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UvVOoD

Spinalni svalovd atrofie je zdvazné onemocnéni s charakteristickymi symptomy
a cetnymi komplikacemi zasahujicimi do realizace Zivotniho stylu nejen nemocného,
ale 1 rodiny ¢i osob pecujicich. Vyzaduji specifickou péci (zejména umélou plicni
ventilaci ¢i domdci umélou ventilaci) a podporu (rodiny a pecovateli). Toto
onemocnéni se muze projevit od raného détstvi az po dospélost. Bakalarskd prace
je zaméfena piedev§sim na nemocného klienta détského véku, ale protoZze se nékteré

déti dozivaji dosp€lého véku, budou se obdobi détstvi a dospélosti v praci prolinat.

Bakalaiska prace je zalozena na vymezeni zkoumaného problému, ktery ve znéni
,»Spinalni svalova atrofie je onemocnéni, které svymi osobitymi symptomy zasahuje
do realizace zivotniho stylu nemocného a vyzaduje specifickou péci a podporu rodiny*
poskytl ukotveni problematiky smérem k tvorbé cilii ptehledové prace, stejné jako

otazek nize.

Pro potiebu tvorby piedkladané prace byla formulovana otazka ve znéni: ,,Jaké byly
dosud publikovany aktudlni poznatky o onemocnéni spindlni svalovou atrofii,
jeho komplikacich ~ zasahujicich do realizace zivotnich styld (nemocného,

ptip. blizkého socidlniho okoli) se specifickou péci a podporou rodiny?*

Pro vypracovani bakalafské prace byly stanoveny tyto 3 cile:

Cil 1. Predlozit prehled aktualnich dohledanych poznatka a doporuceni o komplexnich
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problémech a vybranych aspektech, které pfinasi onemocnéni spinalni svalova atrofie.

Cil 2. Predlozit ptehled aktudlnich dohledanych poznatkl a doporu€eni o vyuZziti umélé
plicni ventilace a nasledné domaci plicni ventilace jako moznosti zkvalitnéni péce

u nemocnych se spinalni svalovou atrofii.

Cil 3. Predlozit ptehled aktudlnich dohledanych poznatkii a doporuceni o paliativni

péci u déti a pisobeni na rodinu, déti a oSetfovatele (pecujiciho).



Zkoumany problém (viz vySe) byl vymezen pomoci studia a analyzy z dostupnych

zdrojti tzv. vstupni literatury:

1)

2)

3)

4)

5)

6)

7)

8)

9)

AMBLER, Zden¢k. Zdklady neurologie. 7. vyd. Praha: Galén, 2011. 351 s. ISBN
978-80-7262-707-3.

CERNY, Vladimir, Martin MATEJOVIC a Pavel DOSTAL. Vybrané doporucené
postupy V intenzivni mediciné. Praha: Maxdorf Jessenius, 2009. 256 s. ISBN 978-
80-7345-183-7.

DOSTAL, Pavel et al. Zdklady plicni ventilace. 2. vyd. Praha: Maxdorf Jessenius,
2005. 304 s. ISBN 80-7345-059-3.

JEDLICKA, Pavel et al. Specialni neurologie. Praha: Galén, 2005. 424 s. ISBN
80-7262-312-5.

KAPOUNOVA, Gabriela. Osetiovatelstvi v intenzivni péci. 1. vyd. Praha: Grada
Publishing, 2007. 352 s. ISBN 978-80-247-1830-9.

KOMAREK, Vladimir a Alena ZUMROVA. Détska neurologie. 2. vyd. Praha:
Galén, 2008. 195 s. ISBN 978-80-77262-492-8.

LUKAS, Jindtich et al. Tracheostomie v intenzivni péci. Praha: Grada Publishing,
2005. 128 s. ISBN 80-247-0673-33.

MARKOVA, Marie a Jaroslava FENDRYCHOVA. Osetiovini pacientii
S tracheostomii. 1. vyd. Brno: NCONZO, 2006. 101 s. ISBN 10:80-7013-445-3.

ZADAK, Zdengk et al. Intenzivni medicina na principech vnitiniho 1ékarstvi.
Praha: Grada Publishing, 2007. 336 s. ISBN 978-80-247-2099-9.

ReSers$ni strategie a jeji popis

K samotnému dohledani odbornych text byla nejdiive definovdna tato adekvéatni

klicova slova: ,,spindlni svalova atrofie, SMA, um¢la plicni ventilace, UPV, domaci

plicni ventilace, DUPV, d¢ti, oSetiovatelskd péce, tracheostomie, paliativni péce,

kvalita Zivota, rodina®.

Mezi vyuzité databaze k dohledavani textdi patfily BMC (Bibliographia Medica
Cechoslovaca), Medline, EBSCO, ProQest, vyhledava¢ Google Scholar a také



odborné ¢asopisy a monografie. V Lékaiské knihovné Fakultni nemocnice Brno
a Knihovné Institutu Narodniho centra oSetfovatelstvi a nelékatskych zdravotnickych
oborii (NCO NZO) byly taktéz zadany reSerSe. Z Lékarské knihovny Fakultni
nemocnice Brno bylo dodano 14 ¢lankti v Ceském jazyce a 3 clanky Vv jazyce
anglickém. Pro potiebu prace byly pouzity pouze 3 z nich (v Ceském jazyce), dalsi
texty jiz byly autorkou dohledany v piedeslych fazich autorského hledani, nebo obsah
¢lanktl neodpovidal tématu (tzn. nebyly do baterie informaci zahrnuty predev$im
pro odklon od tématu, nesoulad s otdzkami nebo specifikaci do oblasti mediciny
apod.). Z Knihovny Institutu NCO NZO byly dodany 44 clanky v ¢eském jazyce
al3vjazyce anglickém. Vyuzito bylo 5 ¢lanki v anglickém jazyce a 3 ¢lanky
Vv jazyce Ceském. Dalsi dohledané texty byly jiz autorkou dohledany v piedeslém
hledani. Také byly vyuzity sluzby Moravské zemské knihovny pro dohledani

odbornych ¢asopist s plnotexty vyhledanych ¢lanka a odkazi na né.

Vyhledavani plnotextd autorkou prace bylo provedeno v obdobi od listopadu 2013
do konce tnora 2014. Aktualni poznatky byly vyuzity za ¢asové obdobi publikovani
rozmezi let 2005-2014 vcetné. Upfednostnény soucasné byly Elanky (plnotexty)
od roku 2009 doroku 2014 pro respektovani pozadavku uzit aktualni poznatky

a informace, tzn. ne star$i 5 let.

Pii vybéru byly preferovany c¢lanky, které uzce souvisely S tématem bakalarské prace
(smérem k otdzce a cilim prace), tykajici se problematiky spindlni svalové atrofie,
umélé plicni ventilace, kvality Zivota, rodiny nemocného a oSetfovatelské péce. Vyber
clankd s ohledem na oSetfovatelskou péci byl pomérné uzky, proto vyhledavani
bylo rozdéleno do 2 fazi. V 1. fazi bylo hledani zaméteno pouze na publikované
recenzované clanky. Pro nedostatek zdroji bylo pfistoupeno ke 2. fazi hledani,
pii které byly dohledany i odborné clanky nerecenzované. V praci byly ¢lanky vyuzity
pro jejich obsah Uzce souvisejici s tématem bakalaiské prace. VSechny dohledané

¢lanky byly roztiidény a rozdéleny dle obsahu k jednotlivym ciliim ptedkladané prace.

Celkové byly dohledany 143 ¢lanky v Ceském jazyce a 94 Clanky v cizojazy¢ném
jazyce, zejména v anglickém. Po jejich prostudovani bylo zjist€éno, Ze mnohé
znich jsou zaméfeny pro medicinské ucely. Proto do samotné faze pfipravy

ptehledové prace bylo zatazeno celkem 70 clankd. Po opétovném prostudovani



a analyze obsahu bylo pro bakalaiskou praci pouzito 35 ¢lanka v ¢eském (z nichz
3 ¢lanky byly pouzity ze vstupni literatury pro svoji odbornost a tizkou souvislost

s tématem bakalai'ské prace), 12 ¢lankd v anglickém a 4 ve slovenském jazyce.
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1 SPINALNI SVALOVA ATROFIE

V této kapitole se bude pojednavat o strucné charakteristice onemocnéni spinalni
svalové atrofie, jejim rozdéleni, pokrocich ve vyzkumu, ekonomické situaci a mozném
dopadu onemocnéni na ruzné oblasti kazdodenniho Zivota. Nastinény budou také

psychosocialni aspekty péce, véetné viivu na rodice a sourozence.

Spindlni svalovéa atrofie (dale také ,,SMA“ — zang. ,spinal muscular atrophy*)
je autosomalné recesivni onemocnéni charakterizované neuromuskularni degeneraci
alfa motorickych neuronli ptfednich rohit misnich, coZ mé za nasledek vznik postupné
proximalni svalové slabosti a paralyzy. Odhadovany vyskyt onemocnéni je 1 na 6000
az 1 na 10000 zivé narozenych déti (D’ Amico et al., 2011, p. 1; Siskova, 2012, s. 365).
Toto onemocnéni se vyznacuje generalizovanou svalovou slabosti a atrofie pfevazuje
v proximalnich svalech koncetin. Fenotyp je rozdélen podle véku zacatku a tize
zavaznosti postizeni na Ctyfi typy, a to I, II, III, IV (D’Amico et al., 2011, p. 1).

Tabulka nize (Tab. 1) sumarizuje ptiznaky jednotlivych typti onemocnéni (Kocova,

2013, s. 316; Siskova, 2012, s. 365-366).

Tab. 1 SMA a symptomatologie dle typologie onemocnéni

Typ SMA Obdobi nasvt u,p u Znamky onemocnéni
onemocnéni
Typ | akutni Tézka hypotonie, koncetiny nezvedne
infantilni forma ey nad podlozku, tzv. zabi postaveni,
. 0—6 mésicu zivota « . < TR
tzv. Werdnig— samostatné nesedi, postupn¢ se pridavaji
Hoffman respiracni obtize. Prognoza je Spatna.
Typ Il tzv. Déti sedi bez opory, nechodi, zmény svalové-

pozdné infantilni
forma

7—18 mésicu

kosterniho aparatu, skolioza. | bézné
nachlazeni mize zplsobit respiracni potize.

Typ I juvenilni
forma

tzv. Kugelberg—
Welanderova

Vice nez 18 mésicu

Déti mohou byt dlouho asymptomatické,
pozdéji je chiize kolébava, potize s chlizi
do schodu. Dtive ¢i pozdéji nastava potieba
pouziti invalidniho voziku.

Typ IV tzv. adultni

Po 30. roku zivota
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Autorka Siskova popisuje také typ 0 — kongenitalni, ktery se projevuje tézkou
Prognéza je velmi nepiejicna (Siskova, 2012, s. 366). Zavaznost atrofie je riznoroda,
a Vv soucasnosti zadna kauzalni 1é¢ba neexistuje. Néktera stanoviska péce se shoduji,
ze mohou mit podstatny vliv na prognézu onemocnéni, ale neshody stale ptetrvavaji.
Vyvoj standardli péce o déti s timto genetickym onemocnénim zménil strategii 1écby
ama piinos ke zkvalitnéni vitdlnich funkci, Zivota a samotného pfeziti. Studie
nejvaznéjsi formy SMA — typu | — poukazuji, Ze mira pieziti po prvnim roce Zivota
se zlepsila diky zavedeni neinvazivni ventilace a enteralni vyzivé (Mercuri, 2012,
p. 443). Autorka Haberlova také ve svém c¢lanku popisuje, Ze 1écba dosud nebyla
objevena, ale nepfetrzit¢é vyzkumy onemocnéni alécba symptoml postupem
poslednich let zménila pribéh a prognézu onemocnéni (Haberlova, 2011, s. 8).
SMA typu I se zacina projevovat jiz kolem Sestého mésice veéku ditéte. Dité je téZce
hypotonické a motoricky se piestdva vyvijet, neni schopno samostatného sedu,
ale intelektualni kapacita zlstava zachovana anadale se vyviji. Dale se zacinaji
projevovat problémy S ventilaci, pacient je unaveny, hife odkaslava, a s vyzivou,
ma obtiZe s polykanim stravy a slin, které jsou vazké a &asto vytékaji z ust (Siskova,
2012 s. 366). Svalova hypotonie vede také ke vzniku kontraktur, deformit patefe,
omezeni schopnosti pohybu a ¢innosti kazdodenniho zivota. Je tu zvySené riziko
bolesti, osteopenie a zlomenin (D’Amico, etal., 2011, p. 6). Prognéza onemocnéni
neni pfili§ optimisticka, ale v disledku zkvalitnéni ventila¢niho rezimu je moZno o dité
pecovat v doméacim prostiedi (Siskova, 2012, s. 365-368). Piiznaéné pro SMA typ |
all jsou postupné problémy s polykdnim a nasledné téZkosti s pfijimanim potravy.
Oslabené déti maji sklon k respiraénimu selhéni vyzadujici plicni ventilaci (D”Amico
et al, 2011, p. 2). Klinické studie dokazuji, ze prvotnim znakem SMA je praveé
respiracni selhani, projevujici se zejména do 1 roku Zivota, pficemZ jde o Zivot
ohrozujici stav. Jednotlivé typy onemocnéni se od sebe 1isi dobou nastupu a vlastnim
pribéhem. Dé&tise SMA IlI. typu jsou schopny samostatného sedu a nepotiebuji
podpiirnou ventilaci, naproti tomu déti se SMA 1 jsou ¢asto zavislé na plicni ventilaci
jiz v kojeneckém véku, kdy jesté nesedi. Nekteti nemocni s typem I v prubéhu studie
projevili po dosazeni druhého roku Zivota docasné nebo trvalé zdokonaleni svalové
sily. (Eckart et al., 2012, pp. 153-154). Neustaly vyvoj a dostupnost novych

technologii a zavadéni expanzivniho postoje vede ke zlepSeni moznosti preziti
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azvysSeni urovn¢ kvality Zzivota nemocnych se spindlni svalovou atrofii typu l.
Neinvazivni ventilace muze byt vyuzito jiz v novorozeneckém véku. Neinvazivni
metoda je vhodna u déti, které jsou relativné v dobrém zdravotnim stavu. V dusledku
postupné svalové slabosti se viditeln¢ zvysi potieba ventilace i na celych 24 hodin.
Bohuzel dlouhodobad neinvazivni ventilace muze vést ke komplikacim typu otok,
krvaceni ¢i infekce. Tento stav ve vétSin¢ piipadd mize vyzadovat intubaci
a naslednou invazivni plicni ventilaci. V této situaci se nabizi otdzka, zda provést
tracheostomii a zavést dlouhodobou plicni ventilaci. Toto rozhodnuti je ponechano
narodin¢ ditéte (Mercuri et al, 2012, p. 445). Rul et al. uvadéji, ze nektera 1écebna
centra v Evropé nedoporucuji tracheotomii u déti s té¢zkou formou SMA z divodu
rozsahlého postizeni a zhorSeni kvality zivota. Také standard péce o pacienty
se spinalni svalovou atrofii (The Consensus Statement for Standard of Care in Spinal
Muscular Atrophy) nesouhlasi u SMA typu I s tracheostomii a doporucuje zavést
pouze neinvazivni ventilaci v ramci paliativni péce. Oproti tomu v Japonsku
v nékterych nemocnicich byly tracheostomie u déti do jednoho roku provedeny.
Stav téchto déti vzbuzuje etické rozpaky jak mezi jednotlivymi kulturami,
tak i mezi osetfujicimi tymy. Ne&ktefi se domnivaji, Ze nejsou opravnéni k izolaci
ditéte a zabranéni zavedeni tracheostomie (Rul et al., 2012, p. 409). Rozhodnuti,
zda podstoupit invazivni ventilaci, je pro rodi¢e velmi naro¢né, i kdyz vétSina rodin
s timto pfistupem souhlasi. Proto ma vétSina center zabyvajici se timto onemocnénim
tym odbornikd pro podporu a poradenstvi pro rodinné piislusniky (Mercuri et al.,
2012, p.445). Kupiikladu ve Francii jsou zprostiedkovany programy pro déti
se zdravotnim postizenim. Rodi¢iim je dostupna zdravotni péce o dité, enterdlni vyziva
nebo asistent, také mohou pobirat od statu mesi¢ni ptispévek ve vysi 1000 Euro, které
jim  umoZzni zkvalitnit péfi v domacim prostfedi. Francie také pofada
Skoleni pro rodice, kde jsou sezndmeni, jak zvladat zatéz v péfi o nemocné
dité a jak co nejlépe zvladnout bézny denni rezim (Rul et al., 2012, pp. 412-413).
Cilem této invazivni metody je zkvalitnit Zivot nemocnému ditéti. Je dulezité
si uvédomit, ze toto onemocnéni vede k postupné svalové ochablosti, coz se tyka
také zvykacich svali. Tento stav vede Kk porucham piijmu potravy a naslednému
ubytku hmotnosti, coz mize mit vliv i na rast jedince. Dit¢ se stava nachylnéjsi
k infekcim dychacich cest, proto se doporucuje brzké zavedeni gastrostomie a nasledna

enteralni vyziva k doplnéni vyzivového standardu. Na druhé strané, snizena fyzicka
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aktivita a nizky energeticky vydej zvysuji riziko obezity u pacientt, kteti maji zdanlivé
adekvatni nutri¢ni piijem dle v€ku (Mercuri et al., 2012, p. 446). Déti s typem 1, 1 kdyz
jsou v kojeneckém véku, jsou velmi vnimavé a vyzaduji dostatek pozornosti. Proto
je velice piinosné, kdyz je pti hospitalizaci pfijata i matka ditéte, ktera vytvari rodinné
zdzemi a jistotu pro dité (Filipt, 2013, s. 7-8). Uroven Zivota téchto déti je do jisté
miry ovlivnéna také kvalitou oSetfovatelské péce, proto vznikaji studie, které
seznamuji odborné tymy s potiebami, osetfovatelskou péci a specidlnimi pomickami
pro tyto pacienty. V literatuie se Casto hovoii o ,Spatné kvalit¢ zivota“, a proto
se zvazuji vSechna pro a proti v oblasti zavadéni invazivni ventilace. Jsou to vétSinou
ti jedinci, kteti nemaji zkusenosti a pojem o tom, jak tito pacienti mohou plnohodnotné
zit (Rul etal., 2012, p. 410). Diky tomuto onemocnéni se v roce 1984 ve Spojenych
statech americkych spojila mala skupina rodict, aby si vzajemné predavala podporu,
zkuSenosti a informace o tomto onemocnéni, které ,,postihlo* jejich déti. Tato skupina
rodi¢t vytvorila neziskovou organizaci ,,Families of SMA — Research, Support, Hope*
jejimz cilem bylo, je a bude financovat a rozvijet komplexni vyzkumny program,
podporu rodin s postizenim SMA prostiednictvim siti, informaci a sluzeb, zlepSeni
péce pro vSechny pacienty se SMA a vzdéldvani zdravotnickych profesionalt
a Sirokou vetejnost o daném typu onemocnéni. Poskytuje tak nadé€ji rodindm s détmi
a pacientiim s timto onemocnénim. Organizace ma mezinarodni sit’ a podporu, a nyni
ma 110.000 ¢lent a ptiznivcl. Financuje vyzkum ve tfech oblastech: zdkladni vyzkum,
vyvoj 1é€iv a klinické studie. Jiz 17 let se kazdy rok kond mezindrodni konference
SMA, které se ucastni rodiny s nemocnymi, lékafi a vyzkumni pracovnici, jejichz
pocet se zvysil ze 40 na 225, aby si sdélili nejnovejsi poznatky z oblasti vyzkumu
SMA azpiisobu lécby (Families of SMA, cit. 2014; Zakladni data o dychani,
cit. 2014). V ervnu roku 2007 v Ceské republice vznikl projekt ,,Podpora rodin
s onemocnénim SMA* pod obanskym sdruzenim Kolpingova rodina Smecno.
Tento projekt vznikl z potieby zkvalitnéni péce a poradenstvi. Zajimavosti je, Ze
koordinatorkou projektu je pravé matka postizené¢ho ditéte SMA typu II. Obclanské
sdruzeni ma Glenstvi jiz ve vySe zmifiované organizaci Families of SMA, dale Ceské
radé¢ humanitnich organizaci, evropské organizace TREAT — NMD (Translational
Research in Europe — Assesment and Treatment of Neuromuscular Diseases), Narodni
rad¢ zdravotné postizenych a partnerem némecké organizace Iniciative — SMA

in Deutschland (Kocova, 2009, s. 123). Evropska organizace TREAT — NMD byla
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zalozena v roce 2004 v Italii. Je to sit’ stfedisek pro SMA dotovana Evropskou unii.
Tato organizace vytvorila registr pacienti se spinalni svalovou atrofii. Registr
soustied’'uje veskera data o pacientech se SMA. Registrace je dobrovolna a dovoluje
tak ziskavat obornym specialistim dostatek informaci o vyvoji a vyskytu onemocnéni
(TREA — NMD Neuromuscular Network, cit. 2014). Jednou z aktivit projektu
,Podpora rodin s onemocneni SMA“ je ve spolupraci s doc. Petrem Vondrackem
z Fakultni nemocnice Brno vytvofit Néarodni registr pacienti se SMA v Ceské
republice, ktery bude muset dodrzovat naroky legislativy na ochranu osobnich dat
(Ko&ova, 2009, s. 124). Registr pacient se SMA v Ceské republice a na Slovensku
vznikl na podzim roku 2011 v kooperaci s Fakultni nemocnici Motol, Fakultni
nemocnici Brno a Institutem biostatiky a analyz Masarykovy univerzity v Brné. Cilem
je ziskat dostatek informaci o jednotlivych pacientech, o prubéhu onemocnéni a kvalité
zivota. Proto je nezbytnd aktivita ze strany pacientl a jejich oSetfujicich 1ékait, vcetné
pecuyjicich rodin. Produkei projektu je ziskat statistické udaje, které jsou nezbytné
pro dalsi vyzkum tohoto onemocnéni (Haberlova et al., 2012, s. 514). Odchylky
Vv Iékatské praxi spojené srozdilnymi rodinnymi moznostmi a hodnotami maji
zanasledek proménlivé klinické vysledky. Je pravdépodobné, ze by mohly ohrozit
validni evaluaci U¢inku 1é€by béhem pokusii klinickych studii. Proto byl vypracovan
mezinarodnim tymem 60 odbornikii v ¢ele s Thomasem Sejersenem v roce 2005
Standard péce o pacienty se SMA. Dokument se zabyva péti oblastmi péce: klinické
diagnozy a klasifikace SMA, respirani péce, gastrointestindlni a nutriéni péce,
ortopedicka péce a rehabilitace a paliativni péce. Zamérem standardu je, aby slouzil
jako voditko, jak postupovat v oSetiovatelské péci o pacienty se SMA (Wang et al.,
2007, p. 1027). Tento standard byl pfelozen a za penézni podpory Ministerstva
zdravotnictvi Ceské republiky byla vytvofena brozura ,,Standardy péce o pacienty
se spinalni svalovou atrofii* pro potteby nemocnych a jejich pecovateli (Standardy
péée o pacienty se SMA, cit. 2014). V Ceské republice v ramci projektu Domaci uméla
plicni ventilace bylo vytvofeno obcanské sdruzeni ,,.Dech Zivota® pod vedenim
prof. Karla Cvachovce, které poskytuje dostatek uzite¢nych informaci, podporu
a konzultace pro sirokou laickou aodbornou vefejnost. Zamérem organizace
je podpora rodin, které se potykaji s naroénymi zivotnimi okolnostmi v péci

0 sve nejblizsi (Cvachovec, 2013, s. 343).
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1.1 Oblast ekonomicka

Ekonomické stranka je nedilnou soucasti péfe o nemocné se SMA. Proto projekt
»Podpora rodin s onemocnénim SMA® poukazuje na mozné socialni vylouceni
rodin z divodt nedostateénych finan¢nich prostiedkti. V sou¢innosti s Narodni radou
zdravotné postizenych Kolpingova rodina upozornila na Zakon ¢. 108/2006 Sb.,
0 socialnich sluzbach, ve znéni pozd¢jSich predpist, ktery svym znénim piispiva
k prevenci exkluze nékterych rodin na okraj spolecnosti. Obsah § 7 sdé€luje, Ze narok
na prispévek na péc¢i ma ten, ktery v disledku nemoci ma dlouhodobé neptiznivy
zdravotni stav a trva déle nez jeden rok. Proto nelze o ptispévek zadat diive, nez ditéti
bude jeden rok, anizvlastni vyhody, i kdyZz onemocnéni muiize symptomatologii
projevit jiz zahy po narozeni (Kocova, 2009, s. 123-124). V lednu roku 2012 doslo
k novelizaci zakona o socialnich sluzbach. Oproti tomu Francie poskytuje dostate¢nou
finan¢ni podporu, jak jiz bylo zminéno vyse, az 1000 Euro mési¢né. Bohuzel podle
studie vyplyva, Ze socialné — ekonomické nerovnosti jednotlivych rodin maji dopad
na pééi, vyvoj asamotny zivot déti s chronickym onemocnénim (Rul et al., 2012,
p. 415). Autor Cvachovec poukazuje na ekonomické vyhody domaci péce. Srovnava
naklady na institucionalni péci a péci domaci, ktera je bezesporu vyrazné levnéjsi.
Roé¢né dosahuje ¢astka na péci v nemocnici 0 tyto pacienty okolo 1.700.000 korun
¢eskych (Cvachovec, 2013, s. 343). Dlouhodoby pobyt pacienta v nemocnici je velmi
nakladny po celém svété. Napiiklad v USA ¢ini mési¢ni néklady na péci az 16 000
dolarti, proto se pojistovnam vyplati umoznit pacientovi domaci péci za pomoci
zkuseného pracovnika. V Ceské republice je oproti zahrani¢nim statiim péce levn&jsi,
alécba v domacim prostiedi nebyla do nedavna zdravotnimi pojistovnami uznavana
a financné ohodnocena. Pacient zavisly na ventilatoru ma pravo na péci sestrou
3 hodiny denng, resp. pii schvéleni reviznim lékafem az na 6 hodin denné. Usili
dosdhnout nezbytnou péci sestry specialistky z oboru anesteziologie a resuscitace
nebylo zcela vyslySeno a po rozvlaénych jednanich byla péce schvalena, ale

na pouhych 30 minut denné (Dlask, Blazek, 2011, s. 34).
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1.2 Psychosocialni aspekty péce

Po dobu hospitalizace se rodi¢e vyrovnavaji s novou situaci, ktera necekan¢ zmenila
cely jejich zivot. Jsou mnohdy vycerpani a nékdy 1 rezignuji na svlij ptivodni ndzor
nadal§$i moznou lécbu ditéte. Mnoho zdravotnického personalu se domniva,
7e by rodi¢e neméli byt odpovédni za rozhodnuti mezi zivotem a smrti ditéte. Praveé
strach je vede k provinéni, ze rozhodli nespravné o dal§im 1é¢ebném postupu. Je tieba
brat ohledy na zajmy ditéte, které je zranitelné a vyzaduje ochranu. V souvislosti
se zdravotni péci je tieba posoudit, zda rodice neupiednostiiuji své osobni zdjmy
nad zajmy nemocného ditéte (Rul et al., 2012, p. 413). Kazdé vazné onemocnéni
zejména to, které nelze vyléit, vyznamné zasdhne celou rodinu, sourozence
nevyjimaje. Béhem chvile se od zakladu zméni Zivotni styl rodiny a také sourozenec
se citi ,,odstr¢en”. Veskera pozornost je vice méné soustiedéna na nemocného
sourozence. Zdravé dité pocituje opusténost, vztek, nespravedlivost a bezradnost
(Karova et al., 2009, s. 151). Pokud se rodi¢e rozhodnou o ptevzeti ditéte do domaci
péce, Celi extrémné vysoké emocidlni a socidlni zatézi. Prozivaji nedostatek soukromi,
urcity stupen izolace, stres a velkou zodpovédnost. Nesmirné mnozstvi pozornosti
a péce o déti zavislé na ventilatoru mize mit negativni dopad na vztahy mezi manzeli
(partnery) a sourozenci v domacnosti (Dybwik et al., 2011, p. 2). Kadu¢dkova uvadi,
Ze vétsina autorti se pfiklani k ndzoru, ze chronicky nemocné dité¢ znamena pro rodinu
velké riziko pro udrzeni rovnovahy mezi rodi¢i (Kaducakova, 2011, s. 155). Je dilezité
si také uvédomit, ze rodinni piislusnici se 0 své potomky staraji nepfetrzité¢ 24 hodin,
kdezto v nemocnici se zdravotnicky personal stfida v dennich a no¢nich sménach
ama také ¢as na odpocinek (Cvachovec, 2013, s. 343). Jak jiz bylo feCeno vyse,
nezbytnou soucasti symptomatické 1écby je také uméla plicni ventilace, proto se bude

touto tématikou zabyvat podrobnéji 2. kapitola této prace.
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2 UMELA PLICNI VENTILACE A NASLEDNA DOMACI UMELA
PLICNi VENTILACE

Ve druhé kapitole se autorka venuje procesu pripravy na umélou plicni ventilaci
jako nezbytnou soucdst péce tohoto onemocnéni, a nasledné domdci plicni ventilaci
apéci o nemocné se SMA odkazanych na svoji rodinu a své blizké. Zaver kapitoly
je podrobnéji zaméren na oSetrovatelskou péci o dychaci cesty, jako nedilnou soucdst

oSetrovatelského procesu.

2.1 Uméla plicni ventilace

Umeéla plicni ventilace (déale také ,,UPV®) zajistuje Cinnost jedné ze zakladnich
zivotnich funkci — dychéni. Je to podpora dychani pomoci ventilaéniho pfistroje,
ktery z¢asti nebo zcela napomaha svoji mechanickou cinnosti, aby dochazelo
Kk dostatecnému pritoku plyntit a optimalni upravé vnitiniho prostiedi. UPV je
vyuzivana kratkodobé nebo dlouhodobé. Indikovana je dle stavu pacienta,
laboratornich vysledkti a pribéhu onemocnéni (Dostal et al.,, 2005, s. 50-51).
U pacienti se SMA dochazi k postupnému ochabovani svalstva, s naslednym
zapojenim pomocnych dychacich svald, no¢ni hypoventilaci a postupné nocni
desaturaci kysliku. Svalova slabost, porucha polykani a reflux mohou zptisobit aspiraci
a nasledné opakujici se infekce dychacich cest (D’Amico et al.,, 2011, p. 6).
Plicni ventilaci 1ze ¢lenit nainvazivni aneinvazivni. Pfi invazivni ventilaci
je potieba invazivné  zajistit dychaci cesty pomoci endotrachealni kanyly
nebo tracheostomické kanyly (Dostal et al., 2005, s.52-56). Ptednosti tracheo-
stomické kanyly pfed endotrachealni je pokles odporu v dychacich cestach,
zdokonaleni toalety dychacich cest. Pacient tracheostomickou kanylu 1épe snasi.
Vymeéna a fixace jsou jednodusi (Piecechtélova, 2013, s. 47). Je dulezita toaleta
dychacich cest pomoci odsavani a zvlhcovani vdechované smési. Neinvazivni plicni
ventilace tzv. non —invasive ventilatory support je metoda ventilaéni podpory

bez nezbytnosti invazivniho zajisténi dychacich cest. V posledni dobé se zaina vice

vvvvv
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mensi finan¢ni naklady. K aplikaci se pouziva ventilaitor na UPV s oblicejovou
maskou nebo helmou. Tato metoda u respira¢niho selhani usnadiiuje dechovou aktivitu
a snizuje svalovou slabost, zaroven se jedna o bezpeény postup, ktery snizuje riziko
nemocnosti a umrtnosti. (Dostal et al., 2005, s. 52-56). Vyhodou neinvazivni ventilace
je ijednodussi obsluha, servis a je snizen vyskyt obtizi s nutnosti hospitalizace.
Nemocny je ventilovan spomoci pozitivniho tlaku pfes obli¢ejovou masku
(Dlask, Blazek, 2011, s. 33). Neinvazivni metoda se zpoc¢atku u nemocnych s neuro-
muskuldrnim onemocnénim pouzivd v noci v dobé spanku, protoze pacient miva
zpocatku apnoické pauzy ve spanku. Tato metoda snizuje riziko respiracnich infekci,
méné ovlivituje kvalitu zivota a uchovava ¢innost hornich dychacich cest (Ptihodova,
Kemlink, 2011, s. 35). Neinvazivni postupy, i kdyz jsou oproti invazivnim postuptim
Setrnéj$i, maji také tadu komplikaci. K nejéastéjSim patii sucho v ustech, Spatné
naléhajici oblicejova maska, defekty klize v oblasti obliceje, drazdéni spojivek,
klaustrofobie (Dostal et al., 2005, s. 226-234). K invazivni ventilaci se pfistupuje
v dobé, kdy jiz pacient neni schopen dostateén¢ odkaslavat a dochazi k zahlenéni, ma
potize s polykanim, dochazi k opétovné aspiraci a infekci dychacich cest a neinvazivni
ventila¢ni podpora je vyzadovana vice jak 20 hodin denn¢ (Pfihodové, Kemlink, 2011,
s. 35). Ke komplikacim zpisobenym invazivni plicni ventilaci patii obtize pti zajisténi
dychacich cest (intubaci, tracheotomii), vysychani sliznic pfi nedostatecném zvlh¢eni
a ohfati vdechované smési, infekce dychacich cest v disledku vyfazeni funkce

fasinkového epitelu a obtize tykajici se samotného ventila¢niho reZimu (Dostal et al.,

2005, s. 63-64).

2.2 Projekt domaci umélé plicni ventilace

Na podzim roku 2003 byl v Ceské republice spustén projekt doméci plicni ventilace
(dale také ,,DUPV*). Ugastniky projektu jsou Ministerstvo zdravotnictvi CR, zdravotni
pojistovny a Fakultni nemocnice Brno. Indika¢ni komise pro DUPV urcuje, ktery
pacient bude do projektu zatazen (Sifova, 2011, s. 258). Diky tomuto projektu
je pacientim umoznén navrat do domaciho prostfedi a rodinni piislusnici se tak mohou
spolupodilet na péci o své blizké (Cvachovec, 2013, s. 343). Hlavni koordinatorkou

projektu je Mgr. Erna Micudova, ktera také vede podrobnou statistiku realizaci DUPV.
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Indikaéni komise Ministerstva zdravotnictvi Ceské republiky (dale také ,MZCR*)
pracuje od roku 2003, ale prvni ventilatory byly uvedeny do provozu v lednu roku
2004 a stale funguji. V cervnu roku 2012 bylo podano 126 zadosti. Pocet aktualné
realizovatelnych DUPV v ¢ervnu roku 2012 bylo 78 (Micudova, 2012, s. 13).
V Cervnu roku 2013 se konalo v Podébradech setkani ¢lenti obcanského sdruzeni
»Dech Zivota®. ZiaCastnénymi byli nejen pacienti na DUPV, ale také 1€kafi a servisni
technici. Dostupné video na strankach sdruzeni aktualizuje statistiku realizovanych
DUPV. Za 10 let bylo podano 139 zadosti a ztoho bylo 129 realizovanych. Nyni
je 82 pacienti doma a 4 zadosti jsou schvalené (Dech zivota o. s., videosekvence
2013). V soucasné dobé technicky pokrok vede neustale ke zkvalitnéni a modernizaci
ventilacnich pfistroji pro domdci umélou plicni ventilaci. Ty jsou jiz malé, lehké
a jednoduché pro ovladani nejen pro zdravotnicky persondl, ale i pro vyskoleného
laika. Mnoholeté zkuSenosti poukazuji, Ze vyskyt obtiZi pfti pouzivani domaciho
ventilatoru je nepatrny, nez bylo ptivodné mysleno (Dlask, Blazek, 2011, s. 33).
Velkou piednosti DUPV pro nemocné dospé€lé (a hlavné déti, které jsou nasledkem
svého onemocnéni odkazané na UPV), je moznost prozivat ,,svoje onemocnéni
vV domécim prostiedi — v blizkosti své rodiny, coz podporuje kvalitu Zivota a také
psychickou stranku nemocného (Varikova, 2012, s. 32). Rozhodnuti k podani zadosti
0 DUPV musi byt vzdy peclivé zvazeno. Je potieba brat ohled na prospéch nemocného
apostoj rodiny. Obecné lze fici, ze pacient muze byt indikovan k DUPV
ve stabilizovaném stavu. Dtulezité je posoudit aktudlni télesny stav nemocného
I socialni oporu rodiny. Nezbytné je psychologické vysetieni vSech jedinci zijicich
ve spolecné doméacnosti, véetné samotného pacienta, ktefi se o n¢j budou starat (Dlask,
Blazek, 2011, s. 32). Hlavni tlohu pfed podanim Zadosti na domdci ventilator sehrava
rodina, kterd musi s timto zasadnim rozhodnutim souhlasit a zvazit své schopnosti
(i limity) zvladnout intenzivné peCovat o nemocného (Drabkova, 2009, s. 28).
Navrhovatelem Zadosti je pracovisté, na kterém je pacient hospitalizovan a stava se
garantem péce o tyto pacienty. V pfipadé, Zze komise zadost schvali, ma pacient
4 tydny k tomu, aby si na domdci ventilator ,,zvykl“, a ¢lenové rodiny se naucili o n¢j
pecovat. Poté je nezbytné informovat praktického lékafe, u kterého je nemocny
registrovany (nejlépe v misté bydlistd) a eventualnd institut domaci péce (Cadova,
2010, s. 288). Zauceni, jak pecovat o ventilator, dychaci cesty a péci s timto spojenou,

uskutecniuje navrhovatel. Zauceno je vice ¢lenil rodiny, ale odpovédnost za oSetfovani
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pfebird jen osoba uvedena Vv zadosti. Navrhovatel také zajistuje psychologické
vysetieni a socialni Setfeni pro zjisténi soucasné situace v doméacnosti. Psychologické
vySetieni musi splitovat zasadni pfedpoklad, a to je vylouceni nepfiijatelného chovani
¢leni domécnosti, hodnoceni motivace osetiovatelské péce, 1Q pecovatele, které
by mélo dosahovat prumérného hodnoceni a ochota pacienta projekt podstoupit
(ptiCemz samoziejmé zalezi také na jeho véku). K socidlnimu Setfeni je kompetentni
obecni urad, jehoz cilem je také obeznamit rodinu s eventualitou socidlnich
davek a ptipadné dopomoci. Poskytovatelem domaciho ventilatoru je vyluéné
Fakultni nemocnice Brno, a to pro celou Ceskou republiku. Zaplaceni pfistroje je
uskutec¢fiovano pomoci dohody s poskytovatelem a piisluSnou zdravotni pojisStovnou
dle registrace nemocného (MZCR — Domaci uméla plicni ventilace, cit. 2014).
V minulosti komise pro schvaleni DUPV jednala nepravidelng, a doba schvaleni trvala
1 nc¢kolik mésici. Nyni se stav zlepSil, ale i pfesto muize vyfizeni trvat i mésic
(Vyskocilova, 2011, s. 49). Muze se ptihodit, Ze ventilator je schvalen, ale neni pravé
zadny volny. Z toho divodu se také muze prodlouzit doba dodani ventilatoru

(Habartova, Koval¢ikova, Pazderkova, 2009, s. 38).

2.3 Priprava pacienta na domaci umélou plicni ventilaci

Pied prvotnim pouZitim servisni technik seznami rodice a persondl s principy
manipulace s domacim ventilatorem. Spolu s lékafem sefidi ventilator na optimalni
ventilani rezim. Pacient musi byt peclivé sledovan, zda mu rezim vyhovuje, nebo
je tieba ho upravit (Vyskocilova, 2011, s. 49). Nezbytnou soucasti edukace je nacvik
kardiopulmonalni resuscitace, odsdvani z dychacich cest, udrZzovani priichodnosti
dychacich cest, péce o tracheostomickou kanylu, zéklady asepse, fyzioterapie, péce
0 kizi, nacvik polohovani a péfe o vyprazdnovani (Habartova, KovalCikova,
Pazderkova, 2009, s.37). Pii realizaci domaci ventilace mohou nastat komplikace
technického razu. Jednou z nich je neprichodnost tracheostomické kanyly. OSetfovatel
by mél byt na tuto komplikaci pfipraven, mél by byt schopen kanylu zprichodnit,
a ptipadné také vyménit. Muze také dojit k vypadku elektrického proudu, proto musi
byt pfistroj stale napojen k ndhradnimu zdroji, ktery udrzi cinnost pfistroje,

az 16 hodin. Baterie vné ventilatoru zajisti funkci na 2 hodiny (Krejéi, 2009, s. 86).
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K nezbytnému vybaveni pro domaci péci patfi ndhradni tracheotomické kanyly,
oSetfovatelsky a 1écebny plan, ambuvak, odsavacka, kyslikova lahev, pulzni oxymetr,
soupis pomucek hrazenych i nehrazenych pojistovnou, seznam nezbytnych telefonnich
Cisel, kontakty na servisniho technika a dalsi (Vyskocilova, 2011, s.49). Zprvu
si rodi¢e mysli, Ze péce o jejich potomka nebude tak naro¢na, ale béhem nékolika malo
dni ,,procitnou ze svého zaniceni* a zjiStuji, ze péce je velmi nesnadnd po strance
psychické 1 fyzické. Jsou odkézdni sami na sebe a zjistuji, zda jsou schopni
se vyporadat s krizovou situaci ausporadat si zivot tak, aby vSe — smérem
k nemocnému ditéti — zvladali (Krej¢i, 2009, s. 9). Rodiny a pacienti potiebuji mit
uspokojivé informace, co mohou ocekavat uz pii zacatku planovani domaci plicni
ventilace v nemocnici. Tiha a dasledky péce jsou ¢asto podcenovany. Rodiny, zejména
S nemocnymi détmi, si ¢asto nedovedou piedstavit, k jak velkym zméndm v jejich
zivoté dochazi. Proto je dulezitd uzka spoluprace s vysSkolenymi profesiondlnimi

odborniky a odborem socialni péce (Dubwik et al., 2011, p. 7-8).

2.4 Vyhody a nevyhody domaci ventilace

Vyhodou pro rozvijeni DUPV jsou finance, nebot domaci péce je citelné levnéjsi
nez nemocnicni, a také vede ke zlepSeni psychické stranky nemocného. Naopak
V rodin€é dochazi k mnohdy zdsadnim zménam. VSechna pozornost je vénovana péci
0 nemocného, méni se financni situace a také priority rodiny (Vyskocilova, 2011,
S. 49). Jednou z vyhod je také pokles rizika vzniku nozokomidlni ndkazy (Habartova,
Kovalcikova, Pazderkova, 2009, s. 37). Evaluace délky Zivota na umélé plicni ventilaci
se prodluzuje nc¢kolikandsobné v porovnani s pacienty bez ventilace. Domaci plicni
ventilace v Ceské republice (také CR) mé diky pospolitosti rodiny uceleny fad. Rodina
je ochotna pro svého Clena vytvoftit takové prostiedi, aby se citil co nejlépe, tfeba
i odvést na vylet ¢i navstévu. Proto je paradoxem, Ze takového pacienta (v piipadé
potieby) nelze u nas pfijmou na standardni oddéleni nebo do domova pro seniory
¢idomova pro osoby se zdravotnim postizenim. To je Spatnou vizitkou pro nas
zdravotnicky personal v porovnani se zahrani€nimi zemémi (Drabkova, 2009, s. 28).
Pravé détsky hospic nebo staciondt by byl pro rodice nemocnych déti velkym

pfinosem, aby méli rodi¢e také chvili na odpocinek a odpoutani se od kazdodennich
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starosti. V dnesni dobé se pouze pii akutnim stavu o dité postara garantujici oddéleni
ARO nebo JIP nanezbytné nutnou dobu (Vyskocilova, 2011, s. 49). NejcastéjSim
divodem dechovych potizi jsou pravé neuromuskularni onemocnéni, kterd se mohou
projevovat nendpadnym nastupem nebo jsou viditelné jiz po narozeni ¢i v kratkém
casovém rozmezi. Pocet déti vyzadujici domaci umélou plicni ventilaci stale nariista,
coz vede kvy$§imu zajmu o tuto oblast péce. (Sklenovska, 2010, s. 244-259).
Uskutecnénim Projektu DUPV vzniklo obéanské sdruzeni ,,Dech zivota“. Jeho Cleny
jsou lékafi, sestry, rodinni piislusnici a v neposledni fadé pacienti. Clenem se miize
sdruzeni je podpora rodin apacienti na DUPV, protoze péle je velmi naro¢na
a vycerpavajici. Snahou je zapojit rodiny do kazdodenni bézné Cinnosti a byt jeji
soucasti. ,,Dech zZivota* také pomaha fteSit problémy pii jednani s pojistovnami,
rozvijet Skolici Cinnost, podporovat z4jmy pacientll a realizuje setkdni vSech clent
sdruzeni. Na webovych strankdch sdruZeni je mnoho uzite¢nych odkazii, jak pecovat
0 nemocného, jaké jsou potfebné pomicky, kam se obratit v ptipadé problému
(Cvachovec, 2013, s. 343). Ceska neurologicka spole¢nost na svych webovych
strankach v neuromuskularni sekci poskytuje piirucku s prospé€Snymi instrukcemi
nejen pro rodice déti se spindlni svalovou atrofii, jak sprdvné postupovat pfi respiracni
péci, ale 1 pro odbornou vefejnost. Tato brozura je pfelozena z amerického origindlu
sdruzeni ,,Family of SMA®“. Publikace je peclivé zpracovana a uvadi pecovatele
do problematiky UPV a jeji dulezitosti u onemocnéni SMA. Seznamuje s podrobnymi
postupy pfi tézkostech s dychanim, jak spravné€ postupovat u odstranovani hlenu
a vyuziti pomticek a pfistroji k tomu urcenych, jaké jsou druhy ventila¢nich rezimd,
jak postupovat pii nachlazeni apod. (Zakladni data o dychani, cit. 2014, s. 1-30).
Norska studie se zabyva etickymi problémy v domaci umélé plicni ventilaci. Zjisténi
poukazuji, Ze fada etickych problémid vznikd na vSech stupnich péce. Patii sem
rozhodovani o tom, kdo by mél nabidnout DUPV, respektovani piani pacienta
a jeho rodiny, kvalita zivota a distojnost. Bylo zjisténo, Ze hlavni problémy
uzce souvisi se ¢tyfmi zékladnimi principy lékatské etiky, autonomie, dobrocinnost,
non-maleficience a spravedlnost. V etickych tivahach jsou rozdily mezi dospélymi
a détmi, a to zejména s autonomii a paternalitou. U déti je casto kladena otazka, co je
pro né v nejlepSim zajmu. Podle norskych pravnich norem maji rodi¢e pravo dat

souhlas €1 nesouhlas s lécbou ditéte. Tato studie poukazuje, jak narocné a obtizné
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je rozhodovani tyka-li se détského pacienta (Dybwik et al., 2011, p. 235-239).
Pokrok v 1ékaiské technologii umoznil, ze déti zavislé na umélé plicni ventilaci jsou
propoustény domil. I kdyz finan¢ni nédklady na DUPV jsou V porovnani s dlouhodobou
hospitalizaci niz$i, studie z celého svéta poukazuji, ze pro rodi¢e jsou financni,
psychické a emocionalni stranky velmi vyrazné. VétSina rodin potfebuje pomoc
vySkolenych oSetfovatelli, zejména v noci, ale situace je nepiizniva, vzdélanych
jedincti je malo. Rodice tak pecuji o své dit¢ nepfetrzité. Tento stav se odrazi
na nedostatku spanku, coz ma za nasledek sniZzeni pracovniho vykonu béhem dne,
nedostatek energie, Spatnou naladu a stres rodic¢t (Meltzer, Boroughs, Downes, 2010,
p. 250-255). V kanadské prufezové studii, ktera prob¢hla v rozmezi 20 let, byly
sledovany déti na invazivni a neinvazivni domaci umélé plicni ventilaci. Bylo
zjisténo, ze déti s potiebou DUPV piibyva a je rozhodujici v prvni fad¢ zajistit
dostate¢né kompetence v komunitni péci. Rodiny potiebuji dostate¢nou podporu,
aby se odhodlaly pecovat o nemocné dité doma. Rodinni peCovatelé ¢asto opousti svou
praci, aby mohli pecovat o své dité vice jak 16 hodin denn¢. Existuje omezena externi
finan¢ni podpora. Bohuzel, i kdyz je k dispozici, je neucinnd, protoze je nedostatek
vyskolenych pecovateli. Mimo jiné rodinny stres, sourozeneckéd zarlivost, izolace
pecovatell a socialni a komunitni stres se pfili§ Casto prekryva. Studie se snazi objasnit
obecné trendy v oSetfovatelské péci a je krokem k lepSimu pochopeni slozité situace,
naro¢né péce a pusobeni na rodinu déti na DUPV (Amin et al, 2013, pp. 4-5). Autofi
Paulides et al. uvadé¢ji, ze v priibéhu doby doslo k vyraznému zvyseni pouziti doméci
ventilace u déti, nartist je nejzietelnjsi v nejmladsi v€kové skupiné. Existuje n€kolik
vysvétleni pro zvySeni vyuziti domdci ventilace u déti. Predpoklada se, ze uspéch
domaéci ventilace u dospélych vedl k povédomi a vétsi informovanosti 1ékait, ktefi
se podileji na péc€i o détské pacienty. ZlepSeni zdravotni pée, zvySend autonomie
pacienta a zména moralné — etického postoje s ohledem na rozhodovani o 1é¢bé muze
objasnit rostouci pocet déti na domaci umélé plicni ventilaci (Paulides et al., 2012,
p. 848-850). Autoii Dubwik et al. ve své studii neodhalili zadné velké rozdily
ve zkuSenostech rodin pecujicich o dit€¢ nebo dospélého na umélé plicni ventilaci.
Moznym vysvétlenim je, Ze rodiny nemocnych déti i dospélych sdileji stejné odhodlani
a odpovédnosti za své blizké, protoZe jsou spjati silnymi pouty. Slozitost technického
vybaveni a 1é¢ebnych postupi sijsou podobné. Zjisténi této studie poukazuji

na nutnost podpory rodin pecujici o své blizké (Dubwik et al., 2011, p. 7-8).
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2. 5 Osetrovatelska péce o dychaci cesty u domaci plicni ventilace

Jednou z neméné dulezitych pé¢i u nemocného na DUPV je oSetfovatelska péce
0 dychaci cesty. U dlouhodobé ventilovanych pacientll je zavedena tracheostomicka
kanyla. Kazdy rodi¢ ¢i pecovatel musi zvladat o ni spravné pecovat (Pfecechtélova,
2013, s. 31). Tracheostomicka kanyla se u déti ve vétSin¢ piipadi pouziva
z plastickych materialti (PVC, silikon, teflon apod.) s manZetou nebo bez ni. Vyhodou
tésnici manzety je sniZeni rizika aspirace zateceni sekrece a potravy do dychacich cest.
Je tfeba kontrolovat tlak v manzeté, ktery nesmi ptesahovat hranici 20-25 mm Hg,
aby nedochazelo k otlakiim a poskozeni sliznice prudusnice (Lukas, 2005, s. 85-86;
Markovd, Fendrychova, 2006, s. 69—70). Minimaln¢ po dobu 12 hod. se pfevazuje
asleduje okoli tracheostomie (zejména zarudnuti, znamky zanétu, bolestivost,
pripadné krvaceni). Pied i po oSetieni je tfeba dbat zvySené hygieny. Pfed vyménou
kryti je nezbytné, okoli dezinfikovat a pak pfilozit sterilni ¢tverec. Pfi zarudnuti
se doporucuje pievazovat Castéji dle potieby. Okoli tracheostomie je tfeba udrzovat
suché, aby nedochdzelo k maceraci a pfipadné infekci (Dech Zivota o. s., cit. 2014;
Markova, Fendrychova, 2006, s. 59-60). K upevnéni kanyly se pouZzivaji molitanové
fixacni pasky nebo bavinéné tkanice. Méni se dle potieby. Podstatné je, aby dostatecné
fixovaly kanylu, ale sou€asné nesmi nemocného Skrtit (Markova, Fendrychova, 2006,
s. 60). ZvySend pozornost se musi vénovat prichodnosti tracheostomické kanyly.
Indikaci k odsavani je patrna sekrece v kanyle, drazdivy kasel, tachypnoe, dyspnoe,
pokles saturace kysliku (Lukas, 2006, s. 83-84; Markova, Fendrychova, 2006, s. 59).
Proto se provadi odsavani z dychacich cest (nejen z tracheostomie, ale i z dutiny astni
a nosni) dle potfeb pacienta, Castosti sekrece hlenu (Ptecechtélova, 2013, s. 31).
K odsavani je tfeba funkéni odsavacky. Odsava se preruSované, aby nedochazelo
k poskozeni sliznice (Markova, Fendrychova, 2006, s. 59). Pii odsavani se prib&zné
sleduje charakter sekretu astav nemocného. Odsavani by mélo byt provedeno
Vv kratkém casovém intervalu, aby nemocny nebyl dlouho zatéZovan (Ptfecechtélova,
2013, s. 31). Pied odsavanim je také vhodné provést manualni podporu k uvolnéni
sekretu z dychacich cest. Proto je dulezité, aby rodi¢e ¢&i peCovatelé byli
pfed propusténim do domaciho prostiedi fadn¢ edukovani rehabilitacnim pracovnikem.
Pojmem manuélni maséz (také vibrace) se rozumi vytvofit (pomoci rukou) jemny

podtlak na hrudni sténé a vibrovat smérem nahoru pro lepsi uvolnéni sekretu (Zakladni
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data o dychani, cit. 2014, s. 8-9). Kodsavani se doporucuje pouzivat uzavieny
systém ,,trachcare”. Vyhodou tohoto systému je jeho jednoduchost a G¢innost. Také
se snizuje mozné riziko vzniku infekce v dychacich cestach. Existuji typy, které
maji prodlouzené obdobi upotiebeni az na 72 hodin (Pfecechtélova, 2013, s. 31;
Sykorova, 2010, s. 12). U dlouhodobé ventilovanych pacientii se pribézné sleduje
saturace kysliku v krvi tzv. pulznim oxymetrem. Je to pfistroj, ktery monitoruje,
V jakém respiraénim komfortu se nemocny nachazi. Hranice normélu je 95 % a vice.
Pfistroj je maly, pfenosny a nemocného nezatézuje. Signal je vétSinou snimén
Z kteréhokoliv prstu na horni koncetiné pomoci kolikového nebo lepiciho ¢idla. Nizsi
hranice saturace muze byt jednou ze znamek dechovych problémi zplsobenych
napi. hlenem v dychacich cestach, ptekazkou apod. Danou situaci je tfeba vcasné
tesit, poptipad€ se poradit s oSetfujicim lékafem (Zakladni data o dychani, cit. 2014,
s. 11-16). Kazdy pacient s tracheostomii musi mit dostate¢né¢ zvlhéeny dychaci cesty.
Ve vétsing pripadi se pouziva tzv. HME filtr. M4 funkci zvlhcovaci, antibakterialni
a antivirovou s uc¢innosti az 99 % (Dech Zzivota o. S., Cit. 2014). Podstatnou soucasti
oSetfovatelské péce je prevence mozného nachlazeni. Dit¢ (ptipadné dospély klient)
by mélo byt chranéno ptred kontaktem s nemocnymi. Dale se doporucuje vyvarovat
se styku s velkym mnozstvim lidi, a v dobé& chiipkového obdobi i kolektivu détskému.
Dité je v dasledku onemocnéni oslabené a ,,obycejné* nachlazeni miize zpisobit
komplikace projevujici se dechovymi obtiZzemi, tvorbou zna¢ného mnozstvi hlenu
ajeho uvolhovani (Zakladni data o dychani, cit. 2014, s. 16-17). U pacientd
s tracheostomii muze dochazet také ke komplikacim. K castym komplikacim patii
ucpani kanyly, krvaceni (miize byt zptisobené neSetrnym odsavanim), infekci a také
muze dojit k zzeni trachey, vzniku granulomu ¢i dekubitu (Markova, Fendrychova,
2006, s. 65). Je podstatné vzit na védomi, Ze péce o nemocné na domaci plicni
ventilaci je nesnadnd, narocnd a vyzaduje dostatecnou informovanost a manudlni
zru¢nost rodi¢t ¢i pecovatelli. Soucasti péce o nemocné se spinalni svalovou atrofii
je také paliativni péce poskytovana rodinami, pokud to stav dovoli, v domacim
prostfedi. Je to ndro¢né Cinnost, zatézujici fyzickou, ale i psychickou stranku c¢lent
rodiny. Dochazi k zasadnim zménam jiz zab&hlé domacnosti. Proto se 3. kapitola bude

timto tématem zevrubnéji zabyvat.
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3 PALIATIVNI PECE, PROBLEMATIKA RODIN PECUJICIiCH
O CHRONICKY NEMOCNE

Posledni cast prace pojedndva o narocnosti péce rodin o své nevylécitelné nemocné
Cleny (deétske klienty). Péce v domdacim prostredi a paliativni péce nesou zdavazné
rodinné dusledky tykajici se vztahii, socialni stabilita a financni stranky. Tato situace

se ,,dotyka““ v§ech clenii rodiny v neposledni radé i sourozencii.

3.1 Paliativni péce

Spinalni svalova atrofie je formou vzacného onemocnéni. Bylo realizovano mnoho
studii a vyzkumi, ale bohuZel dodnes neni SMA onemocnénim vylé€itelnym.
Uplatnuje se pouze lécba symptomatickd. Mezinarodni standard se zabyva péti
oblastmi péce. Jednou z nich je 1éCba paliativni, kterd se stava soucasti komplexniho
pfistupu u tohoto onemocnéni. Standart poukazuje na komplikovanou situaci v oblasti
lécby a nasledném rozhodovani, jak roziesit, zda v 1écbé pokraCovat ¢i ne (Standardy
péCe o pacienty se spindlni svalovou atrofii, cit. 2014, s. 29). Prvotni pficinou
zhorSovani této nemoci jsou dychaci obtize. Nejcastéji vedou k amrti déti u I. a II. typu
SMA. Proto je respiracni podpora v ramci umélé plicni ventilace nevyhnutelna
pro komfort ditéte (Kocova, 2013, s. 317). Ukolem paliativni péée je umoznit zmirnéni
tézkosti zpisobenych onemocnénim. Vytvofit optimdlni podminky pro zvySeni
kvality zivota. Podpotit bio—psycho—socialni podminky nemocného ditéte. Vyznam
paliativni péce je chapan odlisné. Jiny vyznam ma pro dite, jiny pro rodi¢e. Pro nékoho
je psychickou oporou, pro jiného tisenim bolesti a lécbou piiznaka (Kraus, 2010,
S. 32). Podstatou paliativni péfe je celistvost, kterd zajisti empatické nahliZzeni
na nemocné dité. Rozpacitost, skli¢enost, zmény v komunikaci a nalady rodi¢ti, mohou
mit neptiznivy vliv na psychiku ditéte. Nutno podotknout, ze kazdé dité je jedinecné
aproto je nutno k nému pfistupovat individualné (Ondriova, Cinova, 2013, s. 47).
Je nezbytné s ditétem a rodici jednat citlivé, uvazené¢ a empaticky. Uznavat jejich
rozhodnuti o Zivoté ditéte a poskytnout moznost paliativni péce s podporou (Kocova,

2013, s. 317). Zvlast matky mohou mit pocit pochybeni. Jejich bezmoc je mtze dovést
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k negaci a uto¢nosti (Kaducakova, 2011, s. 156). Autor Kraus uvadi, Ze paliativni péce
u déti umoznuje odliSné metody terapie neurologickych symptomil. Piesto je nutné
nepiestavat sjednocovat praktické znalosti z paliativni péce o dospélé klientely, stejné
jako z oblasti péce pediatrické. Hlavnim zamérem je zlepsit péci o déti (Kraus, 2010,
S. 35). Paliativni péfe o déti je mimotfadny okruh oSetfovatelské péce, ktery Cerpa
znalosti z paliativni péée o dospélé. Tato péce je zahajena v momenté urceni diagnozy
a pokracuje bez zietele na to, zda je 1é¢ba (kauzalni terapie) nastavena na onemocnéni
(Ondriova, Cinova, 2013, s. 46). Standard paliativni péée o dospélé se sklada
z 8 na sebe navazujicich cili. U déti je 1ze rozdélit na 3 kategorie. Stanovit problémy
a urcit postup a typ 1écby, zdokonalit kvalitu Zivota a sméfovat k uspokojovani bio—
psycho—socialnich potieb a snaha vytvofit optimalni péci (Kraus, 2010, s. 32).
Paliativni péce u déti je vice riznorodd, co se onemocnéni tyce, na rozdil od cilové
skupiny osob dospélych. Dé&li se na 4 skupiny. Spindlni svalovad atrofie patii
do 3. skupiny, tzv. pokrocilé stavy bez moznosti 1é¢by (Kraus, 2010, s. 32; Ondriova,
Cinova, 2013, s. 44). Pro smifeni se s disledky zatézovych okolnosti, ma kazda rodina
svllj svébytny pfistup, kterym usmériiuje souvislost se stresovou situaci. Vysledky
vyzkumu rodi¢li v roli oSetfovatele poukazuji, Ze otec ma vysSi rozsah rodinné
vytrvalosti nez matka (Kadu¢akova, 2011, s. 152). Také autorka Serfelova uvadi,
ze velka Cast studii zaméfena nahodnotu zivota a zatéZze rodin pecujicich
0 nevyléciteln€ nemocného, pocituji pravé Zeny cetn&j$i rozsah zat€Ze nez muzi
(Serfelova, 2011, s. 31). K t¢innému zvladani zatéze v roding miize vyrazné pomoci
prozkoumani plivodu odolnosti a nasledna zjisténi mohou byt vyuZzita jako soucést
péce v oblasti o chronicky nemocné déti (Kaducakova, 2011, s. 152). Pti péci o klienty
s chronickymi onemocnénimi v domacim prostfedi je velmi naro¢né se ptizplsobit
a adekvatné reagovat na vzniklou situaci. Je proto nezbytné se zaméfit nejen na péci
0 nemocné, ale 1 o pecovatele. Hlavni roli pecovatele vétSinou zajist'uje jedna osoba.
Je obklopena svoji rodinou, kterd ji napoméaha pii péci a je ji oporou. T¢Zkeé je vSak,
jak dalece se peCovatel vyrovna s novou situaci, a nedojde-li k syndromu citového
vyhoteni (Serfelova, Hladekova, 2010, s. 89). Hlavnim prvkem paliativni péde o dité
je rodina. Aktivné se zucasthuje oSetfovatelskych intervenci. Rodina ma nesmirnou
zodpovédnost za péci o dité a nejednou musi udélat naro¢na rozhodnuti pro blaho
ditéte (Ondriova, Cinova, 2013, s. 47). Kazda rodina se vyrovndva s nastalou situaci

osobité, dle svého uvazeni a zpisobu, jak vzniklé problémy fesit. Kazdy ¢len rodiny
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ma své vlastni nazirani na tento stav a podle toho také zvlada vice ¢i méné intenzitu
stresového stavu (Kaducakova, 2011, s. 153). Nékteti rodice se s nelehkou situaci
Spatné¢ vyrovnavaji. Jen s velkymi obtizemi akceptuji dobie minénd doporuceni.
Nevalné se s rodi¢i komunikuje, uzaviraji se do sebe (Ondriova, Cinova, 2013, s. 46).
Autorka Kaducakova poukazuje, ze v zivoté se nejednou setkdvame s rozpadem rodiny
v disledku obtizi, které podstatn¢ zméni puvodni rodinny zivot. Tato situace
se vyskytuje zejména u mladych rodin (Kaducdkova, 2011, s. 158). Nemocné dité
ma odlisné potieby nez dit¢ zdravé a mulze zpusobit takové okolnosti, se kterymi
se U zdravych jedinct setkdvame ojedin€le. Otcové pokladaji tuto zivotni zkouSku
za velmi naro¢nou a mohou utikat ptfed odpovédnosti do prace ¢i ke svym zajmim.
Utéchu ¢asto hledaji i v novém vztahu (Biskup et al., 2013, s. 30). Obvykle si rodi¢e
nepiipousti, Ze by mohli mit nemocné dité. Stava se, Ze si vysni obraz o svém ditéti,
jaké bude, ¢eho v budoucnosti dosahne, jesté¢ diive nez se narodi. Dité s chronickym
onemocnénim vSak pfedstavy rodic¢ii nesplni a zcela zméni Zivot nejen v rodinném
prostiedi, ale 1iVve spolecnosti. Zavisi, jak moc se dit¢ lisSi od spolecensky

respektovanych pravidel (Kaducakova, 2011, s. 152).

3. 2 Potieby déti, rodici a pecovateli

Chapani pojmu ,,nevylécitelnd nemoc* ditétem je rozdilné. Dulezitou roli sehrava
vék nemocného ditéte. Déti od narozeni do 3 let nejsou schopné porozumét nemoci
a pojmu ,,nemoc®. Odlouc¢eni od rodict piisobi neptiznivé na psychiku a dité se mize
stat nedavetivé vaci svému okoli i rodicim. Mezi 3. a 6. rokem jsou déti schopny 1épe
nemoc pochopit. Disponuji vSak vysokou mirou fantazie a nemoc mohou chapat
po svém. Mohou ji také chépat jako trest za to, Ze néco Spatného udélaly. Déti Skolniho
veéku jsou jiz schopny pochopit disledek svého onemocnéni. Adolescence je obdobi,
které je velmi komplikované. Déti vice pecuji o svij vzhled a zalezi jim, jak reaguje
jejich okoli. Proto velmi psychicky stradaji, kdyz ,,vybocuji zftady“, zejména
po fyzické strance v dusledku nemoci napt. narusenim télesného schématu. V dnesni
dobé adolescenti mohou ziskat informace o onemocnéni velmi lehko z internetovych
zdrojii. Zazivaji pocity strachu a obavy, co s nimi bude. Proto je velmi dulezité

komunikovat s rodi¢i a adolescenty (Ondriova, Cinova, 2013, s. 45). ,,VSechny déti
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maji narok na zivot a déti s postizenim maji pravo pozivat plného a fadného zivota
Vv podminkach zabezpecujicich distojnost, podporujicich sebediivéru a umoznujicich
aktivni GcCast ditéte ve spolecnosti. Postizené déti, maji také pravo na zvlastni péci,
Vv zavislosti na rozsahu existujicich zdroju staty podporuji a zabezpecuji opravnénému
ditéti a osobam, které se o n¢ staraji, pozadovanou pomoc odpovidajici stavu ditéte
a situaci rodi¢t nebo jinych osob, které o dité pecuji.“ (Umluva o pravech ditéte, 1993,
¢l. 23, odst. 1-2). Situace spojené S paliativni péci dité fyzicky i psychicky ovliviuje,
coz se muze projevit poruchou spanku. Dé&ti mohou mit naruSeny rezim spanku
a mohou trpét hypersomnii nebo insomnii. Proto je dilezité omezit Cinitele narusujici
klid v dob¢ spanku a dodrzovat spankovou hygienu (Kraus, 2010, s. 35). Vyznamnou
roli v péci o nevylécitelné nemocné dité sehrava dostatek lasky, pocit bezpeci a jistoty
poskytované rodic¢i. Podpora specialistl, pratel a okolniho prostfedi se také podili
na zlepSeni kvality Zivota nemocného ditéte a jeho rodiny (Ondriova, Cinova, 2013,
S. 47). Je dualezité poukdzat, Ze pozornost je tieba vénovat nejen nemocnym détem,
alei jejich rodinam. Soustfedénost by se méla vénovat piispéni pomoci ze strany
oprosténi se od dané situace a zaméfit se na zdolani pozadavkll na novy zptsob zivota
(Sikorova, Birtekova, 2011, s. 481). Pasobeni nemocného ditéte na rodice a jejich
vzijemny vztah je nesmirné. Nelze jej posuzovat zcela zaporné. V dne$ni dobé
vyzkum poukazuje na vétSi odolnost a soudrznost téchto rodin. Diulezité jsou
I vzajemna komunikace a porozuméni mezi otcem a matkou (Kaducakova, 2011,
s. 155). Autorka Serfelova poukazuje na odli$nosti v citové a télesné zatézi mezi Zenou
amuzem. V domacnosti dochdzi ke zméndm v povinnostech a dominantnosti
jednotlivych Clent rodiny, coz se odrazi na fungovani domacnosti a preméné razu
dosavadniho zivota. ZvySenou fyzickou ¢innosti zpisobenou oSetiovatelskou péci
o0 nemocného dochazi u pecovateli k unavé, porucham spanku a nechutenstvi
(Serfelova, 2011, s. 31). Jakékoliv onemocnéni ma piiznaénym zpiisobem vliv
na rodinu. Zavisi na typu onemocnéni, jeho pfi¢in€ a dobé zacatku. Kvalitni socialni
atmosféra, sounalezitost a nepochybnost davaji moznost piekonat obtize (Kaducakova,
2011, s. 156). Nepftetrzita tize zodpoveédnosti je zavazny faktor, ktery ma vliv na osobu
poskytujici kontinudlni péci. Je to ocividn€ nejvice zatéZujici stanovisko privatni
péce o blizkou osobu (Forméankova, Novotny, Efenberkova, 2012, s. 167). Vyznamné
ptispéni pro rodiny s détmi se spinalni svalovou atrofii je projekt ,,Podpora rodin

s onemocnénim SMA“. Jak jiz bylo vySe zminéno, toto sdruzeni je jediné v Ceské
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republice a pomaha rodinam fesit problémy spojené s timto onemocnénim. Organizace
se snazi dostat do podvédomi laikii 1 odborniki. Byly vyhotoveny informacni
publikace o0 SMA. Tato organizace Uzce spolupracuje s neurologickymi centry.
Rodinam také poskytuje poradenstvi, kompenzac¢ni pomticky a Casnou starostlivost
(Kocova, Svétlikova, 2012, s. 517). Rozdil péce v rodinném prostiedi a prostiedi
nemocni¢nim je v jejim mnozstvi. PéCe s laskou je nenahraditelnd. Je davéana
v takovém mnozstvi, v jakém ji nemocny ma zapotiebi (Formankova, Novotny,
Efenbergova, 2012, s. 160). Je tieba si pfipustit, Ze péfe o chronicky nemocného
bez moznosti vyléCeni si dovedeme lépe piedstavit u dospélé osoby nez u ditéte.
Odlisnosti jsou 1V rozhodovani. Kazdé dit¢ ma svého zdkonného zastupce, ve vétsing
ptipadi rodice, ktery za né&j rozhoduje o jeho dal§im ,,osudu®. Je velmi obtizné se vzit
do role rodice, ktery ma rozhodnout za dité. Pfedevsim je to laska a silné citové pouto,
které rodice vede ucinit pro své dit€¢ mozné i nemozné. Je tézké urcit, co je, a co neni
pfinosem pro dité. Rodi¢e doufaji, ze Iékat pomize jejich dité vylécit. Neustaly vyvoj
v lékafstvi jim dava nad¢ji, Zze jednou bude objeven I€k, ktery jejich dité vyléci
(Matgjek, 2012, s. 56). Cast rodi¢i chce svému ditéti prodlouzit Zivot ,.za kazdou
cenu®. Nékteti chtéji adekvatni péci zajistit hlavné kvalitni zivot, jini upfednostiuji
pfirozeny vyvoj nemoci (Kocova, 2013, s. 317). K nejcastéjsim pozadavkum rodict
na péci o chronicky nemocné dit€¢ jsou uspokojivé udaje o zdravotnim stavu ditéte,
dostate¢né proSkoleni rodicti v péci o dit¢ v domacim prostiedi, potieby psychologa,
feSeni socidlnich a finanénich moznosti, vychodisko vztahi nejen mezi rodici,
ale i starostlivost 0 sourozence. Nezbytnd je i hodnotnd pomoc socialnich sluzeb
pro nevylécitelné nemocné déti, stabilni pozice pediatra, ktery dité 1rodinu zna
(Ondriova , Cinova, 2013, s. 47). Velmi duleZitou slozkou oSetfovatelské péce je
komunikace, ktera ma zasadni roli pfi planovani ¢innosti v rodin¢ a udrZuje rodinu
Vv neustalém kontaktu a jisté pospolitosti. Ve studii zaméfené na odolnost rodiny bylo
zaregistrovano kladné stanovisko k zivotu. Rodina muize byt pozitivn¢ motivovana
pro zvladani zatéZe pravé zépornymi vlivy daného onemocnéni. Oteviraji se nové
obzory zivota a jejich smysl. Pro odolnost rodiny je dilezitd pomoc jednotlivych ¢lent,
vzajemnd podpora a povzbuzeni (Sikorova, Birtekova, 2011, s. 480). Také autorka
Kocova uvadi, ze pfijmout postoj k onemocnéni mize byt chapan jako moznost
pfemény v hodnotach dosavadniho zivota a zcela jinak na néj nazirat (Kocova, 2013,

S.314). Stav, ve kterém se rodina s nemocnym ditétem nachéazi, je zcela odliSny
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od ptivodniho. Pfizptisobovani se novému vyzaduje vili vSech ¢lent rodiny, vytrvalost
a zpusobilost zdolavat bariéry a najit i v t€zké dob¢ pekny okamzik straveny se svymi
nejbliz§imi. Rodina tvofi pevny zaklad, zarucujici jistotu a spolehlivost (Kaducékova,
2011, s. 157-158). Proto je dulezité neopomijet sourozence. Naopak, komunikovat
S nimi a vtahnout je do procesu pée o nemocného sourozence. Tak zdravy sourozenec
nabude pocitu dulezitosti své osoby a nebude psychicky ,,stradat™ a mit pocit, ze byl
,odsunut na vedlejsi kolej” (Karova, Blatny, Bendova, 2009, s. 153—-155). Podstatnou
véci je, aby zdravotnicky personal zajistil rodindm s nemocnymi détmi dostatek
informaci na koho se v piipadé potfeby obratit, jako jsou napf. obcanska sdruzeni,
subvenéni pomoc apod. Velkym piinosem pro rodinu je také obezndmeni s rodinou
s obdobnym ,,udélem®. UZ jen sama nemoc pusobi povétSinu tézkosti v rodin€. Diky
dobré informovanosti je mozné zatéz 1épe zvladat. Nezbytnou soucasti by mela byt
také pomoc zdravym ¢leniim rodiny, aby se odhalil zatézovy Cinitel a bylo tak mozné
pomoci najit rodiné metodu, jak nejlépe se vyporadat se zatézi (Sikorova, Birtekova,
2011, s. 481). ,,Hledani toho, co je smysluplné v péci o té€Zce postizené a nemocné déti,
neni otazkou n¢jaké jednorazové uvahy, ale je to nepfetrzit€ probihajici proces.
Ten mize probihat jedin¢ tehdy, kdyz jsou rodi¢e ptizvani do kazdodenni péce,
rozhodovani a ivah 1ékatského a oSetiovatelského personalu o ditéti.* (Matéjek, 2012,

S. 56).
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DISKUSE A ZAVER

Bakalafska prace prezentuje souhrn dohledanych publikovanych poznatkli o plisobeni
onemocnéni spindlni svalovou atrofii na Zivotni styl a kvalitu zivota nemocného a jeho
rodiny. Poukazuje na jednu z moznych variant podptrné 1é¢by umoziujici zlepSeni

zivota nemocnych a na mozné zmény ve vztahu rodin a pecovatela.

Spindlni svalové atrofie je onemocnéni, jehoz rozsah zavaznosti zavisi, kterym typem
je nemocny postizen. Autoti Haberlova (2011); Mercuri et al. (2012); Rul et al. (2012)
a Siskova (2012) zmifiuji, ze doposud nebyla objevena zadna kauzalni 1é¢ba. Zménou
postoje a kvalitou osetfovatelské péce a 1é¢by symptomu se do jisté miry zlepsil
prabéh a prognoza onemocnéni akvalita zivota. Zavaznéjsi prubéh se projevuje
utypul a Il. Autofi D’Amico (2011); Mercuri etal. (2012) a Siskova (2012)
poukazuji, Ze jednim z privodnich znakli onemocnéni jsou respiracni potize.
Ke zkvalitnéni respiracni péce a zivota mize byt vyuzito neinvazivni ventilace, ktera
je vhodna u déti v relativné dobrém zdravotnim stavu. Bohuzel ne vzdy je tato metoda
dostacujici a zdravotni stav ditéte se mize V disledku onemocnéni zhorSovat.
Zatéchto okolnosti se zvazuje mozZnostzavedeni tracheostomické kanyly
a dlouhodobé UPV. Autoii Rul et al. (2012) zminuji, ze ne kazdy je zastancem
zavedeni tracheostomické kanyly u déti stéZkou formou SMA, a to z divodu
rozsdhlého postizeni a ,zhorSeni* kvality Zivota. Zde nastava etické dilema:
,,Je Vhodné u malého ditéte do jednoho roku véku zavést tracheostomickou kanylu
a invazivni ventilaci a naslednou DUPV? Bude opravdu zlepsena jeho kvalita Zivota?
Co je pro né v nejlepsim zajmu? “ Proto jsou zvazovany vyhody a nevyhody invazivni
metody a moznost peovat o nemocného v domacim prostedi. Podle Dybwika (2011)
jsou v etickych tvahach rozdily mezi dospélymi a détmi, zejména na Yrovni
paternality a autonomie. Nékteti piihlizeji k pribéhu onemocnéni kriticky a priklani se
pouze K neinvazivni metod¢ jako soucasti paliativni péce. Je dulezité zdiraznit, ze
kognitivni 1 inteligen¢ni schopnosti jsou U tohoto onemocnéni zachovany. Déti jsou

velice vnimavé a snazi se byt souéasti svého okoli.

Autorky Drabkova (2009); Habartova, Koval¢ikova, Pazderkova (2009); Vyskocilova

(2011); pozitivné nahlizi k invazivni metod¢ a k nasledné domaci péc¢i na UPV, ktera
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vede ke zlepSeni psychické stranky ditéte, ale i dospélého klienta, snizeni rizika
nozokomialnich nakaz. Velkou roli zde sehrava rodina, ktera je ochotna vytvofit
pro nemocného idealni prostiedi. Autoti Amin et al. (2013); Paulidis et al. (2012);
Sklenovska (2010) poukazuji na vyrazny nartist poctu déti zavislych na domaci plicni
ventilaci v pribéhu doby, a to diky zdokonaleni a pokroku zdravotni péce, vzrustu
autonomie pacienta aobratu moralné-etického postoje s ohledem narozhodovani
0 lécbe. Autori Dybwik et al (2011) srovnavaji rozdily ve zkuSenostech rodin pecujici
0 dit¢ nebo dosp€lého. Ve své studii nezjistili zadné velké rozdily v péci. Autofi
Cvachovec (2013); Dlask, Blazek (2011) pozitivn¢ nahlizi na vyhody DUPV
ze stranky ekonomické. Ve srovnani s USA je celkové 1é¢ba v Ceské republice
levnéjsi, ale v poméru financni castky péce institucionalni s péci domact,
je institucionalni péce vyrazné nakladn&jsi. Autorka Vyskocilova (2011) upozorfiuje,
7ze domaci péfe vede vrodinach ke znatnym zménam. Jednou znich je pravé
finanéni situace. Autoti Rul et al. (2012) uvadéji, ze Francie (a jeji systém) poskytuje
rodinam dostate¢nou finan¢ni podporu. Ale piesto vyrazny nepomér socialné-

ekonomického postaveni jednotlivych rodin se odrdzi na péci a zivoté nemocnych déti.

Autorka Vankova (2012) spatiuje velkou ptednost DUPV pro nemocného a hlavné
déti, moznost pobyvat v kruhu rodinném. Autorky Drabkova (2009) a Vyskocilova
(2011) poukazuji narozdily péce v zahrani¢i a v Ceské republice. V Ceské republice
je nemozné V piipadé potieby pfijmout pacienty na DUPV na standardni oddéleni,
¢i domovy pro osoby se zdravotnim postizenim, aby méli rodi¢e a peovatelé moznost
se na chvili ,oprostit od kazdodennich starosti“ spojenych s naro¢nou péci.
V soucasnosti se o tyto pacienty pouze v akutnich ptipadech ,,postara™ garantujici
oddéleni ¢i JIP. K nevyhodam oSetfovatelské péce o chronicky nemocné klienty patii

naro¢na finanéni situace ze strany rodiny.

Jak jiz bylo uvedeno vyse, spinalni svalova atrofie je onemocnénim bez moznosti
vyléCeni. Proto soucasti symptomatické 1écby je také piistup paliativni. V této Casti
pé&e zastava dileZitou roli rodina & pecovatel. Autorka Serfelova (2011) poukazuje
na rozdilnost zvladani psychické a fyzické zatéze nejen rodiny jako celku, ale i mezi
muzem a Zenou (v rolich pedujicich). Zeny pocituji a popisuji daleko vy$§i miru
zatéze. Naopak muzi mohou mit vyssi vytrvalost. Naopak autofi Biskup et al. (2013)

shodné uvadéji, ze nasledkem nové vzniklé situace muze dojit k rozpadu rodiny.
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D¢je se tak zejména u mladych rodin. Otcové pokladaji tuto zivotni zkousku za velmi
naroénou a mohou ,,utikat pred odpovédnosti“ do prace &i ke svym zajmam. Utéchu
Casto hledaji ivnovém vztahu. Autorka Kaducdkova (2011) souhlasi s nézory

jak autorky Serfelové (2011), tak s nazory autort Biskupa et al. (2013).

Autorky Kaducakova (2011); Kocova (2013); Sikorova, Birtekova (2011) se shoduji
V nazoru, Ze nazirani na nemocné dit€é a naslednou zménu rodinného Zzivota nelze
posuzovat zcela negativné. Ve studiich bylo prokazano, ze pravé zaporné vlivy
onemocnéni mohou rodinu vést ke zcela odliSnému nahliZeni na Zivot a Uznavat nové

hodnoty, které méni smysl a postoj k zivotu i k onemocnéni jako takovému.

Autorky Kadu¢akova (2011); Sikorova, Birtekova (2011) a Serfelova, Hladekova
(2011) povazuji za dulezité zaméfit se nejen na pé¢i o nemocné dit€, ale vénovat vice
pozornosti a péfe pecujici roding, ¢i pecovateli. Jednou z moznosti zvladani zatéze

je prizkum odolnosti a vysledky aktivné vyuzit v praxi.

Velkou pomoci rodindm mohou byt neziskové organizace ¢i obCanska sdruzeni, ktera
jsou zaméfena na tento typ onemocnéni. Umoziuji rodindm setkat se s lidmi
se stejnymi ¢i podobnymi problémy a navzajem si predavat zkusenosti a cenné rady.
Ve Spojenych statech americkych neziskova organizace vznikla jiz v roce 1984,
ktera spolupracuje s obdobnymi organizacemi ¢i  sdruzenimi po celém svEété
(Family of SMA). Oproti tomu v Ceské republice vznikl projekt ,,Podpora rodin
s onemocnénim SMA* az v roce 2007, a to diky koordinatorce projektu, ktera je
matkou ditéte se SMA Il. typu. (Koc¢ova, 2009). Obcanské sdruzeni ,,.Dech zivota*
je zaméteno svymi aktivitami na pacienty zavislych na UPV, které se snazi poradit,

jak nejlépe se vyporadat s organizacni a oSetfovatelskou strankou.

Z danych publikovanych poznatkt plyne, Ze spinalni svalova atrofie je onemocnénim,
které se vyznacné dotyka kvality Zivota jak nemocnych, tak i rodinnych piislusnikd.
Prevazujici neshody pretrvavaji v oblasti etické. Zménou Zzivotniho stylu nemocného
acelé rodiny Ize distojné a kvalitné Z7it za podpory svych blizkych v domacim

prostiedi.

Na zékladé vyse uvedené¢ho v podob€ sumarizaci poznatkll k jednotlivym cilim Ize

konstatovat, Ze vSechny vymezené cile této prace byly splnény.
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Doporuéeni pro praxi:

Ze svého pohledu profesni odbornosti se domnivam, ze velkou pomoci pro rodice
je dostate¢na informovanost a ochota pomoci ze strany zdravotnického personalu.
Vyhodou jsou informac¢ni brozury nebo externi koordinator, ktefi rodinu dostate¢né
obeznami s moznostmi ze strany socialni ¢i finan¢ni pomoci. Popiipadé koordinator
zprostiedkuje kontakt s rodinou, ktera se nachazi v podobné situaci. Nezbytna je také
provazanost jednotlivych obcanskych sdruzeni, i kdyz se kazdé nachazi v jiném
regionu Ceské republiky. Potom nebude dochézet k tomu, Ze rodice si veskeré uzite¢né
informace zjiSt'uji sami pomoci internetu (pfiCemZz nemusi uvedenym informacim
rozumét, ¢i je nespravné interpretuji), napt. ze existuji obCanska sdruzeni, kde se
sdruzuji nemocni s rodinami s podobnymi ¢i stejnymi problémy, se kterymi se mohou

kontaktovat a predavat si uzite¢né informace a hodnotna doporuceni a rady.
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