebe starat

V této kapitole nahlédneme, jak se pacienti uci o sebe pecovat. Velky diraz je

kladen na prevenci ran. Dozvime se, v ¢em spociva edukace rodici.

Definice pojmu ,,edukace*

,,Pojem edukace Ize definovat jako proces soustavného ovliviiovani chovani
a jednani jedince s cilem navodit pozitivni zmény v jeho védomostech, postojich,

, ’ ’ ’ TN . 32
navycich a dovednostech. Edukace znamend vychovu a vzdélavani jedince.

Obcanské sdruzeni Debra jiz n€kolikaty rok zajistuje projekt, ktery nese ndzev
,Nacvik samooSettovani,* kdy se déti a jejich rodice tohoto kurzu zucastiuji za ucelem
efektivngjSitho oSetfovani ran. Organizace, ale 1 lékafi dbaji na to, aby se k lidem
dostalo co nejvice informaci o onemocnéni a také 1 to, jak o sebe pecovat a vyuzivat
potiebné zpravy ke své vypomoci. Co se ty¢e samotné vyzivy, je potiebné, aby rodiny

veédeély, co jejich déti smi jist a jakym zplsobem stravu ptipravovat, aby nedochéazelo

3! Srov. DEBRA. Vyrocni zprava za rok 2006. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]. s. 5.
Dostupné z:http://debra.cz/images/File/DebRA2006.pdf
2JURENIKOVA, P. Zisady edukace v osetiovatelské praxi. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]. s. 9.
Dostupné
z:http://books.google.cz/books?id=HfTwOSVDzvQC&printsec=frontcover&hl=cs#v=onepage&q&f=fals
e
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k vét§im poranénim. Z toho diivodu obcanské sdruzeni nabizi rodindm dal$i kurzy, které
se veénuji pifimo problematice stravovani. Tento kurz se jmenuje ,,Vyziva déti
s epidermolysis bullosa congenita.” Rodiny diky nim pochopi, ze je starostlivost
o stravu opravdu potiebna a dalezitd. Diky kvalitni péci dochdzi ke zlepSeni jejich
zivota. Tyto edukacéni kurzy vedou odborni lektofi, ktefi se jim snazi vStépit potiebné
informace.™

Pro snadnéjS$i pochopeni, jak spravné oSetfovat, byla vytvofena informacni
brozurka, kterou rodina dostdva v I€katskych ordinacich. Knizka byla vytvofena
jednoduchym stylem, aby si 1 déti samy dokazaly oSetfit své rany. Obsahuje obrazky,

které znazornuji, jakym obvazem a zplisobem poranénou ¢ast téla oSetfit.

V roce 2010 se ob¢anské sdruzeni Debra rozhodlo o nové pozici sestry, ktera by
se uz od malicka vénovala pacientim s EB a vedla je k samostatnosti. ZaSkolovani
probihalo ve FN Brno, kdy pod vedenim pani primarky Hany Buckové ziskaly sestry
potfebnou praxi k vykonavani prace. Jiz od roku 2011 je tato sestra oficidlné
zaméstndna a jeji prace spociva i v tom, ze se zucCastiiuje ozdravnych pobyti, kde travi
Cas s détmi a stara se o n€ 1 v piipadé, kdy tyto déti nemaji sviij vlastni doprovod. Také
provadi poradenstvi pro rodi¢e a jejich déti béhem jeji ndvstévy v domacnostech

. . SO 4
Vv ramci terenni prace.3

Diulezita a velice vyznamna je role edukacniho centra. Stiedisko se nachdzi ve
Fakultni nemocnici v Brné. Hlavnim cilem organizace je Skoleni rodict s détmi, které
maji onemocnéni EB. Edukace zacind jiz po narozeni ditéte, kdy jsou rodiCe
obeznameni se vSemi informacemi, které se tykaji této choroby. Vzdélavaci kurzy vede
pani primarka Hana Buckova, specialistka na tuto problematiku. Rodi€e jsou zaSkoleni
v oblasti oSetfovaci techniky, seznamuji se sdalS§imi specialisty. V edukaci je
dominantni oSetieni klize, vychova, prevence poSkozeni, jak se stravovat a fyzioterapie.
Dalsi vyznamnym faktorem pro ptfedchazeni ran a udrZeni dobrého zdravotniho stavu je

samotny psychicky stav pacienta a jeho rodiny.>

3 Srov. DEBRA. Vyrocni zprava za rok 2011. [online]. 2013. [cit. 2013-04-11].

Dostupné z: http://www.debra-cz.org/wp-content/uploads/file/Vyrocni_zprava 2011.pdf

** Srov. DEBRA. What is EB? [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].

Dostupné z:http://debra.org/whatiseb

3% Srov. DEBRA. O nds. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]. Dostupné z: http://debra.cz/about/
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Zasady pri pomoci s nemocnym ditétem

Je dilezité, abychom s rodi¢i pozitivné komunikovali, naladili je na pozitivni
smySleni. Pomohli jim orientovat se v problematice, poznat vesSkerou realitu tohoto
onemocnéni, jaké ma pfiiny a jak se da 1écit. Nejen rodiCe by méli byt obeznameni
s pribéhem nemoci a se samotnou nemoci, ale méla by se zapojit 1 bliz8i rodina. Péce
o dit¢ s onemocnénim EB je ndrocna. Pokud se rodice smifi s nemoci svého ditéte, tvoii
se ve vztazich pevny psychicky zdklad, a tim mohou poskytnout svému ditéti Stastné,

plnohodnotné a spokojené détstvi. Dalsi Giéelnou zasadou je dat roding najevo tctu.

%% Srov. PLEVOVA, 1., SLOWIK, R., Komunikace s détskym pacientem, s. 57 - 58.
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3 Komunikace s klienty

V poslednich letech se stale vice diskutuje v odborné a laické vefejnosti o tom,
jak je dilezitd komunikace jako nastroj predchézejici moznym problémim. Mnoha
lidem déla problémy partnerskd komunikace a nevi si rady, jak se spole¢né¢ domluvit.
Co se ty€e pacientl se zdravotnimi problémy, ale 1 s psychickymi a dal§imi, je to jesté
komplikovanéj$i. Musime dat vétsi zietel na to, jak s nimi mluvime, at’ uz verbalné ¢i
neverbalné. Tito lidé jsou daleko vice citlivi a pi1 komunikaci s nimi musime dodrZovat

jista pravidla.
3.1 Vysvétleni pojmu komunikace

Pti préci s klienty musime zvazit jejich individudlni pozadavky, v jaké se ocitli

zivotni situaci a na zaklad¢ toho pfizpusobit i svoji komunikaci.
Charakteristika komunikace

Tento termin vznikl z latinského slova ,,communis,” coz v prekladu znamena
spolecné. Kdyz komunikujeme, navazujeme vztah s nékym, sdélujeme si informace,

a to verbalné, ale 1 neverbalng.’’

Komunikace se vztahuje k druhym lidem a s témito lidmi tvofime urcity vztah
(pracovni, partnersky, terénni pracovnik s klientem aj.). Pomoci hovoru vzdy néco
sd€lujeme (informaci, mySlenku, postoj atd.). Kazdd komunikace se d€je s uritym
cilem, napt. klient sd€luje své problémy socialnimu pracovnikovi a na zikladé
potiebnych informaci, pracovnik pomahé s problémy, které ma klient.*®

Pro naSe studini zaméfeni je typiCtéjSi socialni komunikace. Socialni

komunikaci miizeme chapat jako interakéni vyménu. Znamena ,,sdélovani a prejimani

37 Srov. KOHOUTEK, R. Socidlni komunikace. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]
Dostupné z: http://rudolfkohoutek.blog.cz/0912/socialni-komunikace
* Srov. DE VITO, A. J. Zdklady mezilidské komunikace. s. 15.
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vyznamu v socidlnim chovani a socialnich vztazich lidi, pricemz sdelovani vyznamii se

o v ’ vr oy . vy .7 ’ «39
miize dit v primém i neprimém socialnim kontaktu.

3.2 Definice socialni komunikace

,,Socidlni komunikace je sdélovani (prenos informaci nebo vymena vyznamii)
v ramci spolecenského kontaktu. Spolecenské kontakty jsou vychozim bodem celé

. 4 . .7 7 . .. v .7 ;.
komunikace. “*° Kraus definuje socialni komunikaci jako ,, prostiedek socidlni interakce
((4]

a vzdjemného dorozumivani jejich ucastnikii. Interakci se mysli jednani, jehoz

o . , . , .y , ;s 1+ o Y
disledkem je vzajemné ovlivitovani jedinct, skupin.

Pti socidlni komunikaci je dilezit¢ uvédomit si, jaky mame cil a jak tento
komunikacni cil naplnime. Musime tedy spravné zvolit ty prostiedky, které jsou spravné
a které nas efektivné dovedou k dosazeni komunikac¢niho cile. Pfi komunikaci
s klientem bychom méli respektovat urcita komunikacni pravidla, kterymi jsou:

- musime zohlediiovat socialni normy, coZ jsou vSeobecné uznana pravidla mezi

vztahem lidi,

- dodrzovat komunikacni pravidla,

- méli bychom se fidit ustanovenimi, kterd nam slouzi jako zéklad a pomoci nichZz
postupuji,

- kazdy pracovnik, ktery vede rozhovor sklientem, by mél mit komplexni
znalosti, které usnadnuji samotnou komunikaci,

- schopnost pouZivat znakové systémy, kody a pravidla jejich pouzivani.*

3.3 Rozbor rozhovoru

Ve své bakalaiské praci uvadim piiklad rozhovoru, ze kterého se dozvime

zajimavé informace o problematice zivota lidi s nemoci EB. Rozhovor pochazi

% KOHOUTEK, R. Socidlni komunikace. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]
Dostupné z:http://rudolfkohoutek.blog.cz/0912/socialni-komunikace
0 KRAUS, B. Zdklady socidini pedagogiky. s. 121.
! Tamtéz. s. 122.
* Tamtéz, s. 121.
* Srov. KRAUS, B. Zdklady socidlni pedagogiky. s. 122.
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z magazinu Pro Zeny v kategorii Zdravi a Zivotni styl. Rozhovor jsem parafrazovala a na

zaveér zhodnotila.

»Svedectvi: Jak se zije s nemoci motylich kiidel?*

V rozhovoru se nam piedstavi mlada sle¢na P., ktera jiz 17 let trpi onemocnénim EB,
tzv. nemoci motylich kiidel. Narodila se v devadesatych letech, kdy se o této nemoci
sice védélo, ale nemluvilo se o ni. Jde o vzacné genetické onemocnéni, kterym v Ceské
republice trpi asi 200 lidi. ,, Projevuje se extréemné tenkou a citlivou kiizi, na které se pri
sebemensim otreni, stisku nebo jiné mechanické zatézZi vytvareji puchyre, trhlinky
a spaleniny. “. Lidé s timto onemocnénim zazivaji bolesti kazdy den. Mize byt také
napadena sliznice, to jim dé€la problém v pojidani stravy. Dochazi ke sristani prsti na

nohou 1 rukou.

Vypovéd matky: ,,O tom, Ze jsem ja i manzel genetickym nositelem této nemoci, jsme
vedeli, ale doktori tvrdili, Ze mame 75% Sanci, Ze se nam miminko narodi zdravé.
Bohuzel, hned po narozeni dcerky jsem vidéla, Ze ma na pokozZce drobné puchyrky, coz
je jeden z priznakii této memoc. Druhy den po narozeni prevezli P. na jednotku
intenzivni péce do Motola, kde ziistala celé prvni tri mésice zZivota. Maminky, které maji
doma zdravé miminko a stezuji si, Ze nic nestihaji, si jen tézko dovedou predstavit, jaky
koloto¢ a mnozZstvi prace je kolem kojence, které trpi nemoci motylich kridel. Prvni rok
jsme zvladli jen diky mym kamardadkam zdravotnim sestrickam, které mi

s péci pomdahaly."

Problémy s osetienim: ,, Nejhorsi byl ale fakt, Ze mi vlastné nikdo nedokazal presné rici,
jak se mam o P. starat, jak ji mam osetFovat puchyre a rany, které se na jejim malém
telicku kazdou chvili tvorily. V té dobé nebyly ani zdaleka takové moznosti, jako jsou

nyni, takze se dite skutecné muselo obvazovat témer cele."

Nastoupi P. do materské skoly?, Nakonec jsem ji do Skolky nedala, protozZe jsem se o ni
moc bala. Zustaly jsme tedy spolu jesté par let doma, kde jsem méla jistotu, ze se P. nic
nestane. Nikdo ji neuhodi, Spatné neuchopi nebo se nékde neodre. Nastup do skoly jsme
ale odkladat nemohli. Zakladni skolu Petra zviddala dobre, nasla si kamarady, vsichni

se ji snazili podporovat a pomoci ji.
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Vypoved' P.: ,, Vzpominam si, ze uz odmalicka jsem méla moc rada hudbu. Chtéla jsem
hrat na flétnu, ale bohuzel jsem musela tento konicek kviili srustani prstii na rukou
ozelet. Absolvovala jsem dokonce i t7i operace, pri kterych mi prsty od sebe separovali,

takze jsem je mohla alespoin v omezené mire pouzivat. Pro hru na flétnu to ale

I3

nestacilo.

Probléemy s dolnimi koncetinami: ,, Prestoze je pro mnoho "motylich" deéti kolo
zapovezené, ja se nedala odradit a naucila jsem se na ném jezdit tak, Ze ho dnes
povazuji za mé druhé nohy. Je ale fakt, Ze zacatky byly krusné a maminka Sla pri

pohledu na mé odreniny a pady casto do mdlob."

P. se nesetkdava s negativni reakci moc casto. ,, Nékolik spoluzakii se mne na par véci
zeptalo, ale vcelku to vsichni vzali jako fakt a Zadné velké divadlo kolem toho nedélaji.
Nemam ani zadné specialni ulevy. Nemusim se jen prezouvat a jsem omluvena z hodin

telocviku, pri kterém bych si mohla kiizi poranit.

P. ma steésti, Ze ji spoluzaci prijali takovou, jaka je. Ale ne vsichni pacienti maji takové
Stesti. Je znam pripad, kdy pacientka s nemoci EB upozornila svou télocvikarku, kdy ji

g , . o . . .44
nutila Splhat po provaze. Divka skoncila s popaleninami v nemocnici.

V rozhovoru se miiZzeme docist, Ze rodice byli zdravymi ptenasSeci. Lékati jim
dali obrovskou nadéji (75%), ze jejich dit€ bude zdravé. V literatuie se uvadi, ze je zde
50% pravdépodobnost, ze dit€¢ mize byt nemocné. S tak vysokymi procenty jsem se
nikde v literatuie ani v rozhovoru se socidlni pracovnici nesetkala. Nabizi se otdzka, kde
se doktofi k takovému zjiSténi dostali. Na druhou stranu zohledniuji to, Ze 1 kdyz se
o nemoci védélo, nevédélo se nejspise tolik, co ndm dnes nabizi védecké vyzkumy
v oblasti genetiky. Rodi¢im nebylo ani nabidnuto prenatilni vySetfeni plodu. Jiz
v devadesatych letech existovaly rtzné metody, které v dobé téhotenstvi mohly
poukazat, zda dit¢ bude nemocné nebo zdravé. Partnerim vySetfeni nemuselo byt
nabidnuto bud’ z diivodu, Ze u nas se toto vySetfeni neprovadélo, nebo o tomto problému
nebyli doktofi zcela informovéani. Miizeme se jen domnivat, jak to ve skutecnosti bylo.

Kazdopéadné, vétsina vysledkt z vyzkumt pochazi pravé az z 90. let 20. stoleti. Rodina

* MARIKOVA, P. Jak se zije s nemoci motylich kiidel. [online]. 2013. [cit. 2013-05-11]. Dostupné z:
http://www.prozeny.cz/magazin/zdravi-a-zivotni-styl/nase-zdravi/26347-svedectvi-jak-se-zije-s-nemoci-
motylich-kridel
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to ze zaCatku neméla snadné. OSetfovaci material v t€ dobé€ nebyl tak kvalitni jako dnes.
Na uzemi Ceské republiky nefungovala 7adna organizace, kterd by pomohla. Byli
odkdzani sami na sebe. Rodina fungovala velmi dobfe a méla kolem sebe 1 velmi dobré
pratele, kteti vZdy nabidli svoji pomoc. Dal$im problémem bylo, Ze rodina netusila, jak
se spravné starat o rany nemocného ditéte. Poukazuje to na to, ze ani lékafi nebyli
dostatecné informovani o onemocnéni EB. To je ale 1 problém dneSni spolecnosti.
V rozhovoru mame také moZnost dozvédét se o integraci takto nemocnych lidi. Rodina
nedala P. do matetské Skoly ze strachu a obav, ze si ubliZi. V nékterych ptipadech si
muzeme myslet, ze se jednad o Spatné¢ rozhodnuti. Dité¢ nema mozZnost se socializovat,
navazovat vztahy se svymi vrstevniky a spiSe se vice upoutdva na svou rodinu,
pfedevS§im na matku nebo otce. Na druhé strané rozhodnuti rodiny akceptujeme
a chapeme. Nikdo nechce vystavit své dité hrozbé. P. tedy své prvni roky vyristala
v péci rodic¢li. Onemocnéni EB nenapadé intelekt pacientli. Mohou navstévovat Skolu
jako ostatni déti. Mnohdy dochazi k jejimu prodlouzeni. P. zakladni Skolu zvladla velice
dobfte, nasla si kamarady, ktefi ji pfijali takovou, jaka je. Ne vSichni pacienti mohou
mluvit o dobrych zkuSenostech s lidmi. Lidé s onemocnénim sice stravi hodné casu
oSetfovanim svych ran, ale radi provozuji aktivity ve volném case, které¢ je bavi. P. patii
k velmi aktivnim jedincim. I pifes jeji obtize se sristajicimi hornimi a dolnimi
koncetinami, jezdi na kole. S hrou na flétnu musela skon¢it. Ne vSichni pacienti mohou
takové aktivity vykonavat. Nastésti Zijeme v obdobi techniky, ktera je pro tyto jedince
dilezita. Ptes internet mohou udrZovat kontakty s ptateli, 1ékafi. P. a jeji rodina jsou
jedni z téch, ktetfi maji kolem sebe spoustu vlidnych piatel. Ale ne vSichni lidé dokdzou

byt takto ohleduplni.
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4 Obcdanské sdruzeni DebRA CR

Vyznam slova ,,DebRA*

Toto oznaCeni je zkratkou pro ,, Dystrophic epidermolysis bullosa Research

Association “.

Obcanské sdruzeni Debra je organizace, kterd patii do mezinarodniho uskupeni
Debra International a v roce 2004 vznikla 1 v nasi zemi. Debra je organizaci, ktera na
celém svété pomahd pacientim 1 jejich rodindm, kteti trpi vzadcnym puchyinatym
onemocnénim epidermolysis bullosa congenita, tzv. nemoci motylich kiidel.

Lidé, ktefi maji tuto chorobu, navstévuji Fakultni nemocnici v Brné, kde ma
prave 1 organizace Debra své sidlo. Pfimo ve FN Brné€ na koznim oddéleni pediatrické
kliniky Debru nalezneme. Propojeni s nemocnici a organizaci je velice efektivni.
Organizace nakupuje spoustu specialnich oSetfovacich materiall, ale 1 dalsi
zdravotnické pomicky pro pacienty, kterymi pomaha klinickému EB centru. Debra také
spolupracuje s ruznymi institucemi, obchodnimi partnery, nadacemi, komerénimi
firmami a 1 s odbornou spole¢nosti. Patronkou této organizace je znama herecka Jitka

X, v , 45
Cvancarova.

Obcanské sdruzeni Debra je ¢lenem téchto organizaci:

- Debra International - celosvétova sit’ narodnich skupin, jednajici jménem lidi
s puchyfnatym onemocnénim EB

- Narodni rada osob se zdravotnim postizenim - zastupuje zajmy osob se
zdravotnim postiZenim pfi jednani se statnimi a vefejnymi institucemi*®

- Koalice pro zdravi - obecné¢ prospéSna organizace, kterd se snazi zlepSit
zdravotni pééi v Ceské republice

- Orphanet - referentni portal, ktery poskytuje informace o vzacnych
onemocnénich, lécivych piipravcich, prispiva ke zlepSeni diagnostiky, péce,

16¢by™’

* Srov. DEBRA. Vyrocni zprava za rok 2011. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].
Dostupné z: http://www.debra-cz.org/wp-content/uploads/file/Vyrocni_zprava 2011.pdf
4 Srov. NRZP. O nds.[online]. 2012. [cit. 2013-05-11].
Dostupné z: http://www.nrzp.cz/o-nas/zakladni-informace.html
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. ;o , , . , . , 4
- Daruj spravng - portal pro darovani neziskovym organizacim®®

4.1 Poslani organizace a jeji cile, cilova skupina

Obcanské sdruzeni Debra se snazi zvySovat kvalitu Zivota lidi, ktefi trpi
onemocnénim motylich kfidel (EB), ale nejen jim, 1 jejich rodindm. Tyto pacienty
a jejich rodinu integruje do bézného zivota. Organizace zamezuje socidlnimu vylouceni
téchto lidi a usiluji o to, aby se pacienti a jejich rodiny vyrovnali s touto tézkou nemoci,
vyrovnali se sekonomickou situaci a dokazali celit psychickym a socidlnim

S g oee v ve rvr 4
problémtim, které jim bohuzel tato nemoc p¥inasi.*

Cile obéanského sdruZeni Debra:

- prosazovani a hdjeni z4jmu lidi s nemoci EB,

- zabezpecovani informovanosti,

- sdruzovani pacientd s EB a jejich rodin,

- socialni sluzby,

- odborné poradenstvi,

- finan¢ni podpora pomoci vetejnych sbirek,

- pofadani benefi¢nich a dalSich akci,

- realizovani projekti, napt. 12 plus 12,

- spoluprace s rliznymi institucemi jak vladnimi, tak krajskymi a dal$imi,

- gifeni osvéty o nemoci mezi laickou a odbornou veiejnost.”

Cilova skupina

Organizace poskytuje komplexni sluzby, které jsou urceny klientiim s nemoci

EB a jejich rodinam, pratelim. ,, Pomahdame lidem, jejichz kuze je kifehka a jemna, jako

Jsou kitdla motyla. '

7 Srov. ORPHANET. About Orphanet. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].

Dostupné z: http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Education_ AboutOrphanet.php?Ing=EN

* DARUJ SPRAVNE. Uvod. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].

Dostupné z: http://www.darujspravne.cz/

* Srov. DEBRA. Vyrocni zprava za rok 2011. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].

Dostupné z: http://www.debra-cz.org/wp-content/uploads/file/Vyrocni_zprava 2011.pdf

% Srov. DEBRA. Vyrocni zprava za rok 2011. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].

Dostupné z:http://www.debra-cz.org/wp-content/uploads/file/Vyrocni_zprava 2011.pdf's. 5.
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Do cilové skupiny, které se organizace vénuje, spadaji lidé s onemocnénim EB
bez omezeni véku, tj. vénuji se lidem v jakémkoli v€ku. Tato skupina je pro organizaci
primarni. SdruZeni dba 1 na rodiny, ve kterych nemocni Ziji, na pecovatele, jeZ pecuji

r r ’ 2
o nemocné, a také na partnery nemocnych s EB.

Vyznamné aktivity, které obCanské sdruzeni Debra za svou existenci vykonala,
jsou napriklad: poradani klinickych dni,>® G&asti na mezinarodnich setkani, vydavani
Ctvrtletnich novin, pofadani ozdravnych pobytd pro déti sEB a jejich rodiny
a pecovatele, benefi¢ni akce (golfovy turnaj aj.), Gi¢asti na kongresech, vznik odborného
socialni poradenstvi, zfizeni bezplatné zelené linky pro uzivatele sluZeb, rozSiteni
nabizenych sluzeb, pfijimani novych zaméstnancu, potfadani cen motylich kiidel,
vikendové pobyty, otevieni kontaktni mistnosti, informacni kampané, charitativni
projekt 12 plus 12, zakoupeni motorového vozidla pro terénni socialni sluzbu, zahajeni

individualniho darcovstvi prostfednictvim SMS zprav, piimotské pobyty.”

Ambulantni a terénni sluzby, které ob¢anské sdruZeni Debra nabizi
Rozdil mezi ambulantni a terénni péc¢i je ndsledujici:

a) ambulantni péée se realizuje piimo v kontaktni mistnosti DebRA CR, kde
pacienti a rodiny komunikuji s pfisluSnymi zaméstnanci, at’ uz lékafi nebo socidlni
pracovnice;

b) terénni péce se veénuje pacientim v piirozeném prostiedi, tj. socialni
pracovnici jezdi do rodiny nemocnych, do jejich domovi na zakladé jejich zadosti

a potieb.

Sluzby odborného socidlniho poradenstvi se zamétuji na dale na tyto oblasti:

- dtchody

U DEBRA. Vyrocni zprava za rok 2011. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].
Dostupné z: http://www.debra-cz.org/wp-content/uploads/file/Vyrocni_zprava 2011.pdf
*2 Tamtéz.
>3 Klinicky den - v tomto dni se zhodnoti klinicky stav. Probiha to tak, Ze pacienti sedi v jednotlivych
ambulancich a specialisté se u nich stfidaji v intervalu 30 minut. Poté se specialisté sejdou a vyhodnocuji
zdravotni stav jednotlivych pacientl a snazi se stanovit dalsi 1é¢bu.
3% Srov. DEBRA. Vyrocni zpréava za rok 2011. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].
Dostupné z: http://www.debra-cz.org/wp-content/uploads/file/Vyrocni_zprava 2011.pdf
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- hmotné zabezpeceni
- vyhody, ptispévky pro osoby se zdravotnim postizenim
- ptispévek na péci

- sepsani riznych dokumentii (Zadosti, odvolani, podpora)

poradenské Cinnosti

Organizace se ale také zaméfuje na zdravotni poradenstvi:
- poradenstvi ohledné vyZivy
- oSetfovaci techniky

- oSetfovaci material

SdruZeni se vénuje 1 krizové intervenci. Tato pomoc spociva predevSim
v pijéovani kompenzacnich pomicek, snaze doprovazet pacienta na vysetteni nebo pii
hospitalizaci v nemocnici, ve zprostfedkovavani kontakti mezi uzivateli sluzeb,

v inkluzi do mateiskych, zakladnich $kol aj. a v uplatnéni se na trhu prace.”

4.2 Osvétovy projekt 12 plus 12

Tento projekt vznikl za pomoci patronky ob&anského sdruzeni Jitky Cvandarové
a za podpory Nadace CEZ. Jedna se o dobrodinny projekt, jehoZ cilem je vytvofeni
mimotadné poutavého kalendéare. Pro¢ se tento projekt jmenuje 12 plus 12? Do této
akce se zapojilo 12 vyznamnych Zen a 12 nejznaméj§ich moédnich navrhait v CR.
V kalendafi nalezneme 1 fotografie 12 pacienti s EB, jeZ mluvi o své nemoci. Pravé
fotografie jsou cestou, kdy se lidem dostanou do povédomi informace o nemoci EB.
O tento kalendat byl veliky zajem. I v dalSich letech chtéji patronka i celd organizace
v projektu nadale pokracovat. V ro¢niku 2011 se opét projektu zicastnily vyznamné

Ceské osobnosti, pfedev§sim muzi. Nechali se nafotit v situacich, které jsou pro né

% Srov. DEBRA, Vyrocni zprava za rok 2011. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].
Dostupné z: http://www.debra-cz.org/wp-content/uploads/file/Vyrocni_zprava 2011.pdf
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samotné typické, napi. muzikant s kytarou. Kytara nemd napnuté struny, nybrz ma na
sob¢ ostnaté draty, které symbolizuji nemoc motylich kiidel. Hlavnim cilem projektu je
priblizit laické spolenosti, jak se lidé snemoci EB citi v zivotd. Po celé Ceské
republice putovala 1 vystava fotografii, které nafotila Lucie Robinson. Na vystavé jsme
mohli vidét specialné vyrobené predmeéty pro ucely projektu. Pro rok 2012 opét vznikl
kalendar a 1 diaf. V roce 2013 je v prodeji dalsi kalendai. Autorkou fotografii je opét
Lucie Robinson. Fotogratka se zamétfovala na pocity studu, osamélosti, zranitelnosti,

svéazanosti.>®

%% Srov. 12plus12. Uvod. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11].
Dostupné z:http://www.12plus12.cz/cs/uvod/
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5 Terapie pacienti s EB

Vyznam terminu terapie

Jedna z definic terapie zni takto: Je to kazdy odborny postup, ktery pomaha
dosahovat vychovnych a vzd&lavacich cil.”’

Obecné lze fici, Ze jde o zmirnéni ¢i odstranéni neZaddoucich potizi. Terapie
nastava tam, kde selze prevence ¢i kde je nedostateCna prevence.

I v dne$ni dobé¢ se toto onemocnéni 1€¢i pouze symptomaticky. Tim se mysli, Ze
se pouze predchazi komplikacim a fe$i se nasledky nemoci.”

Rodice se jiz po narozeni ditéte, u kterého se projevi nemoc EB, obeznamuji
a také vyskoluji tymem odbornika, jak pecovat o vzniklé puchyte, otoky, rany aj.
Zkusenosti, které rodiCe ziskaji, pozdé€ji predavaji svym détem. Potomci pak oSetieni
zvladaji svépomoci.

Bohuzel jsou 1 rodiny, které vyhledaji pomoc Iékai pozdé€, protoze jsou
pfesvédceni o tom, Ze vSe zvladnou sami nebo onemocnéni EB neznaji. Pokud tyto
rodiny oSettuji sami rany svym détem, vznikd zde problém. Rany nejsou dobie oSetteny
a tim se stav pacienta zhor$i. Kdyz pak tedy dojdou k I¢kati (dermatologovi), ten uz
rany spiSe jen usmériiuje, ukaze a pomize rodinam s oSetfovaci technikou.”

Se vS§emi formami terapie jsou rodiny seznameny ve FN v Brn¢ v EB centru, kde
jim pomaha tym specialistl, at’ uz I€kati, psychologové, tak i socidlni pracovnici aj.
K nejcastéj$im nastrojiim pii oSetfovani ran jsou rtizné krémy, obvazy, ale i dezinfek¢ni
koupele, zvlacnujici koupele, zklidiujici koupele, oleje, antibakterialni masti, pudry,
framykoinové zasypy, dezinfekéni roztoky a uZivani lokalnich prostfedkd. V londynské
nemocnici preferuji dezinfek¢ni preparaty pied antibiotickou terapii. A tim piedchaze;ji
nebezpedi bakterialni rezistence (nezadoucim G&inkim antibiotik).*

Pro lidi, ktefi trpi onemocnéni EB, je velice diilezité, aby nosili pohodlnou obuv
a pohodlné obleceni. Obuv by méla byt kozena s minimalnimi Svy a méla by mit
Sirokou a volnou Spi¢ku. Obuv musi byt prody$na, aby se noha nepotila. DEti musi nosit
bavinéné ponozky. Ty také musi byt prodysSné. Vétsina z nich nosi dvoje ponozky. Tim

snizuji tieni a predchazeji vzniku nehezkych a bolavych puchyii. Ve Velké Britanii

37 Srov. LANGMEIER, J. Détskd psychologie. s. 73.
3% Srov. SMARDA, J. Clovék v proudu dédicnosti — Geny v lidském zdravi a nemoci, s. 120.
>° Srov. BUCKOVA H.,BUCEK, J. Epidermolysis bullosa congenita. s. 32
% Tamtéz, s. 32.
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sidli firma, kterda se nazyva Elefant. Firma vyrabi pravé tuto konfek¢ni obuv, kterd
spliuje veskeré pozadavky. Lékati doporucuji nosit bavinéné obleceni bez jakékoli
okrasy, tim se mysli koralky, flitry aj. Nedoporucuje se nosit obleceni se zipy a cedulky,

které jsou na odévech, by se mély také odstranit.®’

8! Srov. KITTLEROVA, E. Komplexni péce o novorozence s epidermolysis bullosa congenita. s. 18 - 20.
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II  Empiricka c¢ast

6 Cil vyzkumu

Hlavnim cilem bakalatské prace je nahlédnout do problematiky klientd s nemoci
EB, jejich zZivota, se kterym jsou spjaty zdravotni problémy, ale 1 socidlni. Na zaklad¢
ziskanych teoretickych poznatkli byly sestaveny otdzky k polostrukturovanému
rozhovoru.

Dilé¢im cilem z vypovédi socidlni pracovnice, klienta a teoretické ¢asti vznikla
informacni brozurka pro piinos socidlni pedagogiky v praxi. Letacek obsahuje zakladni
informace o tzv. nemoci motylich ktidel, zkracen¢ EB, kontakt na organizaci. Dalsi
¢asti je vytvofeni ,,Myty vs. fakta.” Vyc¢et mylnych zprav o klientech v tiseku ,,Myty vs.
fakta® maji za cil odbourat piredsudky u vefejnosti a tim ucelné integrovat nemocné do
majoritni spole¢nosti. Neméné dulezitym cilem je také informovat lékate a pedagogy.
Ti hraji daleZitou roli v prevenci, at’ jiz v ptedchézeni ke vzniku ran ¢i zaclenéni déti
a dospélych jedinct do spole¢nosti a umoznit jim vést plnohodnotny zivot. Informacni

brozurka ma raz osvétového programu.

6.1 Vyzkumna otazka

Hlavni vyzkumna otazka, na kterou jsme hledali odpoveéd’, zni: ,, Do jaké miry je
laicka, ale i odborna verejnost obeznamena se vzacnym onemocnénim EB a jakym

zpusobem spolecnost informovat a odstranit predsudky? “

6.2 Kvalitativni vyzkum

Cilem kvalitativniho vyzkumu je objasnit a hledat pfiiny jednani lidi.
Kvalitativni strategie naléz4 podnét a divody, pro¢ se lidé chovaji ur€itym zpisobem.
Na rozdil od kvantitativniho vyzkumu, ktery ovéfuje hypotézy, kvalitativni zkouma

podrobnéji jedine¢nost Cloveéka v pfirozeném prostitedi a také jeho raz se rozviji,

v v s
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hlavni vyzkumnou otdzku budeme schopni odpovédét az z dat, které ziskame ve

, 2
vyzkumu.®

6.3 Popis pouzitych metod

Ve vyzkumu jsme pouzivali kvalitativni metodu polostrukturovaného rozhovoru.
Jedna se o metodu, kdy ma vyzkumnik jiz pfedem piipraveny seznam otazek. Béhem
rozhovoru ma tazatel moznost dovysvétlit otdzky respondentovi, zménit je a také

vytvoftit otdzky nove.

6.4 Popis vyzkumného souboru

VSichni respondenti byli sezndmeni s cilem vyzkumu. S ucastniky jsme vedli
rozhovor, ke kterému nam dali souhlas. Vyzkum tedy probihal formou rozhovoru od
unora 2013 do dubna 2013. Rozhovor se socidlni pracovnici probihal pfimo v sidle
organizace, kam chodi klienti. Interwiev s klientem probihal v pfirozeném prostiedi.

Celkem se vyzkumu zcastnili dva respondenti. Rozhovory snimi jsme si
zaznamenavali do zdznamového archu pro rozhovor. Jiz pfedem jsme méli ptipravené
otazky, které jsme v prib&hu pozménili, pokud nés rozhovor zavedl na jiné téma, které
bylo zajimavé. Otazky, které v rozhovoru padly, jsme se snazili klast srozumiteln¢ a
jasné se zachovanim etickych pravidel. Dotazovany mél moznost, abychom mu otazku
vysvétlili. SnaZzili jsme se vytvofit takové prostiedi, které bylo plné porozuméni, divéry

a otevienosti. Ziskana data slouZila k vytvofeni informacni brozurky.

6.5 Zpisob zpracovani dat

Do zaznamového archu jsme si vpisovali vypovédi respondentti, jejich reakce.
Pii zpracovani dat jsme vynechali nepodstatné véci, opakujici se fraze, zkuSenosti.

Respondentiim jsme pfiradili jednotky a nasledné jednotkdm ndzvy, tzv. kddovani.

62 Srov. GAVORA, P. Uvod do pedagogického vyzkumu. s. 31 - 32.
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7  Jednotky zjistovani

Tabulka ¢. 1 Popis respondentii

25 Socialni

pracovnice necelé 2 roky smlouva

Zena 2 roky dobrovolnictvi;

Zena 16  Klient Batolivy v&k, forma ZS, Tiebic
EB:simplex studuje
SS

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.

7.1 Rozhovor se socialni pracovnici

Abychom nahlédli hloubé&ji do socialni problematiky klientli s onemocnénim
EB, kontaktovali jsme socidlni pracovnici, ktera s uzivateli sluzeb pracuje a je s nimi
v kontaktu. Rozhovor probihal v EB centru, které sidli pfi Fakultni nemocnici v Brné.
Socialni pracovnici jsme oslovili pomoci e-mailové adresy. Velice brzy jsme si dohodli

termin. Byla vstficna, komunikativni, oteviena a mila.

V prvnim useku otazek jsme zvolili takové, které nam piiblizili praxi socialni
pracovnice a jeji vztah k profesi. Také jsme zvolili osobn¢jsi dotazy, ale nepiekrocili

jsme ramec etického kodexu.
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Prvni kategorie otazek

Seznameni se socidlni pracovnici. Osobni nazor na tuto funkeci.

Jak dlouho pracujete s pacienty s nemoci EB?

., S klienty pracuji na dohodu od lofniského podzimu, tedy rok a pul. Ale pred tim jsem
v EB centru pusobila dva roky jako dobrovolnik. “ (R1)

Jak jste se k této praci dostala?

,,Maminka je doktorka, kterda pracuje v EB centru. TakzZe pres mou maminku. Zacala
jsem zde pracovat jako dobrovolnik v dobé, kdy jsem studovala vysokou skolu, obor

specialni pedagogika. “ (R1)

Setkala jste se s nékym, kdo by Vam tuto praci rozmlouval?

Chvilka zamysSleni. ,,Ano, trosku babicka. Ta mi Fikala, Ze budu mit strach mit své
viastni deéti. Ja si tohle nemyslim. Klienti budou stale tady, budou nds potrebovat,

nechci se tomu vyhybat. “ (R1)

Jaké vlastnosti by mél mit dle Vas Cloveék, ktery s témito lidmi pracuje?

,, Urcité by mél byt empaticky, trpélivy. Clovék s EB je jinak nastaveny, md jiné jedndni.
Hlavné tedy empatii a také pozitivni mysleni. “ (R1)

Diléi zavér

Z prvni ¢asti kladenych otazek jsme se dozvédéli, ze zkuSenosti socidlni
pracovnice s klienty s onemocnénim EB jsou nemalé. Jiz od utlého veéku byla
pracovnice motivovana pracovat a zajimat se o socialni problematiku diky své rodin¢.

Jeji matka je lékatkou, kterd pracuje s pacienty s nemoci EB. Dle ni by m¢l mit ¢lovek,
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ktery pracuje stimto typem klientely empaticky a trpélivy. Jsou to jedny

vvvvv

Druha kategorie otazek
Vykon profese socidlniho pracovnika. Cil. Burnout syndrom.

Po tvodnich otazkach se dobirdme k vykonu samotné profese. Co tato profese

obnasi, jeji hlavni cil, jestli hrozi ptipadné vyhoteni u socidlni pracovnice.

Co je hlavnim cilem Vasi profese?

,,Co se tyce organizace Debry, tak ta ma za hlavni cil sdruzovat pacienty, hdjit jejich
zajmy. My se snazime informovat rodiny s pacienty v socialni oblasti, na jaké davky

maji narok, informujeme je o moznostech, jaké maji, a hlavné je duilezita osveta. “ (R1)

Co profese socidlniho pracovnika obnasi?

,,Je toho docela hodné a je nds tu malo. Provadime poradenstvi, doprovizeni na
ambulanci, navstévujeme pacienty, kteri jsou hospitalizovani, pracujeme na edicni
¢innosti a informacni kampani, tedy zajistujeme riizné letaky pro laickou verejnost,
projekty a osvetu ve skolach. Ted jsme zrovna byli na jedné zakladni Skole a moc se mi

tam libilo. Osvétu ve Skolach mam moc rada. ““ (R1)

Postihl Vas pii praci nékdy pocit beznadéje a bezmocnosti (i kdyz déldm hodné., nékdy

to nestaci)?

., Zatim jesté ne. Pracuji s klienty chvili, jsem mlada. Mam cas na vyhoreni. (Smich.) 1
kdyz klienty nemuzeme uzdravit, tak chceme najit cestu, jak clovéka alespon podporit.

(RT)
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Lze si zachovat vzdy profesionalni odstup?

,, Bereme si toho hodné na sebe. Vztah s pacienty je prilis uzky. Klientii je mdlo, tak tim

Jjsou vztahy uzsi. Ale rozhodné je to chyba.“ (R1)

Diléi zavér

Pomoci vySe zminénych otdzek jsme se dopidili hlavniho cile vykonu profese
socidlniho pracovnika, jimz je informovanost v socialni oblasti, prdvech, moznostech
pacientll. Nedilnou soucasti je 1 osvéta. Zjistili jsme, jaké sluzby poskytuji socidlni
pracovnice - mezi poskytované sluzby patii zejména poradenstvi, doprovazeni na
ambulanci, navstévy klienta pi1 hospitalizaci v nemocnici, edi¢ni ¢innost, informaéni

kampan, projekty, osvéta ve Skolach.

Nastinili jsme problematiku tzv. burn out syndrom, tj. syndrom vyhoteni, coz
v nejbliz§i dobé u respondenta nehrozi. Pracuje par let s klienty a mohli jsme poznat, Ze
se jedna o vyrovnaného ¢loveka s nadhledem. Zajimal nds také vztah mezi pracovniky
a klienty. Socidlni pracovnice pfipousti, Ze mezi nimi je Uzky a pratelsky vztah, ktery je
nékdy na Skodu, Ze si pracovnice nemohou udrzet profesiondlni odstup. S touto
problematikou se zajisté potyka vice socidlnich pracovnikii, specidlnich a socialnich

pedagogt. Proto je dobré na misté podstupovat supervizim.

Treti kategorie otazek
Kurzy, supervize.

Dalsi skupina kladenych otazek se vénuje absolvovanym a probihajicim kurzim
a supervizim, které jsou vyznamné pro pracujici v oblasti socidlni sféfe. Diky nim se
pfedchazi syndromu vyhoteni a s nim spjatym fyzickym, psychickym a emociondlnim

rizikiim.
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Existuji néjaké kurzy, specializujici se na profesi socidlniho pracovnika, ktery pracuje

s pacienty s EB?

,,Cilené ne. Pacientii s EB je mdlo, takze i pracovnici pracuji v malé uzké skupince.
Samozirejmé mame povinnost se vzdelavat. Hlavné napriklad v oblasti socialnich davek,

zakonu, kde se co zménilo, ceho mohou rodiny s klienty vyuzit. “ (R1)

Chybi Vam néco v téchto kurzech? Obohatila byste je n€¢im?

,, Urcite, samoziejmée. Posledné byl kurz zaméren na jednani s klientem pro pracovniky
v socidlnich sluzbach, nebo kurzy, které se tykaji novely v legislative. Také jsme méli
kurz ,Jak jednat s rodinou v nouzi'. Ale téch kurzu neni moc. Sama za sebe se chystam
na kurz, ktery vede organizace pani doktorky Prekopové, psycholozky, s kterou je spjata
teorie pevného objeti. Tento kurz se nazyva ,,Jdeme spolecné s laskou. “ Moc se na néej

tesim. “ (R1)

V ramci Vasi prace mivate i Skoleni, supervize?

,,Ano, mivame. Ale je to v zacatku. ““ (R1)

Jak jsou supervize, Skoleni vedeny?

,Za tu dobu, co jsem tu, tak jiz jeden pan vede supervize. Ale spisSe zde byla a i je
krizova intervence. Zatim se schazime ve skupindch, tak jednou za mésic, mésic a piil.
Kazdy si sam rekne, co by potieboval. A od toho se supervize odviji. Hlavné jsme moc
dobry kolektiv, i treba v kancelari si s kolegynémi rekneme, co nas trapi, poradime si.

Supervize je zde v zacdtku. “ (R1)

Diléi zavér

Vénovali jsme pozornost vedenim kurzl a supervizim. Neexistuji Zadné kurzy,

které by se specializovali pfimo na klienty s onemocnénim EB, a to z toho divodu, ze
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uzivatelll je malo. Pracovnici pracuji v uzké skupince. Vzdélavaji se v oblasti legislativy
a socialnich davek. Pracovnici dochdzi na rizné zamétené kurzy, jedna se o Skoleni, jak

komunikovat s klienty, jednat v nouzi.

Socialni pracovnice navstévuji 1 kurzy, které probihaji v jejich volném case a na
vlastni motivaci. Pro pracovniky probihd i supervize, které vede jeden muz. Toto
Skoleni je teprve v zacatcich. Zaméstnanci maji mezi sebou otevieny a spolupracujici

vztah, a pokud je tfeba, pomohou si navzajem.

Ctvrta kategorie otizek
EB centrum, spolupréace.

Nésledujici usek se zabyva fungovanim EB center, kolik jich je, skym

organizace spolupracuje.

Dle naS$ich informaci je jediné EB centrum v Brné pii FN Brno. Je to stale aktualni?

,,Nova legislativa se zaméruje na vzdcné onemocnéni. S témito onemocnénimi se
spousta lékari setkd jednou za Zivot nebo vibec. Jedna se napriklad o centrum svalové
dystrofie a dalsi vzacna onemocnéni. Diky temto centrum mohou Iékari Iépe
diagnostikovat nemoc. Centra se délaji dle poctu pacientu. Z toho diivodu je jediné
centrum u nas v Brné. Samozrejmé se o onemocnéni informuji lékari, a pokud se nemoc
objevi, ihned nds kontaktuji a pacient je poslan knam do Brna. Mame skvélou

spolupraci i se Salzburgem, rakouskym EB centrem. “ (R1)

Uvazuje se o otevieni i dalSich EB center? Nebo existuje moznost propojeni jinych

zatizeni, které poskytuii jiné sluzby, ale byly by schopny poskytnout alespon zakladni

sluzby pacientum s EB?

»Ne. Neni ani jednoduché sehnat tym pracovniku. Pro lékare to neni Zadna vyhra.
Jedna se o specifickou problematiku. Proto by se dalsi otevieni nevyplatilo. My z EB

centra se snazime, aby pacienti mohli ziskat co nejvice oSetrovaciho materialu, ktery by
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hradila pojistovna. Zatim je to na piil cesty, ale snad v srpnu by jiz pojistovna léky
mohla hradit. Dosud hradi opravdu malo. Co se tyce toho, jestli existuji jiné sluzby, tak
to primo ne. Pacientiiom miize pomoci a pomahd obvodni lékar, ktery je se zdravotnim
stavem srozumén, a také spolupracuje s lékari z EB centra. Pokud pacient potrebuje
rychlé oSetreni, pomiize tedy on a pak je klient prevezen do Fakultni nemocnice do
Brna. Je zde dulezita komunikace mezi lékari, rodinou. Je dulezité, aby onemocnéni
lékar znal. Pacient mizZe byt i hospitalizovan v jiné nemocnice nez u nas v EB centru,
ale rodina lékarskému tymu musi predat obrazovy material a je to také moc nakladné.
Pokud jsou hospitalizovani jinde, tak museji mit u sebe své viastni léky, obvazy,
naplasti. Jina nemocnice nemd tyto potieby k dispozici. Lékari a sestry musi byt
obeznameny s onemocnénim a musi védét napriklad, Ze pacientiim nemohou aplikovat

obycejné naplasti. “ (R1)

S kym jako socialni pracovnice dale spolupracujete (I€kafi, psychology aj.)?

,Spolupracujeme s celym klinickym EB centrem, s psychologem Debry, kdy probirame
pripadové studie. DiilezZita je spoluprdce s lékari, co od nas treba potrebuji. Mezi lékare
patii nejcastéji dermatolog, rehabilitacni lékar, dentista, nutricni specialista, s kterym
resime zubni implantaty, kdo je potrebuje, pro koho jsou nezbytné. Ty jsou, ale velice
drahé, tak se o tom pojednava vic, oslovuji se sponzori. Jsme v kontaktu s celym tymem,

je to asi 20 lékaru. “ (R1)

Diléi zavér

Ptesvédcili jsme se, Ze jediné centrum je na Moravé v Brn€. Socialni pracovnice
vysvétlila divody, pro¢ existuje pouze jedno EB centrum. Zjistili jsme, Ze oSetfovaci
material je nadkladny, pojistovny hradi pouze nékteré. Organizace Debra zajistuje 1éky
a obvazy od sponzort a tim uleh¢uje ekonomické naklady rodin€. Vybaveni pro oSetfeni
pacientil nalezneme pouze ve Fakultni nemocnici v Brné. Docteme se, jak funguje
spoluprace mezi lékafi a dalSimi organizacemi pro podporu lidi se vzacnym

onemocnénim, jako 1 je tzv. nemoc motylich kiidel.
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Pata kategorie otazek
Zivot klientdi s onemocnénim EB, jejich rodina.

Do této skupiny patii zaleZitost, ktera se vztahuje piimo na klienty a jejich

rodiny.

Zasahuji do VasSich kompetenci i1 rodi¢e? Objevuje se napiiklad nesouhlas s VaSimi

postupy, metodami prace?

., Stane se to. Ale vétsina souhlasi s nasimi postupy. Nase valnda hromada si udava smer,

vvvvv

i rodice maji na nase postupy velky viiv. Vytvarime dotazniky, abychom zjistili, jestli
Jjsou spokojeni, co by udelali jinak. Existuji tedy rodiny, které zasahuji, ale jsou to

opravdu spise jednotlivci. “ (R1)

Jak pracujete s lidmi s EB (metody, techniky, sezeni, $koleni, poradenstvi, terapie aj.)?

., Terapii délat nemiizeme, od toho je tu nové psycholog, ktery zde ale nepracuje na plny
uvazek a jen obcas dojizdi. Setkavani s nim je ndrazové. S pacienty pracujeme tehdy,
kdyz maji kontrolu u lékare, potrebuji 7esSit nejaké problémy. S pacienty se tedy
setkavame hlavné, kdyz sem maji cestu za doktorem. Neékteri bydli opravdu daleko, tak
se vSe odehrava v jeden den. Samoziejmé na nas maji telefon, mohou kdykoli zavolat
i na nasi zelenou linku, kde jim pomuzZeme. Probihaji i ruzna setkdni, konference,
workshopy, kde se dozvi riuzné informace, také se uskutecnuji ozdravné pobyty,
provadime terénni sluzby. Pani primarka doporuci, za kym jet. Obcas i my jim
zavolame, jak se maji, pokud o to tedy maji zajem. A také jim poradime, na co maji

narok, na jakou socialni davku. ““ (R1)
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Jelikoz pacienti maji zizené moznosti v ramci volného ¢asu, mohla byste, prosim, uvést

priklady aktivit, kterymi si zdokonaluji své schopnosti?

,, Kazdy sam si voli ty aktivity, co je bavi. Samoziejmé je motivujeme. Ptame se, jestli
maji kamarady, jestli s nimi nechtéji ven. Hodné casu ted’ travi u pocitace, komunikuji
pres socidlni sité. Je to pro né strasné vyznamné a uzasné. Jsou i taci, kteri jsou vice
aktivni. Dokonce slecna, které sriistaji prsty na rukou, postupuje bolestivé operace, aby

mohla hrat na saxofon. Jsou to uZasni bojovnici. ““ (R1)

Dojizdite za pacienty i domu nebo se jednd pouze o ambulantni péci?

,Ano, nabizime i terénni sluzby. Jezdiva vétsinou socialni pracovnice a nutricni
specialista. Bohuzel, pravé ted zrovna reSime néjaké problémy, kdy jsme s terénni

sluzbou nebyli spokojeni. “ (R1)

Jsou pripady., kdy pacienti a rodina necht€ji spolupracovat? Jak v téchto pfipadech

postupujete?

»Iyto pripady se objevuji. Pacientii s EB je kolem 200, u nas je evidovanych uzivateli
kolem 130. Je to dobrovolné. Hodné nebo malo vyuzivaji sluzby ti, u kterych neni
diagnostikovana vyssi forma, tedy ta nejzavaznéjsi. Ale i u téch, u kterych se objevuje

VYSSi forma onemocnéni, tak nasich sluzeb nevyuzivaji. Je to individualni. “ (R1)

Organizujete spoleéné akce, kde se rodiny s dé€tmi setkavaji?

., Samoziejmé. Poradame riizné akce, kde se rodiny s pacienty setkavaji, workshopy,
klinické dny, ozdravné pobyty. Na ozdravné pobyty jezdi i dobrovolnici, rodice, ale

eventualné mohou jezdit i kamarddi klientu, Sirsi rodina. ““ (R1)
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Diléi zavér

Hloubéji jsme poznali, jaké mohou mit klienti s onemocnénim EB problémy.
VétSina rodin spolupracuje s EB centrem, ale najdou se 1 vyjimky, které nesouhlasi
s danymi postupy. Samotna rodina a klienti maji na metody prace velky vliv. Socialni
pracovnici vytvaii dotazniky, které proSetii, jak jsou klienti se sluzbami spokojeni, co

by udé¢lali jinym zptisobem. Spokojenost uzivatela sluzeb je hlavni.

S klienty se pracuje v dobé, kdy ptichdzeji na kontrolu k Iékaii, kdy ftesi
problémy. Pro klienty vznikl klinicky den, o kterém se zmifiujeme v teoretické Casti
bakalarské prace. Pokud rodina s klientem potiebuje vytesit ihned problém a nemtize se
v brzké dobé dostavit do EB centra, vyuzivd zelenou telefonni linku. Socialni
pracovnice navstévuji klienty v pfirozeném prostiedi v ramci terénni sluzby. Pracovnici,
klienti, jejich rodiny a piatelé se setkavaji na ozdravnych pobytech, workshopech, ktera
zatizuje obCanské sdruzeni Debra. Nékteré otazky smétovaly k volnému Casu klientd.
Na jejich zajmy jsme se podivali obecné. Volny ¢as uzivaji pestie, od pobytu venku
s ptateli, pfes hru na hudebni nastroj az po komunikaci pres socialni sité. Kazdy jedinec
je jedinecny a origindlni. Nékteti travi pasivné svij volny Cas a nékteti aktivné, zalezi

na jejich osobnosti a form¢ EB.
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7.2 Rozhovor s klientem

Béhem vyzkumu jsme byli sezndmeni s klientkou, ktera se do ngj rada zapojila
a souhlasila s rozhovorem. Jeji rodina byla také velice vstticnd a klientku v rozhodnuti
podpofila. Rozhovor probihal v pfirozeném prostfedi klientky v dubnu 2013.
V interwiev padaly otdzky, které ndm poskytly sezndmeni s uZivatelkou sluzeb, jeji

plany do budoucna, piistup k onemocnéni EB, k Zivotu, k lidem.

Prvni kategorie otazek
Seznament s klientkou. Navazani kontaktu.

Prvni tsek otdzek sméfoval k prvotnimu navazani kontaktu mezi klientkou

a vyzkumnikem. Snazili jsme se navodit pfijemnou atmosféru.

Kolik je ti let?

,,Je mi 16 roki. “(R2)

Jak se ti libi ve Skole?

,,Moc jsem se tésila na stiedni skolu. Méla jsem strach, ze se na ni nedostanu. Chodim
tam moc rada. UCcitelé jsou prisni, ale laskavi a mam tam i par velmi dobrych

kamaradii, kteri mi pomdhaji. “(R2)

Jakou Skolu studujes?

., Studuji fotografickou skolu. *“ (R2)
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Co rad/a délas ve volném cCase?

., Strasné rada fotim, hlavné prirodu. Také se uz nékolik let ucim hrat na klavir. Takze
na néj hraji jen, jak to jde. Ale vétsinu casu travim prave v prirode, kde hledam objekty

k foceni a pak je upravuji ve fotoshopu. “(R2)

Diléi zavér

Klientka je studentkou sttedni Skoly, kde se vénuje budoucimu povolani. Studuje
prvnim rokem obor fotograf. Ve Skole je aktivni, ma zde spoustu ptratel a ucitelé si ji
chvali. Ve svém volném cCase se oddava hie na piano, fotografovanim, prochazkami

v ptirod€. Klientka je velice aktivni a svym z4jmim vénuje kazdou volnou chvili.

Druha kategorie otazek
BliZs1 poznani. Zjisténi situace v rodiné, vztah s prateli.

Klientka trpi leh¢i formou EB, coZ je simplex. Tito lidé vétSinou nevyhledavaji
Iékaiskou pomoc, protoze jejich zdravotni stav a psychicky neni natolik zadvazny. Ale

existuji 1 vyjimky. Podrobnéji se sezndmime s jejim dennim reZimem, vztahy.

Dokézes popsat svij denni rezim?

., Pres tyden jsem na internatu. Tam si oSetrim vzniklé rany, ale nastésti mam lehci
formu EB, tak mi to nezabere tolik casu jako ostatnim. Nasnidam se, jdu do Skoly a po
Skole rada chodim s kamarady do cajovny nebo jdu fotit. O vikendech jsem doma.

Pomaham mamé v kuchyni a lenosim nebo pracuji na projektu do skoly. “ (R2)

M3s blizké pratele, kterym muzes veérit?

, Ano, mam. Mam velmi skvélé kamarady, kteri mé podporuji a maji mne radi takovou,

jaka jsem. Moc mi pomdahaji. Vazim si jich. “ (R2)
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Jak se Zije s nemoci EB?

., Zije se mi jako vSem ostatnim. Skvéle. Mam kolem sebe spoustu milych a pidtelskych

lidi. Je to jen nemoc. “ (R2)

Kdo je pro tebe nejvétsi oporou?

., Rodina, ta predevsim. Ale i mi nejlepsi pratelé. “ (R2)

Diléi zavér

Zjistili jsme, Ze leh¢i forma EB simplex zaméstnava klientku v oblasti oSetfeni
méné neZ ty, ktefi trpi zdvazn&jSim typem. Den travi s rodinou a s prateli. Vénuje se
svym konickim, relaxaci, studiu. Vztahy srodinou jsou pevné. Matka 1 otec ziji
spolecné a pomahaji své dcefi, jak jen je to mozné. Klientka nepocituje, ze by ji nemoc
omezovala. Ackoli nevi, jak se Zije lidem, ktefi jsou naprosto zdrdvi, piirovnava se

k nim. M4 kolem sebe uptimné a dobré kamarady, ktefi ji nevylucuji.

Treti kategorie otazek
Vyuzivani socialnich sluZeb.

Nasledujici usek zjiStuje, zda klientka znd a vyuziva sluzby, které nabizi

obcanské sdruzeni Debra.

Setkavas se 1 s jinymi détmi s nemoci EB?

»wAno, setkavam. Potkdavame se na setkanich, které poradda Debra, na ozdravnych
pobytek a obcas i mimo tuto organizaci. Ale je nas malo a kazdy z odlisného konce

republiky, tak to neni jednoduché. Vidame se hlavné na socialnich siti. “ (R2)
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Jezdi$ na ozdravné pobyty?

., Parkrat jsem uz byla. Ale bohuzel tento rok mi to nevyjde. Bude mi to chybét. Ale

jedeme s rodici do Skotska. Uz se moc tésim. *“ (R2)

Kde jsi naptiklad byl/a?

,Jestli myslite ozdravné pobyty? Tak to jsem byla v Recku. Ale s rodici také jezdime na
wlety a dovolené. Hodné casu travime v Ceské republice, ale byla jsem i ve Spanélsku

a Norsku. A letos v lété navstivime mé vysnéné Skotsko. “ (R2)

Diléi zavér

Klientka socidlni sluzby vyuziva. Jezdi na kontroly do EB centra, pobyva na
tuzemskych, ale 1 zahrani¢nich pobytech. Jedna se o ozdravné pobyty. Zejména pobyt
u mote déld klientim dobfe na jejich kiiZi. Rodina je financné zabezpecena a diky
usporam muze dceti doptat vysnéné sny. Jednou za Cas spolecné navstivi zahrani¢ni
mista, ale dovolené travi ¢astéji na tzemi Ceské republiky. Klientka udrzuje kontakt
s détmi, které trpi onemocnénim EB na ozdravnych pobytech a komunikuje pomoci
internetu. S rodi¢i planuji cestu do Skotska. Klientka ndm ukazovala spoustu cestopisti

a knih.

Ctvrta kategorie otizek
Postoj klientky k zivotu.

Zvolili jsme otazky, které maji za cil poznat, zda divka je s nemoci smifend, ma

plany a sny.
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Rekni mi jednu véc, kterou nerad/a d&las. Jednd se o véc, kterou délas kazdy den

a nemas jirad/a.

,, To bude asi tézke. (smich) OSetreni mi néjakou dobu zabere, ale ne moc casu. A uz za
ty roky se spise jedna o kazdodenni rutinu jako cisteni zubii. Nemam rada ustylani

postele. “ (smich) (R2)

Také mi fekni jednu véc, kterou délas kazdy den a d€las ji rad/a.

., Fotografovani. Kazdy den vyfotim alespon jednu fotku. Jsem do toho naprosty
blazen. “ (R2)

Jaké més plany do budoucna? Cim bys chtél/a byt?

., Ve se odviji od fotografovani. Jednou bych chtéla mit svuj viastni ateliér, ale hlavné

bych chtéla cestovat do vSech zajimavych zemi a tam poznavat prirodu a lidi skrz

objektiv. “ (R2)

Diléi zavér

Klient¢in ptistup k Zivotu by zavid¢€l lecjaky ¢lovek. Je plnd optimismu. Své sny
si postupné plni. Divka je cilevédoma, schopnd, zodpovédna. OSetiovatelskou techniku
za ta léta zvlada a ptirovnava ji ke kazdodenni rutin€, jakou je ¢isténi zubt. K Zivotu

pfistupuje se smichem a bez zbyte¢nych starosti.

Pata kategorie otazek
Odsouzeni.

Casto se stava, ze klienty s onemocnénim EB spole¢nost odsoudi a vyloudi.
Poslednim usekem otazek je vénovan problematice socidlniho vylouceni, zda 1 klientka

ma negativni zkuSenosti s lidmi v jejim okoli.
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Napada té néjaka (jakakoli) aktivita, kterou bys mohl/a d€lat, ale zatim jsi nemél/a

moznost i vykonat?

Delsi ptemysleni. ,, Veskerou svou cinnost vénuji fotografovani. Ale za dva roky budu

plnoletd a tata mi slibil, ze mé nauci ridit. TakzZe Fizeni automobilu. ““ (R2)

Setkal/a ses s lidmi, ktefi t€ na zakladé€ tvé nemoci odsoudili?

,,»Na zakladni skole ano. Bylo to téezké. Musela jsem i prestoupit na jinou zakladni skolu.
I kdyz to nebyla hezka doba, tak ted miiZu rict, Ze to byla jedna z lepsich veci, co se mi
v zivoté stala. Setkala jsem se s uzasnymi uciteli a spoluzdaci mé brali jako vsechny
ostatni deti. Chovali se ke mné stejne jako k ostatnim. Byla jsem rada, Ze mé

neodsoudili a ani, ze mé nelitovali. Prijali mé, mou osobnost. “(R2)

Diléi zavér

Klientka se setkala s opovrzenymi pohledy lidi, ktefi ji odsoudili a dohnali az
k pfestupu na jinou Skolu. AvSak s pfirozenym piistupem divky se s timto problémem
rychle vypotadala. Je to velice inteligentni mladd dama, kterd mé4 zdravé sebevédomi.
Rodina ji podporuje a od détstvi ji vénuji lasku a péci. Pfi navstévé jsme mohli

pozorovat jejich plnohodnotny vztah.
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8 Diskuze nad vysledky

V zavéru rozhovorl jsme si odpovédéli na nami poloZenou vyzkumnou otazku.

Dosli jsme k odpovédim, které nam tikaly, jak je vefejnost seznamena s onemocnénim

EB a jak efektivné prispét k osvétovému programu. Tyto vysledky si nésledné

zobrazime formou tabulky. Vysledky nam ftikaji, Ze laickd vefejnost o vzacném

onemocnéni epidermolysis bullosa congenita nema dostacujici informace. Pokud

o nemoci tzv. motylich kiidel néco vi, jsou to spiSe mylné zpravy, které usti k vytvaieni

mytti. Abychom ucelné pfispéli k informovanosti vefejnosti, vytvofili jsme broZuru,

které se blize vénujeme nize.

Tabulka €. 2 Strucéné vysledky z polostrukturovaného rozhovoru se socialni
pracovnici (R1)

Respondent
R1

1. kategorie

2. kategorie

3. kategorie

Otazky tykajicich se:

Seznamenti se socialni

pracovnici, ndzor na tuto

funkci.

Vykon profese socidlniho
pracovnika. Cil. Burnout
syndrom.

Kurzy, supervize.
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Strucnd vypoveéd”:

Motivace:rodinné prostiedi;

Predpoklady pro vykon

trpélivost;
Praxe:cca 4 roky.
Cil:informovanost, osvéta;

Syndrom vyhoteni: ne;

profese:empatie,

Vztah klient-pacient:uzky, ptratelsky.

Kurzy:oblast legislativy, socialnich davek;

Supervize: ano.



4. kategorie | EB centrum, spoluprace. EB centrum: v Brn¢;
Debra:zajistuje nakladné zdravotni materialy;
Spoluprace:mezi I¢kati, dalSimi organizacemi.

5. kategorie | Zivot klientdi s onemocnénim = Problémy:ekonomické, socialni;
EB, jejich rodina.
Sluzby:ambulantni, terénni;

Volny cas klientii:aktivni, pasivni.

Vysledky Socialni pracovnice jiz od détstvi motivovana piedev§im sovu matkou,
lI¢katkou v EB centru. Prace s klienty je naro¢na, ptistup pracovnice je aktivni.
I ptes rozmlouvani rodinnych ptislusnikd, u profese ziistala a vidi v ni vyznam.
Za dulezité osobnostni ptedpoklady pro vykon profese povazuje predevSim
empatii a trpélivost. Hlavnim cilem jeji profese je informovanost a osvéta.
Vetejnost ma malé informace o vzacném onemocnéni EB. Problematika
syndromu vyhoteni se u pracovnice neprojevuje. Dochazi na supervize, ma
osobity nadhled, dokaZe objektivné premyslet a jednat. Vztahy v kolektivu jsou
na velmi dobré trovni vzajemného porozuméni a spoluprace. Organizace
Debra poméha klientim a rodindm s financnimi, ale 1 socidlnimi situacemi, se
kterymi jsou spjaty 1 problémy. Samotni klienti se podileji na dobrém
fungovani sluzeb. Jejich spokojenost je prioritou. Klientim jsou poskytovany
jak ambulantni sluzby, tak i terénni, kdy je pracovnik navstévuje v jejich
pfirozeném prostredi. Klienti volny Cas travi dle svych moZnosti, zalezi na
formé¢ postizeni. UZivatelé sluzeb maji rizné zajmy: studium, hra na hudebni
nastroj, socidlni sité aj. Klientela je riznoroda, tzn. muzi, zeny, déti, dospéli.
Jejich intelekt neni onemocnénim naruSen. Rodinnd péce je nadprimeérna.

Rodinni ptislusnici vénuji obrovskou péci pacientovi.

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.
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Tabulka €. 3 Strucné vysledky z polostrukturovaného rozhovoru s klientem (R2)

Respondent
R2

1. kategorie

2. kategorie

3. kategorie

4. kategorie

5- kategorie

Vysledky

Otazky tykajicich se:

Seznameni s klientkou. Navazani kontaktu.

BliZ§i poznani. ZjiSténi situace v roding,

vztah s ptateli.

Vyuzivani socidlnich sluzeb.

Postoj klientky k zivotu.

Odepfteni, odsouzeni.

R2 je divka, kterd studuje stiedni Skolu.
Jejim konickem je fotografovani, které
dokonce studuje. Divka je aktivni. Zije se
svymi rodi¢i. Jejich vztah je harmonicky 1
pfes pocateCni obtize, které se tykaly
onemocnéni EB. K oSetfeni ran dochazi
kazdy den. Divka trpi formou EB simplex,

ktera neni tak zdvazna jako ostatni formy
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Strucnd vypoveéd’:

Vek: 16 let;
Vzdé&lani: studentka SS;
Volny ¢as: fotografovani.

Vztahy: 1plnd rodina,

pratelé.

Nabizené sluzby:
Vyuziva.

Budoucnost: vystudovat,
cestovat;
Ptistup:pozitivni,
cilevédomy.

Vylouceni ze spolecnosti:

ano.



EB. Patii ktém pacientim, kterym se
s ptibyvajicim  vékem rédny  utlumuji.
Klientka vyuziva sluzeb, které ji organizace
nabizi. Ma pfatele, ktefi maji onemocnéni
EB, ale i velmi dobré kamaraddy ze skoly.
V minulych letech se setkala s opovrzenim
ze strany svého okoli, predev§im vrstevnikd,
a byla nucena ptestoupit na jinou Skolu. Zde
Jiz divka byla pfijata a navazala velmi dobré

vztahy jak se spoluzaky, tak uciteli.

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.

Vysledkem je informacni letd¢ek neboli brozurka, kterd ma za cil odbourat
predsudky, které se objevuji ve spoleCnosti a také laicky informovat o zakladnich

ptiznacich onemocnéni EB.

Mame za cil, aby informac¢ni broZurka byla rozesldana do ordinaci obvodnich
1ékaiti po celé Ceské republice a také do zakladnich kol. Ve $kolach hraje dileZitou

roli pedagog, ktery pfedstavuje hodnotu a vzor pro déti. I pedagogové by se méli snazit

oy e

z kolektivu.

Informacni brozurka ma nasledujici ¢asti:

1) Uvodni strana - jedna se o ndmi vytvofené logo a nadpis s ndzvem onemocnéni. Ma

za cil upoutat.
2) Druhy usek - obsahuje zékladni informace o onemocnéni EB, jeho ptfiznaky, formy.

3) Socialni sluzby - tato cast brozurky je vénovana tém, ktefi chtéji pomoci nebo
potiebuji intervenci. Obsahuje kontakt na obcCanské sdruzeni Debra a vycet

poskytovanych sluzeb, které organizace nabizi.
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4) Myty vs. fakta - zbytek useku je vénovany vznikajicim pfedsudkiim, ke kterym jsme

dosli v pritbéhu naseho vyzkumu. Jednd se o dulezitou stat, ktera je pfinosem pro

socidlni pedagogiku.

Obsah brozurky v ¢asti ,,Myty vs. fakta“

Zde se docteme, jaké ptedsudky jsme z literatury a vyzkumu vytvoftily. Jedna se

o myty, které se u vefejnosti objevuji:

a)

b)

d)

Onemocnénim EB trpi na celém svéte sta tisice.

Onemocnéni EB spada dle klasifikace nemoci pod vziacna onemocnéni, tzn.
vyskyt onemocnéni v populaci je mensi nez 5 osob z 10000. V Ceské republice

je lidi s EB cca 200, v Evropé€ pouze nékolik tisic.

Onemocnéni EB postihuje jen Zeny.

MuzZi 1 Zeny maji stejnou pravdépodobnost.

Pted narozenim ditéte neexistuje zddna moznost zjistit diagnézu EB.

Jiz v prenatdlnim obdobi je mozné zjistit l€kafskymi metodami, jestli dité
bude/nebude mit EB. Prenatalni diagnostika se vSak déla pouze u téch pacienti,

o kterych se vi, Ze se onemocnéni v rodin€ jiz n€kdy objevilo.
Mohu se nakazit od lidi s nemoci EB.

Vzhledem ke genetické podminénosti je toto nemozné.
Rodice s onemocnénim EB nemohou mit déti.

Dé&ti mit miizou. Je zde ale to riziko, Ze jejich dit€ onemocnéni zdédi. Partneti

vS§ak mohou postoupit umélé oplodnéni, které ma vSak sva specifika.
Zdravym rodi¢iim se nemuze narodit dit€ s onemocnénim EB.

Mize. Staci jeden chybny gen a u ditéte se muze objevit onemocnéni EB.

Mutaci je mnoho a objevuyji se stale nové. EB se vétSinou jiz v rodin€ objevilo.
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2

h)

ch)

3

Onemocnéni EB se tyka jen déti.

V mediich se spiSe mluvi o détech a dospivajicich, ale nemoc motylich ktidel se
tyka vSech vékovych kategorii.

Lidé s EB umiraji jako déti.

Ne, ve vSech ptipadech. Zalezi na form& EB. Kazda ma své projevy onemocnéni
(lehke, tezké).

Onemocnéni EB postihuje intelekt klienta.

Jedna se o genetické onemocnéni klize, nikoli o retardaci. Lidé s EB jsou velice

chytii a talentovani.
Dé&ti nemohou navstévovat obycejné Skoly, dospéli nemohou chodit do prace.

Onemocnéni EB nepostihuje jejich intelekt. Déti chodi do normalnich Skol,
dospéli pracuji. Problémem je Skolni dochazka. Kvili ¢astym navstévam lékaie
a slabému imunitnimu systému casto chybi a tim se zvySuji 1 omluvené hodiny
ve Skole. Détem je vypracovan individualni plan a k dispozici jsou jim
1 pedagogicti asistenti. Dospé€li casto pracuji doma, dle profese, kterou

vykonavaji.
Rodice jsou Casto napadani, ze své déti tyraji a zanedbavaji.

Rany a dalsi poranéni na kizi (po celém téle) je zapti¢inéno onemocnénim EB,
nikoli nedostateCnou péci. Rany zmiriiuji specidlni obvazy, masti, ale 1€k na

vyléceni dosud neni.

Informace, které se v letacku objevuji, jsme ziskali z nactenych knih, rozhovora

a od organizace Debra. Brozurka byla graficky upravena, motiv motyla byl zvolen jako

charakterizujici pro dané onemocnéni. I toto logo bylo upraveno za pomoci grafickych

programi. Brozurka bude mit podobu klasického letacku. Jedna se o dvé strany formatu

A4. Kazda strana je rozdélena na tii sloupecky, a tak je pfizplisoben 1 samotny text.

Informacni letacek je vlozen v ptiloze bakalaiské praci.
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Z.aveér

V bakalarské praci jsme chtéli poukazat na to, ze existuje vzacné onemocnéni
epidermolysis bullosa congenita, které si zaslouzi pozornost. Stale se setkavame s lidmi,
ktefi o tomto vzacném genetickém onemocnéni nic nevi. Bohuzel, ani mnozi 1¢ékati
nejsou informovani o této nemoci a za cely zivot se s ni nesetkaji. NaSe prace se snazi o

osveétu.

V teoretické ¢asti nasi prace jsme nahlédli do problému onemocnéni EB, jak jej
mizeme poznat, jaké se nabizi 1éCba, jak miZeme pomoci. Dilezité kapitoly se tykaji
integrace, edukace a terapie lidi s nemoci EB, které jsou pro praci stézejni. Pi1 pfecteni
bakalarské prace by se kazdy mél zamyslet nad problémem vzacného onemocnéni a
hlavné na pfistupu k témto lidem. Lidé s nemoci EB jsou velice inteligentni, zajimavi,
planujici, aktivni lidé, ktefi maji stejna prava jako ostatni zdravi jedinci a zaslouzi si

vést ten nejlepsi zivot.

V praktické casti bakalarské prace mizeme vice nahlédnout do zivota lidi

s nemoci EB.

Ze zjisténych Udaji jsme se snazili odpovédét na vyzkumnou otazku: ,, Do jaké
miry je laicka, ale i odborna verejnost obeznamena se vzacnym onemocnénim EB

a jakym zpusobem spolecnost informovat a odstranit predsudky? *

Z rozhovorli, které jsme vedli se socidlnipracovnici a klientkou, mizeme
vyvodit odpovéd na ndmi poloZenou otazku. Dozvédéli jsme se, ze laickd vefejnost
o onemocnéni EB mnoho informaci nevi. S klienty se ¢asto nesetkali. A to z divodu, Ze
pacientil s onemocnénim EB je malo. BohuZzel 1 odbornici, jako jsou napiiklad 1ékafi,
mnohdy o této nemoci nemaji nejmensi zdani. Socialni pracovnice nam vypovédéla, ze
I€kati se s onemocnéni v Zivoté nemusi setkat. Dle naseho nazoru je dilezité informovat
predevS§im obvodni Iékafe. Prikladame ktomu vyznam proto, ze vrodiné se
onemocnéni tzv. motylich kiidel mutze objevit poprvé. Piibuzenstvo nema zadné
informace. Od obvodniho Iékafe se ¢ekd, Ze jim s ditétem pomiize. Existuji pripady,

které nasvédcuji tomu, Ze ¢innost obvodniho doktora zaostava.
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Odpovédéli jsme si tedy na prvni ¢ast nasi otazky. Dalsi usek nami zjistované
problematiky se tykal toho, jak laickou a odbornou vefejnost informovat a odstranit
u spole¢nosti lidi pfedsudky, které vznikaji disledkem neznalosti. ObCanské sdruzeni
Debra ptiklada také velkou vahu osvété. Z vypoveédi jsme se dobrali ke zplisobu, jak
$ifit informace k lidem. Z rozhovora jsme si uttidili nejdalezitéjsi informace, které jsme
spojili s teoretickymi znalostmi. Na zaklad¢ téchto zprav jsme vytvoftili informacni
brozurku. Ma za cil odborniky informovat a nenechavat véci pouhym nahodam.
Brozurka bude rozesilana do ordinaci a kol po celé Ceské republice pod zastitou

Evropské unie univerzitniho vyzkumu Socidlni determinanty zdravi.
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Seznam zKkratek

EB Epidermolysis bullosa

DebRA Dystrophic epidermolysis bullosa Research Association
EBS simplex forma Epidermolysis bullosa

EBJ junkéni forma Epidermolysis bullosa

EBD dystroficka forma Epidermolysis bullosa

R1 Respondent 1, socidlni pracovnice

R2 Respondent 2, klient

FN fakultni nemocnice

AR autosomalné recesivni (zptisob dédicnosti)

AD autosomalné¢ dominantni (zptsob dédi¢nosti)
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P¥ilohy

Priloha ¢. 1 Informaéni broZurka

Celkovy pohled brozury (pfedni strana)

Epidermolysis

Bullosa congenita
(EB)

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.

Jednd se o vrozené genetické onemacnéni kilze.
Toto dermatologické onemocnéni je vzdcné
aprojevuje se vznikem ran na kiizi, ale i sliznicich.
K tworbé nehezkych puchyll nastdvd po mirném
treni, tlaku. ale | spontdnné.

Vyskyt onemocnéni v populaci je velminizky. profo
se jednd o vzdcné onemocnéni. V Evropé se za
vzdcné onemocnéni povaiuje to. jehoz wiskyt je
vpopulaci mensi ne 5 osob z 10000, nebo faké
méné nez 1 osoba z 2000

EB se déli na tFi zdkladni skupiny:

1) simplex - tato forma md nejmirn€jsi projevy.
lidé nevyhleddvaji |Ekarskou péé i, protoZe rdny se
rychle haji;

2) junkéni - puchyre se tvori po celé plode téla.
potize s pﬂlgl«im’m, postizeni hlasivek, podvyZiva.
zindta zubl a nehtd, wypaddvdni viash, vysokd
dmrinost v kojeneckém véku;

3)dystrofickd - jednd se 0 vzdenou variantu, rdny
e tvofi po celé plofe téla a Zpatné se hoji.
wskytuje se karcinom kize. objewuji se tzv.
boxerské rukavice (srist prsti na nohou i rukou),
osteopordza v adolescentnim vEku,
chudokrevnost, podwiziva, wypaddwini vias.
ztndta zubd a nehti.

63

KaZdd forma je jinak zdwaZnd, nékterd méné,
nékdy prindsi vétsi omezeni v Zivoté lidi s EB.
I pfes zdravotni obtiZe, bolesti a leckdy
nerespektowini ze strany okoli, vedou lidé s tzv.
nemaci motylich kridel plnohodnotny Zivot. Déti
chodi do Zkoly, dospéli do prdce. maji kamarddy,
navazuji partnerské vrtahy, maji déti. jsou chytei
a tfalentovani, whleddvaji atternativni zplisoby
komunikace. jako jsou socidlni sité a faké
wyuZivaji sluZeb DebRY:

poskytuje odborné poradenstvi lidem s EB
a jejich rodindm v nepriznivé Zivotni situaci, prdace
s profesiondly, lEkaFi, vere jnosti, osvéta.

lfoinl' oddéleni Pediatrické kliniky FN Brno,
Cernepoln 9. Broo 613 00
tel. 532234318



Celkovy pohled brozury (zadni strana)

MYTY vs. FAKTA

" Onemocndnin £8 frpi na celdm aets sy
tisice,
v

-

Onemocnéni EB spodd dle ldasifilace
nemaci pod vadond onemocnend, tzn
viskyt onemacnéni v populaci je mengi
ne3 5 asob z 10000. ¥ Ceské republice
je lidi s EB cca 200, v Evropé pouze
rékalik tisic.

*  Onemocndni £8 postibuje jen Feny.

-

Mui i Temy maji stejnou
prawdépadobnost.

® Sed narozenim ditéte neexistyje Fddng
moZnost Zjistit aiagrdzy E8,

e,

JiZ v prenatdinimabdobi je maZne
zjistit lékafskimi metodami, jestli
dité bude/ rebude mit EB.Prenatdini
diagnastika se viok oéld pouze u téch
pacientl, o kterjich se vi, 22 s
onemacnéni vroding jiF néldy
abjevila.

" Mobw s nakazit od idf s nemoci B8,

Zdroj:

¥ Vzhledem ke geretické
prdminénasti je foto remaing.

Autorka 20. 05. 2013.

Rodide £ sremacnénim E8 nemahou mit
e,

¥

Déti mit mizou. Te zde ale to rizika,
e jejich dité anemocréni zoédi.
Partnefi viak mohau postoupit uméle

opladnéni, lcheré md vBak swi specifiko.

Zarowim rodicim e nemize rarodit &8

sohemacrdnim E8.

v

MiZe. Stafi jeden chybny genau
ditéte se miZe objevit anemocnéni
EE. Mutaci je mnaho aobjewji se
stdle nové. EB s vétdirou jiZ v rodiné
abjevila.

Onamacndn’ £8 s Vikd jan o8,

L7

R

V mediich se spife mluvi o détech a
daspivajicich, ale nemac matylich
kfidel sz fivkd viech wihowych
kategarii.

P lides E8 wninafi joka gt

Me, ve viech pipadech. Zdled na
formé EB. Kadi md své projewy
aremacréni (lehke, E2ke).
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= Oremocndni £8 postibue Intelekt kient.
¥ Jednd se o genetické onemacnéni
kiZe, nikali a retardaci. Lidé s EB jsou
velice chytfi o talentovani.

= OdH nemokou navtEwnw it obvdeing Sholy,

ghapdli nemakay chodft g prdce,

*" Onemocnéni EB nepastituje jejich
intelekt. DEt chadi do normdlnich
Zhal, dospéli pracuji. Problémem je
Zkalni dochdzha. Kvilli fastym
rdvitéwim lekare a slabema
imuritrima systémo Casto chybi o tim
se Twyiuji i omluvend hodiny ve Shole.

Diétem je wpracowdn individudini plan
a k dispozici jsou jim i pedagogicti
asistenti. Daspéli fasto pracuji doma,
dle profese, kherou whondvaji.
" Rodide jsou Sasto napadidns, Fe o oEh

fra i a zaneabdia i,

¥ Rdny a dalsi paranéni na ldZi {po celém
téle) je rapfiinéna anemocrénim EB,
nikali nedostatefnou peii. Rdny
amirfiuji specidini obvazy, masti, ale
lek ra wyléfeni dosud neni.



Jednotlivy nahled (Gvodni strana)

Epidermolysis

Bullosa congenita
(EB)

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.
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Jednotlivy nahled (druhd strana)

Jednd se o vrozené genetické onemacnéni kiize.
Toto dermatologické onemocnéni je vzdoné
= B B Do = 2 e
aprojevuje se vznikerm ranna kUZi. ale i sliznicich.
= B o el v . .
K twvorbé nehezkych puchyfl nostdvd po mirném
treni, tlaku, ale i spontdnné.

Waskyt onemocnéni v populaci jevelminizky, profo
<& jednd o vzdcné onemocnéni. V Evropé se za
vzdené onemocnéni povaZuje to. jehoZ wskyt je
vpopulaci mensi ne 5 osob z 10000, nebo také
meéné nez 1 osoba z 2000.

EE se déli na tri zdkladni skupimy:

1) simplex - tato forma md nejmirnéjsi projevy.
lidé newyhleddva ji lEkafskou péci, protoZe rdny se
rychle hoji;

2} junkéni - puchyfe se tvofi po celé ploSe téla,
potfize s pﬂlzrkdnim, postiZeni hlasivek, podwyZiva,
ztrdta zubd a nehtl, wypaddwdni viasl, wsokd
dmrtnost v ko jeneckém veku;

3} dystrofickd - jednd se o vzdcnouvariantu, rdny
se tworl po celé ploZe téla a Zpatné se hoji,
wyskytuje se karcinom kiZze. objevuji se tzv.
bosxerské rukavice (srist pr'srfr na nohou i rukou},
osteopordza v adolescentnimn vEku,
chudokrevnost, podwEiva. wpaddwdni  viasil,
ztrdta zubd a nehtd.

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.
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Jednotlivy nahled (tfeti strana)

KaZzdd fortna je jinok zdwaZnd, nékterd méné,
nékdy pfindsi wEtSi omezeni v Zivoté lidi s EB.
I prfes zdrovotni obtiZe, bolesti a leckdy
nerespektowdni ze strany okoli, vedou lidé s tzv.
nermoci motylich kfidel plnohodnotny Zivot. DEéti
chodi do Zkoly, dospéli do prdce. maji kamarddy,
navazuji partnerské vztaky, maji déti, jsou eyt
a talentovani, whleddwaji alternativni zplisoby
kowmunikace, jako jsou socidlni sité a toké
wyuZivaji sluzeb bebRY:

poskytuje odborné poradenstvi lidem s EB
a jejich rodindm vnepFiznivé Zivotni situaci. prdce
< profesiondly. lékafi, vefejnosti, osvéta.

Koini oddéleni Pediatrické kliniky FMN Brno,
Gernopolni 9, Broo 613 00

tel. 532234318

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.



Jednotlivy nahled (Etvrta strana)

MYTY vs. FAKTA

®  Oremacrenim E8 i ma celém sete sty
¥ Onemocnéni EB spadd dle klasifikace
remaci pod vzdcnd onemacnéni, tzn.

vyshyt aremacnéni v papulaci je mensi
re 5 gsob 7 10000,V Ceské republice
je lidi s EB cca 200, v EvropE pouze
néhalik fisic.
" Onemacnéni £8 pastifuje jen Feny.
¥ Muiii Zeny maji stejrou
pravogpadabrast.

" Pred narozenim Gitéte neexistyie Sagnd
maZnast zjisht diagrdzu £8.

¥ JiZv prenatdinim abdobi je moZné
zjistit Iekafskymi metodami, jestli
dite bude/ nebude mit EB. Prenatdlri
diagnastika se vSak déld pouze u $ich
pacientd, o kierych se vi, Ze e
anemacnéni vroding jiZ néldy
abjevila.

" Mok se nakazit od lidi 5 nemaci E8.
¥ Wzhledem ke gereticke
podmirénasti je foto nemaing.

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.
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Jednotlivy nahled (pata strana)

v Rodices onemocrénim S8 nemakoy mit
S,
¥ BEti mit miZou. Je zde ale ta rizika,
ze jejichdité anemocnéni zdédi.
Partnefi vsok mohou postoupit uméle

aplodnéni, které md vk svd specifika

v Faerwim adicim = nemize narogid oitd

EonEmacRanim £8,

¥ MiZe. Stafi jeden chybny gena u
ditéte s= miZe abjevit anemocréni
EB. Mutaci je mroha o abjewvuji se
stdle nové. EB se vetiirou jiZv rodingé
abjevila.

Y Oremocnéni £8 e fvkd jen dti,
¥ Wmediich se spise mluv o détech a
daspivajicich, ale remac matylich
kfidel se tykd viech wikowich
kategarii.
U figd s EB wmirg i jake Ggfy.

2

¥ Me,ve viech pfipadech. Zdledi na

formé EB. Kaidd md své projevy
aremacrér {lehke, TEZke].

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.



Jednotlivy nahled (Sesta strana)

" Oremocréni £8 postibuje infelekt kifenta.
v Tednd se o geneticks onemacnéni
kiZe, nikoli o retardaci. Lidé s EB jsou
velice chytii a falentowand.

" D nemokon aoestdwut ofvceing Staly,

gl memahoy chodit g prdce,

¥ Oremacréni EB nepastibuje jejich
infelelt. DEti chadi do narmdlnich
Ekol, dospéli pracuji. Problémem je
Shalni dochdzka. Kvili fashym
rdvEtewdm Iékafe a slabému
imunitnimu systéma fasta chybi atim
9 Tvysu i | omluvené hodiny ve Skale.

Détem je wpracawdn individudlni plan
a kdispozici jsou jim i pedagogiti
asistenti. bospéli faste procuji doma,
dle profese, kterou whandvaji.

v Radide jsw Saste napaddnl, Feae agl
hér il @ Tamedbaia i,

" Rényadald poranéni na kiZi {po celém

téle) je zapfifinéna anemacnénim EB,
nikali nedostateZnau pedi. Rdny
zmirfiuji specidlni abvazy, masti, ale
Iek na wyléfeni dosud reni.

Zdroj: Autorka 20. 05. 2013.
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Priloha ¢. 2  Projevy EB
EBS

Vzacné tvoreni puchyrl na
sliznicich dutiné dstni.

Summer blistering (zvySena
tvorba puchyfl v horkych
mésicich).

Pigmentace, Spatna kvalita
zubU, nehtd.

Problémy s vylu¢ovanim.

Projevy se mohou s vékem
mirnit, ale hrozi zde Umrti
v nizkém véku Zivota.

Mista postizeni

EBJ

Vyssi nachylnost na
poranéni jicnu, potize
s polykdnim, cozZ vede
k podvyzivé.

Postizeni
hlasivek—>zastfeny hlas,
ktery se vyznacuje tak, ze
déti mluvi jako starci.

Ztrata nehtl, vypadavani
vlas(, kazivost a nasledné
ztrata zubd.

Umrti v kojeneckém véku.

Puchyre se objevuji po
celém téle.

EBD

Po jakémbkoli tfeni se
tvori puchyre po
celém téle.

Vyskyt rakoviny kize.

Zranitelnost jicnu.

Tzv. boxerské
rukavice, kdy prsty na
nohou a rukou
srUstaji. Tim padem
ruce ztraceji funkci a
museji byt
amputovany.

Opozdény
hormonalni vyvoj.

V adolescentnim véku
se objevuje
osteoporoza.

Chudokrevnost,
vypadavani vlasl,
ztrata zubd, nehtd.

Zdroj: Debra CR. O EB. [online]. 2004, 2012 [cit. 2012-10-09]. Dostupné z:

http://debra.cz/o-eb/
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Priloha ¢. 3 Fotografie z projektu 12plus12, autorka Lucie Robinson

Zdroj: 12 plus 12. Galerie. [online]. 2004, 2012. [cit. 2012-10-09]. Dostupné z:
http://12plus12.cz/galerie/

Zdroj: 12 plus 12. Galerie. [online]. 2004, 2012. [cit. 2012-10-09]. Dostupné z:
http://12plus12.cz/galerie/
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Priloha ¢. 4 Obvazova technika

5 -
STOBLINCYVY CBYAE ArAsory PBiar

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalatska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.

LAY CByAE PRGTw Buky LLAPOVY OPAE PAeCE

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalarska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.
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LLIASOrY ODIAE NEBETH Buky

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalatska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.

SBIHAVY OBVAY LOXTE WEBD

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalatska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.
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CELEGFY GBIAE WORNT AOWCE W F

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalarska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.

FEESTUFNY OBvdy BAMENE (EiAiovy)

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalarska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.
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OBVAY HBLDwIKA

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalatska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.

Dspickovy oBwE KoTwiked (Laivory)

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalarska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.
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Chenmowy OBrAE DNy KOwCE vy

Zdroj: BORILOVA, H. Zivot déti s onemocnéni epidermolysis bullosa congenita. Brno,
2011. Bakalarska prace. Masarykova Univerzita Brno. Vedouci prace Mgr. Hana
Pinkavova.
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Priloha ¢. 5 Obrazek antidekubitni podlozky

Zdroj: DISTRIMED SHOP. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]. Dostupné z:
http://distrimedshop.cz

Zdroj: DMA PRAHA. [online]. 2012. [cit. 2013-05-11]. Dostupné z: http://dmapraha.cz
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