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UvVOD

Bakalarska prace se bude zabyvat vyuzitim kompenzaénich pomicek u svalové
dystrofie z pohledu ergoterapie s konkrétnim zamétenim na Duchenneovu formu.

Svalové dystrofie zahrnuji pres tii desitky druhti. Nejcastéjsi formou je
Duchenneova svalova dystrofie, kterd se vyskytuje vyhradné u chlapcii. Jedna se o vzacné,
ale zavazné progresivni onemocnéni. I pies fakt, Ze lze onemocnéni odhalit jiz
Vv prenatalnim obdobi, se kazdoro¢né rodi dalsi déti s touto diagnézou, jelikoz se testovani
na Duchenneovu svalovou dystrofii bézn¢ neprovadi. V soucasné dobé¢ jiz existuji metody,
které umoziuji narozeni zdravého ditéte 1 v ptipad¢ pozitivni anamnézy na pienaSecstvi
DMD u matky.

U nové diagnostikovanych déti mize byt pro rodiny psychickou podporou sdruzeni
rodi¢ti déti s Duchenneovou svalovou dystrofii. Rodiny maji moznost uvédomit si, Ze
V dané situaci nejsou samy.

I ptes dlouholety vyzkum se doposud nepodatilo najit vhodnou kauzalni 1écbu
onemocnéni. Diagndza s sebou piinasi limitaci v oblasti mobility a postupem casu také
v provadéni vSech béznych dennich aktivit. Je narusena sobéstatnost a nezavislost
nemocného klienta, z ¢ehoz vyplyva neustald potieba péte druhé osoby. Proto je nutné
zabyvat se otdzkou vyuziti kompenzacnich pomicek, které mohou usnadnit zivot klientim
s Duchenneovou svalovou dystrofii i jejich rodinam.

V dnesni dobé existuje mnoho druhti prostfedkd ke kompenzaci ¢innosti od
pomiicek pro piesuny a mobilitu az po pomucky ke komunikaci.

Diilezitou soucasti rehabilitacni péCe je ergoterapie, kterd se mimo jiné¢ zabyva
doporu¢enim vhodnych kompenzacnich pomtcek. Ztohoto divodu by mél byt
ergoterapeut zahrnut do procesu vybéru kompenzacnich pomtcek. Na zaklad¢ svych
zkusenosti by mél byt schopen adekvatniho zhodnoceni stavu klienta a doporucit potfebné
pomtcky k efektivni kompenzaci daného tkonu.

Téma bakalafské prace bylo vybrano z divodu nedostatku informaci v Ceské
literatuie 0 ergoterapii vztahujici se k diagndze a 0 vhodnych kompenzacnich pomickach
pro klienty s Duchenneovou muskularni dystrofii. Zaroven bylo téma vybrano také
pro osobni zkusSenost autora 0 dopadu onemocnéni na rodinu.

Cilem prace je prostudovani odborné literatury vztahujici se k danému tématu,

naCerpani a uceleni informaci o Duchenneové svalové dystrofii a kompenzacnich
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pomuckach. Prace je orientovana predevsim na jejich zhodnoceni vzhledem k diagnéze,
progresi onemocnéni, ale také na jejich ucelné vyuziti pro rodinu a oSetfovatele pti péci o

klienty.
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TEORETICKA CAST

1 SVALOVE DYSTROFIE

1.1 Soucasna problematika svalovych dystrofii

Svalové dystrofie jsou skupinou geneticky podminénych svalovych chorob
s neznamou etiologii (1). Neni poskozeno nervové zasobeni svalu, nybrz se jednd o
onemocnéni, kde je primarné poskozena svalova tkan s progredujicim rozvojem a
degeneraci vlaken svalu (1, 2).

Termin svalové dystrofie zahrnuje mnoho ptiznaki predstavujici svalovou slabost a
ubyvani svali. U svalovych dystrofii jsou typicky urCité rysy spolec¢né. Svalova slabost
progreduje obvykle symetricky (2).

Nejcastéjsi formou je Duchenneova svalova dystrofie, kterd postihuje ptiblizné

jednoho z 3500 narozenych chlapct na svété (3).

1.2 Duchenneova svalova dystrofie

Dle Mezinarodni klasifikace nemoci je Duchenneova svalova dystrofie fazena do
nemoci myoneuralniho spojeni svalii mezi primarni poruchy svali s ozna¢enim diagnozy
G71.0 (4).

Duchenneova svalova dystrofie se vyznacuje progresivni ztratou svalové sily a je
zpusobend mutaci v genu pro protein dystrofin, ktery je u tohoto typu onemocnéni zcela
neptitomny (5).

Onemocnéni s mutaci  dystrofinového genu je oznaCovdno nazvem
dystrofinopatie (6). Dystrofin je dualezity svalovy protein, ktery zachovava struktury
svalovych bunék, bez né¢ho nejsou schopny spravné fungovat a jsou poskozeny (5).

Gen pro dystrofin je jeden z nejvétsich gend, a proto je velkym teréem mutaci.
Sklada se ze 79 exont, objevuji se velké delece genu, duplikace a malé bodové mutace.
Velké delece genu se u pacienti s DMD vyskytuji v nejvét§im procentudlnim zastoupeni.
V menS$im mnozstvi se vyskytuji bodové mutace, do kterych je fazena nesmyslnd mutace
nazyvana nonsens. Nejmén¢ ¢astou mutaci je duplikace DMD genu (7).

DMD je vazana na chromozom X, proto se vyskytuje jen u chlapct a zeny jsou
prenaseckami (1). Zeny prenaSecky jsou obvykle zdravé, atkoli mohou mit mirné projevy
slabosti. Kazdy syn Zeny ptenasecky ma 50 % riziko, Ze bude postizen a kazda jeji dcera
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ma 50 % riziko byt pienaseckou (8). Protoze maji chlapci jen jeden chromozom X, tak jsou
nachylnéjsi k poskozeni genu pro dystrofin, jelikoz nemaji druhy chromozom X, aby
prekryl poskozeny gen. Casto se onemocnéni miize vyskytnout i jako spontanni geneticka
mutace Vv prubéhu téhotenstvi. Ve skutecnosti se jednd o jeden z kazdych tii ptipadi
s diagndzou DMD bez piedchozi rodinné historie (5).

Prvnimi projevy nemoci byva opozdény vyvoj fe¢i a neschopnost drzet krok
s vrstevniky. Nemocné dité¢ se pohybuje pomaleji, s vét§imi obtizemi a odlisnéji nez déti ve
stejném veéku. Miize se zdat nemotorné, ¢asto pada a je snadno unavitelné (9).

Objevuji se poruchy chilize, zvyraznéné pii chiizi do schodd, problémy se vstavanim
z podlahy, abnormalni béh a neschopnost ditéte vyskocit (10). V oblasti Iytek se objevuji
pseudohypertrofie, pti kterych dochéazi ke zvétSeni objemu svalovych btisek Iytkového
svalstva. Atrofujici svalovd vldkna jsou nahrazena zmnoZenou intersticialni tukovou a
vazivovou tkani. Takovy typ tkdn¢ nemd kontraktilni schopnosti, nedochazi k zvétSeni
svalové sily, jak tomu byva u fyziologické hypertrofie, ale naopak k jejimu snizeni (11).
Nasledkem ztraty elasticity a pruznosti se mohou vyskytovat i kontraktury (9).

Pti kontraktute Achillovy $lachy je charakteristicka chiize po $pi¢kach (10). Dalsim
charakteristickym rysem je postUpujici slabost panevniho a stehenniho svalstva, coz je
nazyvano myopatickym syndromem (11). Myopaticky syndrom se vyznacuje kolébavou
chiizi, hyperlordézou s vysunutym biichem a myopatickym Splhanim, kdy se nemocny pii
vstavani ze dfepu opira hornimi koncetinami o dolni a postupné po nich $plha (1).
Charakteristické myopatické $plhani se nazyva téz jako Gowersiv manévr (12).

Slabost svalt typicky postihuje proximalni ¢asti koncetin pied distdlnimi castmi a
dolni kon¢etiny diive nez horni (13).

Nekolik let byva nemoc relativné stabilizovana, ale pokracujici svalova slabost
zapticini, ze vétSina chlapci s DMD zacina kolem 12 let véku vyuzivat elektricky vozik.
Vzhledem k tomu, Zze maji slabé zadové svaly a vétSinu dne sedi, mohou se zacit vyvijet
ptiznaky kyfoskoliozy (14).

Progrese svalové slabosti se roz§ifuje na horni koncetiny, §ijové svalstvo a dychaci
svaly. Pozdé&ji jsou chlapci upoutani na lizko. Casto je postihuji respiraéni infekty.
V pozdéjsim stadiu se objevuje dechova nedostateénost (10).

U chlapcii s DMD se mohou projevovat problémy s polykanim a vyskytuji se také
srde¢ni problémy (15, 16).
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Jedna se zejména o dilatac¢ni kardiomyopatii a poruchy srde¢niho rytmu (10, 13). |
pres vysoky vyskyt dilataéni kardiomyopatie, byvd do pozdniho stddia nemoci bez
zjevnych ptiznakd. Srdecni selhdni se muZze rozvijet v pozd¢jSich fazich onemocnéni,
hlavné¢ béhem ptidruzenych infekei nebo béhem chirurgickych vykont. Ve vzacnych
ptipadech mize byt srde¢ni selhdni bezprostfedni pric¢inou smrti bez selhdni respiracnich
funkei (13).

1.2.1 Faze onemocnéni

Presymptomaticka faze

V této fazi nebyva vétSinou nemoc diagnostikovana, vyjimeéné mize byt
diagnostikovana u chlapct s pozitivni rodinnou anamnézou na DMD, nebo pti odbéru krve
Z jinych pficin. Je pfitomna opozdéna chlize ¢i opozdény vyvoj feci, ale priznaky nebyvaji

¢asto viibec zpozorované nebo rozpoznatelné (17).
Casna chodici faze

U chlapcti se vyskytuji typické projevy DMD jako je Gowerstiv manévr, chlize po
Spickach a kolébava chiize. Pfi chuizi do schodu jiz obvykle nesttidaji dolni koncetiny, ale
piidavaji druhou nohu Kk prvni (17).

V Casné¢ chodici fazi byvaji problémy se srdcem a dychacim svalstvem
nepravdépodobné. Nicméng, jiz v dané fazi, by se tyto oblasti mély pravidelné kontrolovat.
Diilezité je informovat se o 1é¢bé steroidy a pii planovani 1écby se nesmi zapomenout

zkontrolovat, zda ma dité kompletni vSechna oc¢kovani (17).
Pozdni chodici faze

Typicky byva stile obtiznéjsi chiize do schodl a chlapci maji také vétsi problémy
se vstavanim ze zemé. Chiize se stava tézkopadnou a zvySené¢ namahavou (17).
Pokracuje lécba steroidy. Riziko problémi se srdcem a dychacimi svaly je stale

nizké, ale priab&zna vysetieni jsou nutna (17).
Casna nechodici faze
Chlapec v ¢asné nechodici fazi mtize byt schopen samostatného stoje po néjaky ¢as.

Je schopny drzet t&€lo. Mlze dochazet k vyvoji skolidzy, 1 kdyz je s uzivanim steroida
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pozorovana vzacnéji, je nutné ji sledovat. Problémové postaveni chodidla mize putsobit
bolest a nepohodli (17).
Jakékoliv zhorSeni srde¢ni funkce musi byt rychle feSeno. Po ztraté¢ samostatné

chiize je pravdépodobné, Ze se zhorsi respiraéni funkce (17).
Pozdni nechodici faze

V pozdni nechodici fazi je stale obtiznéj$i udrzet funkci hornich koncetin a
spravného drzeni téla (17).

S postupujici dechovou nedostatecnosti byva nutnosti piistoupit k umélé plicni
ventilaci. Kvalitni lékafska péce a uméla plicni ventilace dopomohly tomu, Ze se mladi
muzi s Duchenneovou svalovou dystrofii dnes doZivaji pétadvaceti az tficeti let véku, coz

je prumérné o deset let déle nez v minulosti (10).

1.2.2 Diagnostika

Pfesnd diagnoza onemocnéni DMD by méla byt stanovena co mozna nejrychleji, od
prvniho podezieni lékafe na nemoc. Diagnostika umoziuje sdé€leni moznosti 1éCby,
genetick¢é poradenstvi celé rodiné a umozni informovanost o obecném prabéhu
onemocnéni. Na diagnostiku navazuje zahajeni vhodné péce, ale také podpora a vzdélani
pro rodinu. Podezieni na onemocnéni DMD vyvolavaji problémy se svalovou funkci
spojené s piiznaky onemocnéni, zvySené hodnoty kreatinkinazy a vysoké hodnoty jaternich
testu (17).

Genetické testy poskytuji detailnéjsi informace o mutaci. Pomahaji se zafazenim
ditéte do klinickych studii, specifickych terapii a také jsou dulezité pro prenatalni
diagnostiku a dalsi téhotenstvi. Kdyz je potvrzena piesnd mutace dystrofinového genu,
matka ditéte by méla dostat moznost podstoupit geneticky test pro zjisténi pienaSecstvi,
coz je dilezité 1 pro dal§i pfibuzné Zeny z matiny strany, které mohou byt také
prenaSeCkami. V piipad¢€, Ze matka ditéte neni pienaseckou, existuje zde nizké riziko pro
dalsi t¢hotenstvi, jelikoz k mutaci DMD genu miize dochazet v jejich vajickach. Proto jsou
dulezité nejen genetické testy, ale i genetické poradenstvi (17).

Svalové biopsie poskytuje informaci ze svalovych bunék o mnozstvi dystrofinu a
pomdha rozli§it Duchenneiiv typ od mirnéjSich dystrofii. Svalova biopsie neni nutna,
pokud bylo onemocnéni potvrzeno geneticky, naopak pii provedeni svalové biopsie je

vzdy nutné provést i genetické vysetteni (17).
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Jiné testy, vyuzivané diive, jako elektromyografie ¢i méfeni vodivosti nervl nejsou

vhodné ani nutné pro stanoveni diagnézy DMD (17).

1.2.3 Poruchy uceni a chovani u déti s Duchenneovou svalovou dystrofii

Neptitomny dystrofin v mozku mize mit za nasledek poruchy uceni a chovani. Ve
zdravém mozku se nachazi dystrofin v cortexu, cerebellu a hippocampu a pokud v mozku
chybi, mohou se vyskytnout problémy s udrzenim pozornosti, feci, ¢tenim, chapanim,
paméti a také s emocni oblasti. Neschopnost usmériiovat svoji pozornost vede k potizim se
soustiedénim. Pokud se vyskytuje porucha fonetického kdédu feci, tak to znamena, Ze
mozek ditéte Spatné zpracuje slovné ziskanou informaci uloZzenou v mozku. V tomto
piipadé¢ se vyskytuji problémy se c¢tenim, porozuménim mluvenému jazyku,
zapamatovanim si mluveného i ¢teného slova (10).

Emoce mohou byt dalsi oblasti postizenou neptitomnosti dystrofinu a to pfedevSim
v oblasti navazovani kontaktd s dal§imi lidmi. Objevuje se i typické chovani u déti s DMD,

které zahrnuje deprese a védomi nedostatku pozornosti (10).

1.2.4 Rodina a Duchenneova svalova dystrofie

Duchenneova svalova dystrofie je psychosocialni zatézi nejen pro nemocného
chlapce, ale i pro celou jeho rodinu (10).

Pokud se potvrdi diagn6za DMD, zazivd rodina chlapce fazi Soku. Snaha o
vstiebani informaci od Iékafti vyvoldva zménu v piedstavach o ditéti jako o zdravém
jedinci. Jako reakce na zménu vétSinou dochézi k fazi popieni diagnozy. Jednani rodica
ditéte doprovazi agresivita, izkost, zlost, smutek, pocit viny, ale i hledani viny u druhych a
sebelitost. To v8e nepiichazi hned, ale s ur¢itym ¢asovym odstupem. Pti kontaktu s rodinou
je velmi dilezita emo¢ni podpora, nabidka pomoci, naslouchani a empatie (10).

Posledni fazi by v idealnim ptipadé mélo byt nastoleni rovnovahy, kdy se rodice
snazi pfijmout dany fakt o ditéti. Tato faze trva mésice, ale piizplisobeni se nemoci
obvykle neni Uplné. Rodi¢e se snazi spolupracovat a hledaji spravné feSeni situace.
Vhodnd adaptace by méla zahrnovat aktivni Zivot rodiny, ktery podporuje socidlni
zaclenéni ditéte (10).

Rodiny, které se nemoci neptizptisobi, mohou odmitat nemocné dité, nebo na ngj
mohou mit pfili§ velké naroky, ¢i zanedbavat zdravé sourozence. N¢kdy se rovnovaha

vztahu mezi rodi¢i rozboura natolik, Ze dochazi k jejich rozchodu (10).

16



1.2.5 Péce o nemocné chlapce a 1é¢ba Duchenneovy svalové dystrofie

Zakladem péce pro chlapce s DMD je multidisciplindrni ptistup, ktery se zamétfuje
na predpokladané a preventivni opatfeni, ale i na primarni a sekundarni vlastnosti
nemoci (18). Multidisciplinarni pée o chlapce s DMD zahrnuje péc¢i neuromuskularni,
ortopedickou, o dychaci soustavu, kardiologickou, gastrointestinalni, psychosocidlni a

v neposledni fadé¢ také péci rehabilitacni (17).
Neuromuskuldrni péce

Neuromuskularni pé€e je diilezitd pro zachovani sily a funk¢énosti. Odborny 1ékat
pii pravidelnych kontrolach sleduje vyvoj stavu chlapce a rozhoduje 0 zafazeni 1é¢by ve
vhodnou dobu (17).

Pravidelna vysetfeni pomohou sledovat postup onemocnéni (17). Vysetfeni DMD
pacientli by méla zahrnovat vySetieni svalové sily, rozsahu pohybu, drzeni téla, zplisob
chiize a Casové testy. Sleduje se také schopnost provadet bézné denni ¢innosti a pouzivaji
se stupnice pro méteni motorickych funkci ditéte (18).

Vysetteni svalové sily, pomoci manualniho testovani, se u chodicich pacient
provadi kazdych 6 mésict. U nechodicich v rané fazi také kazdych 6 mésicii a v pozdé&jsich
fazich je testovani méné jisté (18). VySetieni svalové sily se méfi mnoha riznymi zptsoby
s cilem zjistit zménu sily, kterou pacient generuje v uréitych kloubech (17).

Vysetteni rozsahu pohybu slouzi k rozpoznani moznych kontraktur kloubi a Slach
kloub. U chodicich pacienti se vySetiuji dolni koncetiny v kycelnim, kolennim a
hlezennim kloubu. U nechodicich se k dolnim koncetindm piidavaji 1 koncetiny horni a to
méfeni u lokte, zapésti a dlouhych flexort prstt (18).

Casové testy méti denni funkéni stav a reaguji na zménu. Do asovych testd patii
zméteni Casu chiize na 10 metrd, Gowersova manévru, vystoupani 4 schodti, zméfeni ¢asu
potiebného k vstani ze Zidle, 6 minutovy test chlize a méteni ¢asu pottebného k obléknuti
kosile. V pozdgjsich fazich onemocnéni se ¢asové testy nevyuzivaji (18).

Vysetieni zvladdni béZznych dennich ¢innosti je velmi dulezité v rozhodnuti o
pomuckach a bezbariérovych upravach. U chodicich pacientii se sleduje Cetnost padd,
stereotyp chtlize, sebeobsluha, schopnost ovladat pocitac, ale také schopnost fungovat ve
Skole a v komunité. U nechodicich se hodnoti pfedev§im sebeobsluha, psani a vyuZiti
pocitace, ovladani ru¢niho a elektrického voziku, schopnost fungovat ve Skole a
vV komunit€ (18). Pro hodnoceni rozsahu omezeni b&éznych dennich aktivit lze vyuzit
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funk¢ni miru nezavislosti (11). Existuje také verze pro déti (20). Funk¢ni mira nezavislosti
hodnoti kazdodenni ¢innosti, mobilitu, komunikaci a kognitivni funkce (11).

Me¢éteni motorickych funkci ditéte pomaha sledovat progresi onemocnéni, ale také
odezvu na terapii. K méfeni se vyuzivaji nejriznéjsi testy, u chodicich pacienti je to
napiiklad Vignos lower extremity scale pro méfeni motorickych funkei dolnich koncetin,
dale vySetfeni schopnosti chiize testem North star ambulatory assessment a méfeni
motorickych funkci. U nechodicich pacientl se vyuziva Brooke upper extremity scale pro
hodnoceni hornich koncetin, Egen Klassifikation pro hodnoceni funkénosti a také
Hammersmithova motoricka stupnice (18).

V dnesni dob¢ zatim neexistuje lécebna metoda, kterou by bylo mozno aplikovat u
pacienta, a byla by feSenim problému. Prozatim je terapie DMD symptomaticka.
Symptomaticka terapie je zaméfena na zpomaleni pribéhu onemocnéni (10).

Prozatim jedinym dostupnym Iékem pro zpomaleni progrese Onemocnéni jsou
ucinky. Mohou stabilizovat buné¢né membrany svalovych vldken, jelikoZ v postiZzenych
svalech tlumi projevy zanétu (10). Kortikosteroidy jsou podavany chlapcim s cilem
zachovani schopnosti chiize po delsi dobu a minimalizaci srde¢nich, dychacich a
ortopedickych obtizi. Také mohou snizit riziko skoliozy (17).

Nasazeni medikace je doporucovano v dobé, kdy se u ditéte objevuji znamky
svalové slabosti, ale zaroven je stale schopno bezproblémové chize (10).

Dlouhodobé uzivani kortikosteroidi miize vyvolavat zavazné vedlejsi t¢inky jako
napiiklad sniZeni imunity, poruchy ristu, nartst télesné hmotnosti, rozvoj Sedého zakalu,
zalude¢ni problémy, ale i psychické zmény a dalsi. Typickym znakem uzivani steroida
byva mésickovity oblicej, kdy se podkozni tuk ukladd pfevazné do oblasti obliceje a
Sije (10).

Také potravinové doplitky mohou zlepsit metabolismus svala (10).
Ortopedicka péce

Tato péce zahrnuje sledovani mozného rozvoje skolidozy a Vv pfipadé nutnosti jeji
operace (17). Operac¢nim feSenim jsou také obvykle feSeny piipadné vzniklé kontraktury.
Po operaci je vhodné vyuZivat ortopedické pomiicky, které brani jejich recidivé (10).

Z diivodu sniZzené pohyblivosti, slabosti svalstva a terapie kortikosteroidy dochazi

ke slabnuti kosti. Kosti maji méné minerall a je zde vétsi riziko fraktur, proto je dilezité
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udrzovat odpovidajici hladinu vapniku a vitaminu D. Pfi zlomenin€ dolni koncetiny mtize
byt ohrozena dal§i schopnost samostatné chlize. U chodiciho chlapce je vhodny
chirurgicky zékrok, pii kterém je zlomenina stabilizovana a chlapec mé Sanci si nadale
zachovat schopnost chiize. U chlapce, ktery neni schopen chiize, Ize zlomeninu 1é¢it

dlahovanim nebo sadrovanim (17).
Péce o dychaci soustavu

Péce o respiracni systém ma za cil v€asnou prevenci komplikaci a jejich feseni (18).
Dokud jsou chlapci schopni chiize, obtize s dychanim ani odkaslavanim se obvykle
nevyskytuji. Pti postizeni dychaciho svalstva se stavaji ndchylnéjSimi k plicnim infekcim,
Casto zpisobenych neefektivnim kaslem. Dychaci obtiZze se postupné rozviji ve spanku a
Vv pozd¢jSich stadiich byva nutnosti podpora dychani i ve dne. Dilezitd metoda pro
podporu dychani je neinvazivni plicni ventilace. ZajisSténi ventilace miize byt také pomoci
tracheostomie. Neefektivnimu odkaslavani mize napomoci asistované odkaslavani, at’ uz
mechanické nebo manualni (17). Nezbytnosti pro terapii je pfistroj Cough Assist (kaslaci
asistent). Zabranuje stagnaci bronchidlniho sekretu a usnadnuje expektoraci, ¢imZ vede
K prevenci vzniku pneumonii a snizeni vyskytu respira¢niho selhani. Aplikace by méla byt
provadéna nékolikrat denné a lze ji vyuzit i u pacientu s tracheostomii (19).

Pii poklesu okysli¢eni organismu je nutné, aby Iékaf postupoval velmi opatrné pti
podavani kysliku. Podani kysliku mize snizit vlastni potiebu dychat (17). A proto je velmi
dulezité métfeni hodnot oxidu uhli¢itého v krvi pacienta, pokud dojde k nebezpeénému

nartstu oxidu uhli¢itého, mize dojit k jeho umrti (21).
Kardiologicka péce

Sledovani srdecni funkce je provadéno prostiednictvim elektrokardiogramu a
echokardiogramu od potvrzeni diagnézy. Pokud je zjisténa abnormalita funkce, méla by

byt zahajena farmakologicka 1é¢ba (17).
Gastrointestinalni péce

Jedna se predev$im o nutri¢ni péci, polykdni a péci o gastrointestindlni systém.
Nutriéni péfe by méla zahrnovat prevenci podvyZzivy a nadvahy. U potiZi s polykdnim,

tedy predevSim problémy s polykacimi svaly a aspiraci potravy, je vhodné zapojeni

terapeuta specializovaného na fe¢ a jazyk. Pokud se u chlapce nedafi udrzet vdha a neni
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schopen piijimat dostatecné mnozstvi tekutin, je vhodné zvazit zavedeni zaludecni sondy.
Nejcastejsim problémem gastrointestindlniho systému byva zacpa a refluxni choroba jicnu.
Zacpa je u chlapci typicka ve star§im véku a je vhodné zajistit dostatecny piijem tekutin a
prinosem mohou byt také projimadla, naopak zvySeny objem vladkniny maze potize zhorsit.
Refluxni choroba jicnu se 1é¢i vhodnymi léky. Nemélo by se zapominat na péci o dutinu

ustni, kdy by chlapci méli navstévovat zubniho 1ékate s rozsahlymi zkusenostmi (17).
Psychosocialni péce

Podpora psychosocialni rovnovahy je nezbytna pro chlapce s DMD a jejich rodiny.
Psychosocialni obtize se nevyskytuji u vSech chlapci s DMD, ale pokud se objevi je
dualezita v¢asnost zdsahu a 1é€ba. Mohou se objevit fecove a jazykové nedostatky, které by
mély byt posouzeny a také léCeny. Pro chlapce je také tieba vypracovat individualni

vzdélavaci plan (17).
Rehabilitacni péce

Rehabilitacni péce je kombinaci riiznych metod pro udrZzeni mobility, flexibility
kloubti, zachovani schopnosti vertikalizace. Dulezitou soucasti rehabilitacni péce je
protahovani pro oddaleni nebo zabranéni vzniku kontraktur, které by omezily rozsahy
pohybti v Kloubech (17). Dalsi nezbytnou soucasti je dechova rehabilitace, ergoterapie, ale
i ortotika s navrhovanim a vyrobou ortéz (10, 17).

Doplnéni rehabilitacni péCe poskytuji lazenské pobyty, hippoterapie, hydroterapie a
dalsi metody (10).

1.2.6 Ergoterapie u Duchenneovy svalové dystrofie

Ergoterapeuté maji nezastupitelnou roli pii podpofe a praci s chlapci a mladymi
muzi s Duchenneovou svalovou dystrofii a s jejich rodinami. Zaméfuji se na maximalizaci
dovednosti (8). Nacvicuji bézné denni ¢innosti jako je oblékani, hygiena, prace na pocitac¢i
a dalsi aktivity (10). Umoznuji nezavislost a zlepSeni kvality zivota chlapce a celé rodiny.
Z toho vyplyva, Ze ergoterapeuté maji stalou roli v pé¢i o nemocné chlapce a muze (8).

Rodiny, které se poprvé setkaji s ergoterapeutem, si vétSinou nebyvaji jisté jeho
funkci. Ergoterapeut mtize poradit a poskytnout mnoho druhti vybaveni, které chlapci

pomiize zachovat nezavislost v dennich, Skolnich 1 pracovnich aktivitdich. Dale miize
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doporucit Gpravy domaciho prostiedi, coz usnadiuje zivot chlapci se svalovou dystrofii,

ale i jeho osetiovateli (8).

1.2.7 Parent project

Parent project, tedy projekt rodict, byl zalozen rodi¢i déti se svalovou dystrofii
Duchenne/Becker. Jedna se o neziskovou organizaci zaloZzenou v roce 1994 ve Spojenych
statech americkych a v Ceské republice v roce 2001 (22).

Projekt rodi¢t naptiklad podporuje financnimi prostiedky vyzkum a moznost
budouci 1écby onemocnéni. Finan¢ni prostiedky také ziskava od soukromych 1 statnich
organizaci. Zpracovava ziskané informace a piedava je dal rodindm a odborné vetejnosti.
Rodic¢e déti vytvorili databazi pacienti s DMD/BMD a hledaji moznosti, jak zapojit déti do
zahrani¢nich klinickych studii. Roz$ifuji informace o diagndze a vydavaji, ve spolupraci
s lékati, odborné publikace. Pofadaji vzdélavaci seminare a Skoleni, ale 1 setkavani rodicii

déti. Testuji vyzivové dopliky, které mohou ¢aste¢né zmirnit progresy onemocnéni (22).
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2 KOMPENZACNI POMUCKY

2.1 Kompenzaéni pomicky a technické prostifedky v ergoterapii

Kompenzaéni pomicky a technické prostfedky v ergoterapii umoziuji klientovi
samostatné provadét vSedni denni ¢innosti a dalsi aktivity (20). Podili se také na zlepsSeni
kvality zivota (23). Jedna se o jednoduché pomicky jako zapinace knoflikii, podavace,
nastavce na rukojeti, ale i o technickd, vétSinou elektricka zatizeni jako naptiklad zvedaky,
plosiny nebo elektronicky obrace¢ stranek (20).

Kompenzaéni pomicky slouzi k nahradé porusené funkce piti urcité ¢innosti a dale
se déli podle toho, jakou vSedni denni Cinnost kompenzuji a jakou funkci nahrazuji.
Kompenzace ¢innosti miize byt v oblasti oblékani, jedeni, koupani, ptipravy jidla, osobni
hygieny, mobility a komunikace. Nahrazeni funkce se vyuziva v oblasti omezeného
rozsahu pohybu, poruchy koordinace, snizené svalové sily, omezené mobility nebo
poruchy kognitivni funkce (20).

Technické prosttedky zahrnuji slozitéjsi zatizeni, pomticky, programy a pfistroje,
které odstranuji bariéry v komunikaci a prostiedi. Rozd¢€luji se na pomiicky méné narocné
na obsluhu a vysoce naroné na obsluhu. Mén¢ naro¢né na obsluhu, tedy low-tech, byvaji
levnéjsi, dobfe upravitelné a dostupné. Do této kategorie se fadi napiiklad kuchynské
vybaveni s dotykovou aktivaci, upravené klavesnice a mysi k pocitai, elektronické
komunikacni zatizeni nebo specidlni telefonicka zafizeni. Pomiicky vysoce ndro¢né na
obsluhu, tedy high-tech, pted pouzivanim vyzaduji zacvik, jsou draz$i, méné dostupné a
nabizeji je jen vybrani prodejci. Jedna se napiiklad 0 pocita¢ aktivovany hlasem (20).

Ergoterapeut muze také individudlné upravovat pomticky pro denni potiebu
riznymi materialy, napiiklad termoplasty, suchymi zipy, molitanem nebo gumou, ¢imz je
mozné fesit problém tchopu (24).

Pti ziskdvani kompenzacénich pomiticek se ergoterapeut podili na jejich doporuceni,
na vyzkouSeni a zacviku klienta nebo jeho rodiny, na vybéru a Gpravé pomicek a také na
jejich zajisténi (20).

Na vybéru kompenzacni pomicky se nepodili jen ergoterapeut, ale také klient a
jeho rodina na zdklad€ spole¢né domluvy. Pro vybér vhodnych pomicek je zapotiebi
podrobné vysetfeni klienta, zhodnoceni jeho funkénich schopnosti a domaciho

prostiedi (20). Zdravotni stav a klinicky obraz nemoci ditéte je dulezity zejména u
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progredujicich onemocnéni, u kterych dochazi k ubytku svalové sily a postupnému
zhorSovani télesnych funkcei (25).

Pouziti kompenzacnich pomicek a technickych prostredki ke kompenzaci
postizeni je tazeno, dle Tromblyové (2002), do biomechanického ramce vztahd a do

rehabilitacniho ptistupu (20).

2.2 Zpisob financovani kompenzac¢nich pomiicek a technickych
prostredku

Prvni moZnosti financovani kompenzacnich pomiicek je prostfednictvim zdravotni
pojistovny. Finance na pomticky mohou byt poskytovany v plné vysi, nebo jen ¢astecné.
Predepisovany jsou praktickym nebo odbornym Iékatem. Neékteré pomicky navic
schvaluje revizni 1ékai pojistovny (20). V Ciselniku VZP jsou uvedeny seznamy pomicek
a pottebné udaje o pfidélovani a thradach (24).

Dalsi moznosti jsou statni zdroje dotaci. Rodiny se zdravotné postizenym ditétem
mohou pozadat o davky socialni pé&e, které poskytuje Utad prace v misté trvalého bydliste
rodiny. Jedna se o pfispévek na mobilitu a pfispévek na zvlastni pomuicku. Podminky
Kk poskytnuti davek socialni péce upravuje zakon ¢. 329/2011 Sb., o poskytovani davek
osobam se zdravotnim postizenim a o zméné souvisejicich zédkonii, ve znéni pozd¢jSich
piedpisu (26, 27). Provadéci vyhlaska k zakonu ¢. 329/2011 Sb., ma ¢islo 388/2011 Sb., 0
provedeni nékterych ustanoveni zakona o poskytovani davek osobam se zdravotnim
postizenim, ve znéni pozdéjsich piedpisu (28).

Prispévky maji stanovené limity, a proto vétSinou nehradi celkovou cenu
pomicky (20).

Pacient ma také moznost si pomticky hradit z vlastnich finan¢nich prostfedki, nebo
muze zazadat o poskytnuti financi prostfednictvim nadaci, ¢i sponzori. Mezi nadace, které
poskytuji finance na kompenzac¢ni pomucky, patii napiiklad Nadace Charty 77 - Konto

Bariéry, Vybor dobré viile - nadace Olgy Havlové (20).

2.3 Mozné oblasti vyuziti kompenzac¢nich pomiicek

V dne$ni dobé jsou dostupné rtizné druhy pomtcek (2). Podle Gcéelu se déli na
pomicky pro lokomoci, pfemisténi a mobilitu, hygienu, sebesyceni, oblékani, pomiicky

pro komunikaci, pfipravu jidla a prace v domacnosti (24).
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2.4 Vyuziti kompenzacnich pomiicek u Duchenneovy svalové dystrofie

Od presymptomatické faze, kdy je chize bez poruchy, je vhodné =zalit
S preventivnimi opatienimi k minimalizaci kontraktur (17).

Béhem casné chodici faze je mozné na delSi vzdalenost vyuzivat kocarek, skutr
nebo mechanicky vozik za uc¢elem Setieni sil (17).

Ve fazi pozdné chodici je moznost vyuziti ultralehkého mechanického voziku
s pevnou opérkou zad a pevnym seddkem. Dulezité je, aby vozik umoznoval neutralni
postaveni dolnich koncetin, symetrickou podporu patefe a aby mél odklapéci
podnozky (18). Vozik by mél podporovat samostatnost pacienta (17). V této fazi je také
vhodné zacit vyuzivat kompenzacni pomiicky umoznujici stani (18).

V casné nechodici fazi se stava nutnosti elektricky vozik, zdlohou mize byt i vozik
mechanicky. U prvniho elektrického voziku je doporucovano, aby umozioval bézné sezeni
a obsahoval elektrické komponenty pro polohovani. Jedna se naptiklad o opérku hlavy a
zad, pevné sedadlo, bo¢ni peloty, elektricky nastavitelnou vySku sedatka i polohu
podnozek. Vhodnym doplnénim vozikll je antidekubitni polstrovani nebo podpéry pro
kycelni klouby. Obcas byvaji doporucovany elektrické voziky umoznujici stani (18).

Az do pozdné chodici faze je doporuCovdno pouzivat kompenzacni pomucky
umoziujici stani, pokud nejsou kontraktury v takovém stadiu, ze polohovani neni mozné.
Pti ubytku svalové sily hornich koncetin je mozné vyuzivat alternativni pocita¢, kontrolni
systém ovladany jazykem ¢i okem, nebo jedinym spinacem (18).

Od pozdné chodici faze a v nechodicich fazich je dulezité najit pomtcky, které
podpofii samostatnost zapojeni chlapce. Diilezitou soucasti Zivota mohou byt pomiicky
k vystoupani schodii, pfesuniim a obraceni na luzku, najedeni, napiti a hygiené. Nezbytné
jsou také urcité tpravy okoli (17). Potiebné je i elektrické polohovaci lizko s antidekubitni
matraci, ale byvaji to také hydraulické zvedaky, stropni systémy, handsfree vak na vodu,
rotac¢ni deska nebo naptiklad vysouvaci podnos s adaptibilnim brékem (18).

Vyuziti pomticek by se mélo planovat a doporucovat v predstihu, aby mohly byt
poskytnuty v¢as (17).
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2.5 Popis kompenza¢nich pomicek pro Duchenneovu svalovou dystrofii

2.5.1 Pomiicky pro mobilitu a pfesuny

Pro spravné uzivani pomtcek je tieba, aby snimi byl oSetfovatel seznamen.

Pomiicky by mély podléhat pravidelnym kontrolam k zajisténi bezpec¢nosti (8).
Voziky

Obdobi, kdy je potteba vyuziti voziku, je velmi citlivé. Dochazi K pfijeti faktu, Ze
se zhorSuje chlapcova kondice a snizuje se urovenl mobility. Obdobi je citlivé jak pro
chlapce, tak i1 jeho rodinu, zejména pro rodice. Pii prezentaci voziku rodi¢im by mél byt
kladen diraz na jeho pfinosy pro nemocné dité zahrnujici snizeni svalové Gnavy a zvySeni
energie (8).

Zpocatku mizZe byt vyZadovan pouze vozik mechanicky. Postupné bude nutnosti
vyuZzivat elektricky vozik ve vnitfnim 1 venkovnim prostfedi. Vozik by mél umoziovat
dobrou posturalni podporu, ktera miize pomoci funkci plic (8).

I kdyZ je v tomto obdobi ohrozena pohyblivost chlapce, je diilezité se ujistit, ze mu
vozik poskytuje moznost maximdlni miry sobéstanosti. Proto by mélo byt fizeni
elektrického voziku dostupné s minimalnim vyuzitim sily a pohybu hornich konéetin (8).

U vozikt pro chlapce s Duchenneovou svalovou dystrofii existuje mnoho tGprav a
doplnkti v riznych stadiich onemocnéni. Hlavova opérka je diilezitd pii snizeni schopnosti
drzet hlavu, nebo po operacich pateie. Také se vyuziva z bezpecnostnich diivodi, pokud je
sedici dité ve voziku pfevazeno automobilem (8).

Podrucky poskytuji oporu pro lokty, predlokti a nepfimo také pro ramena. Pro
zajisténi optimalni podpory by mély byt nastavitelné do Sitky i do vySky. Pro zmirnéni
tlaku je nutné vybrat spravné kryti a polstrovani podrucek (8).

Chlapci se svalovou dystrofii maji zhorSenou trupovou kontrolu, maji tendenci se
opirat o lokty, coz jim ¢ini obtiZze pti udrZzeni vzpiimeného sedu. Pozice je asymetrickd a
mohou se tvotit deformity patefe. Pro podporu symetrické polohy slouzi hrudni peloty (8).
Sedaky by mély byt dostatecné pevné, aby poskytovaly spravnou podporu panvi. Zaroven
je nezbytné vybrat material, ktery zmirnuje tlak, psobi proti dekubitim a podporuje
komfort chlapce (8).

Podnozky je tfeba spravné vybirat jiz v Casnych fazich, jelikoz mohou oddalit

deformity chodidel. Idedln€¢ by mély udrzovat 90° tihel v kotniku a mély by byt rozdélené,
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aby bylo mozné je prizptsobit pravé a levé noze zvlast. Podnozky mohou byt doplnény
pasky pro uchyceni pat, coz zabranuje sklouznuti nohy (8).

Existuji také dodateCné upravy, které poskytuji jesté vétsi podporu stability
jedincim se zhorsSujici se posturalni funkci. Mohou to byt panevni, nebo hrudni pasy, ale
také napiiklad ¢tyibodovy pas ¢i abdukéni klin (8). Doplnéni elektrického voziku mize byt
pomucka zvana headpod. Headpod napoméha udrzet hlavu nemocného ve fyziologické
poloze. Usnadiiuje pohyby a umoziuje rotacni pohyby, zaroven zabrainuje pohybu hlavy ve
sméru kaudalnim. Neni vhodna pro vyrazné kyfozy a deformity patefe (29).

Velkym pokrokem je vozik, ktery je schopen bez jakékoliv asistence vyjet a sjet ze
schodu. Tento pokrok ovSem neni snadno dostupny pro $irsi vefejnost (30).

Je tfeba brat v uvahu také praktické zalezitosti, jako naptiklad kde bude vozik
uloZen v ptipadé€ nepouzivani, kde se bude nabijet, nebo zda bude snadno davan a vyjiman
zvozidla. Také je velmi dulezité urCit, zda muize byt stavajici vozidlo pro vozik

piizpisobeno, nebo jestli bude potieba zajistit novy, pievozu vyhovujici automobil (8).
Zvedaky a zavésy

Chlapci s DMD budou patrné¢ béhem jejich Zivota vyuzivat rizné druhy zvedaku,
jelikoz je nepravdépodobné, ze budou mit stejny typ na riznych mistech. Dulezité je, aby
zvedak chlapce bezpecné zvedl a nezranil zaddnou svoji ¢asti. Ke zranéni maze dojit, pokud
se vyuzije Spatny typ zavésu nebo pokud bude rameno zvedaku pitili§ blizko chlapcova
obliceje. Kvybéru pojizdného zveddku je vhodné se rozhodnout, v piipadé ze bude
vyuzivan na vice mistech v jedné budové nebo i venku. Naopak vybér kolejnicového
zvedaku, nebo zvedaku piipevnéného na sténé, se doporucuje pii pouzivani v jedné
mistnosti za i¢elem uSetieni mista (8).

Zavesu existuje celda fada pro rtzny ucel. Mély by byt pravidelné¢ vyménovany,
jelikoz se méni fyzické potieby ditéte. Také je nutné zavésy kontrolovat, protoze se
opottebovavaji. Sitovy zavés rychle schne a je tedy vhodny ke koupani. Protiskluzové
zavésy by se nemély namodit, mohly by se pfichytit na kuzi. Toaletni zavés pro chlapce
s DMD neni vhodny, jelikoZ je pozadovana plné kontrola trupu. Polstrovany popruh mtze
byt vyuzit, pokud mé chlapec zranitelnou kizi a je také pohodInéjsi. Je potieba zjistit, zda
je mozné vlozit popruh do susSicky, protoze velmi dlouho schne. Pokud chlapec sedi na

zidli, nemél by se pod nim zavés nechdvat. Mlize zplsobit otlaceniny, také se chlapec pod
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nim vice poti a zavés se stava kluzkym, coz by mohlo vést ke zméndm dané polohy.

Mnoho chlapcii s DMD potiebuje béhem dospivani zavés s oporou pro hlavu (8).
Schodolezy, zvedaci ploSiny a schodist'ové sedacky

Tyto pomicky jsou vyuzivany k pfemistovani 0Sob a jedna se o zatizeni s potfebou
ruéni manipulace. Schodolezy jsou vétSinou obsluhovany clovékem, ktery se o dité stara,
nutnosti je obsluhu stroje natrénovat. Firmy dodévajici schodolezy kontroluji, zda je
vhodny pro osobu na voziku, pro obsluhujici osobu a také kontroluji schody. U zvedacich
plosin a schodistovych sedacek je nutné natrénovat jejich obsluhu a také jak bude chlapec

se svalovou dystrofii pfemistovan na pomicku i z pomtcky (8).
Rotaéni desky, podlozky pro presun, piresouvaci pasy

Rotaéni deska pomaha chlapci se samostatnymi piesuny, pokud je schopen se na ni
postavit. Deska se polozi na zem, chlapec se na ni ve stoji otoCi a tim je schopen piesunu
Z jedné zidle na druhou. Druhd moZznost vyuziti rotac¢ni desky je v sedu pii dostavani se
z auta nebo z postele. Podlozky pro piesun se vyuzivaji pii pfesouvani chlapce na postel
nebo zidli. Pfesouvaci pasy pomahaji s manipulaci, oSetfovatelé nedrzi chlapce za obleceni

nebo za koncetiny (8).
Vertikaliza¢ni zaFizeni

Vertikaliza¢ni zafizeni uvadéji pacienta do vertikalni polohy a podporuji drzeni
téla. Diky tomuto zafizeni lze bezpecné polohovat trup, panev i dolni koncetiny.
Vertikaliza¢ni stojany by mély byt vyuzivany od doby, kdy dité¢ bézné chodi. V pozdéjsich

stadiich maze byt vertikalizace bolestiva z divodu Kontraktur dolnich koncetin (23).

Vyskové nastavitelna polohovaci lizka

Vyskové nastavitelnd polohovaci postel mlize usnadnit oSetfovateli ditéte rucni
manipulaéni tkony, které oSetfovatel bézné provadi. Nastavenim postele do spravné vysky
muze také snizit zatizeni oSetfovatelovych zad. Ditéti mize postel pomoci vstat z postele,
pokud je stale schopno postavit se. Pomoci ddlkového ovladani polohovaci postele si dité
milZe nastavit zvednuti zad a kolenni podpory, coZ mu poskytuje nezavislost v polohovani.

Antidekubitni matrace snizuje chlapci se svalovou dystrofii potiebu otaceni v posteli (8).
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Pomiicky pro prepravu vozidlem

Existuji rizné metody, které pomahaji, osobadm na voziku, dostat se do vozidla.
V casnych fazich, kdy je dité schopno se samo dostat do automobilu i ven, je nutné zajistit
sedacku s kvalitni podporou téla. Pro star$i déti mize byt vozidlo vybaveno sedackou,
kterou je mozné otocit o 90°. OtocCeni umozni snadnéjs$i piesuny pro chlapce, ktefi jsou
stale schopni se postavit (8). Jesté lepsi pristup poskytuje sedacka, ktera se povysune ven
Z vozu a tim zajisti chlapci pohodIngjsi presun (31).

Nutnosti je také zajistit pievoz voziku ve vozidle. Pokud neni rodi¢ nebo
oSetfovatel schopen vozik do vozidla pfesunout, existuje mnoho druha zvedak, které se
umisti na zadni nebo bo¢ni stranu automobilu, ¢i na jeho stiechu (8). Dal$i moZnosti jsou
také mobilni najezdové liziny, které usnadiuji nakladani voziku do automobilu (32).

V pozdé&jsich fazich, kdy se nebude chlapec schopen piesunout do autosedacky, je
nutné zajistit moznost sezeni ve voziku pii pfevozu vozidlem. Proto je vhodné poftidit
bezbariérové vozidlo, které poskytuje dostatek prostoru pro sedici osobu ve voziku. Piistup
do bezbariérového vozidla je mozny pies zvedaky ¢i rampy (8). Najezdové rampy
umoznuji, bez nutnosti presedani, najet osobé s vozikem do zadni ¢asti vozu. Sklapéni
najezdové rampy je dostupné v mechanickém i elektrickém provedeni (33).

V automobilu je nutnosti vyuzivat opérku hlavy, ktera snizuje riziko poranéni kréni
patete (8). Vozik musi byt také za jizdy upevnén pasy v piiéném i podélném sméru (33).

Existuji také elektrohydraulické ploSiny, které umoziuji osobé na voziku se

samostatné piesunout do vozu (34).

2.5.2 Pomicky pro hygienu

V pocateénich fazich nebude téeba vyuzivat mnoho kompenza¢nich pomucek, ale
S postupujicimi problémy s pohybem se potieba pomicek zvysSuje. Vybér vhodné pomicky

pro hygienu zalezi na tom, kde bude pouZzivana a co se od ni o¢ekava (8).
Pomiicky do sprchy a do vany

Ve vané mlze chlapec vyuzit vanovy zvedak, naopak ve sprSe by méla byt

umisténa sprchova zidle. Oboji by mélo zajist'ovat posturalni stabilitu (8).
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Toaletni kiesla

Mobilni toaletni kfeslo je vhodné, pokud bude pouzivano ve sprse a také jako

toaleta. Mize slouzit k obéma G¢eltim a usetii misto (8).

2.5.3 Pomiicky pro p¥ijem potravy

Cinnosti spojené s pfijimanim potravy zahrnuji zvedani horni kongetiny k usttim,
coz se pro chlapce stava postupné velmi naro¢né. Je vhodné zvazit vyuziti odlehéenych
piiborti s Sirokou rukojeti pro snadnéj$i uchop. VyvySeny okraj na talif nebo talif
s vysokym okrajem zabrafiuji padani jidla z talife. Pro napiti jsou nejruznéjsi typy hrnkt ¢i
lahvi. Naptiklad odlehéené hrnky se dvéma uchy pro snadné uchopeni a snizeni narokl na
energii (8).

Neschopnost ptiblizit ruku k obli¢eji chlapci kompenzuji piedklonénim hlavy.
V této fazi mize byt uzitetné dlouhé brcko (Pat Saunders Drinking Straws), které pfi piti
zabrani zpétnému vraceni tekutiny do sklenice. Toto bréko eliminuje potfebu zvedat ruku
k Gistim. Dal$im feSenim mize byt zvednuti desky stolu do vysky podpazi pro podporu
predlokti a zkraceni vzdalenosti pro dosazeni ruky k obliceji (8).

Se ztratou schopnosti pfiblizit ruku k ustim je mozné vyuzit mobilni podpérku
predlokti, kterd umozni horizontalni i1 vertikalni pohyb. DalSi moznosti je zafizeni, které
provadi pohyb k tstiim za chlapce. Takové zatizeni se v piekladu nazyva elegantni jedlik
(Neater Eater). Elegantni jedlik je pfipevnén ke stolu a sklada se z desky a prodlouzeného
ramene, které ma nastavec pro 1zici nebo vidlicku. Pro chlapce a mladé muze se svalovou
dystrofii je vhodné vyuzit napiiklad verzi s elektrickym ovladanim pomoci joysticku nebo

spinace (8).

2.5.4 Pomicky pro psani

Déti s DMD mohou mit potize se psanim z divodu snizené svalové sily, snizen¢ho
rozsahu pohybu a dalsich problémil. ReSenim mohou byt v po¢atednich fazich nastavce na
tuzky nebo naklonéni desky stolu. Textové procesory mohou byt zpocatku doplitkovou
zalezitosti k béznému psani rukou, mély by byt ovSem doplnény podporou ptedlokti.
S postupem onemocnéni bude pro chlapce tézké pohybovat hornimi koncetinami po celé
klavesnici, a proto je vhodné vyuZit upravenych klavesnic. Klavesnice mohou byt ovladané

pomoci mySi na obrazovce pocitace. DalSi variantou mohou byt kompaktni klavesnice,
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které jsou podobné béznym klavesnicim, ale jsou mensi velikosti. Moznosti je také systém

umoziujici pfevod feci na text (8).
Mobilni podpérky predlokti

Mobilni podpérky predlokti mohou byt ptidélané na voziku ¢i na stole, zmirfuji
gravitaci a tim umoziuji vétsi rozsah pohybu (8). Ergonomicka podpérka umoznuje zaujeti
lepsi pracovni polohy a tim mitize klientovi pomoci také k uvolnénému dychani a chrani
ruce a predlokti pfed otlaky. Zabraiiuje svalové bolesti. Toto ovSem plati pfi podepieni

obou predlokti (35).

2.5.5 Pomicky ke komunikaci

Komunikacni technologie poskytuje kontakt s vnéj$im svétem a muze pozitivné
zménit zivot lidem s postizenim. Komunika¢ni kompenzacni pomiicky byvaji vétSinou
finan¢né naro¢né, a proto lze pozadat o pomoc nadace. K dispozici je napiiklad funkce,
ktera je schopna pfevést mluvené slovo na text i naopak. Dalsi je zafizeni, které umoZiuje
ovladani pocitace pohybem oc¢i. Zafizeni je opatifeno vestavénou kamerou, kterd sleduje
pohyb o¢i a tim umozni pohyb kurzoru mysi po obrazovce. Kliknuti mys$i na urcity bod
umoziuje napiiklad mrknuti o¢i, nebo sledovani jednoho bodu po néjakou dobu. Mén¢
narotné na obsluhu je specidlni pero nazyvané stylus, které je vhodné pro osoby
s omezenym pohybem hornich koncetin. Perem je mozné ovladdat dotykové obrazovky a
existuji také varianty pro drzeni v ustech ¢i ptipevnéné na hlavé. Komunika¢ni technologie
je mozné vyuzit k ovladani topeni ¢i svétel v domé, otevirani dveii nebo ovladani postele a

to vSe lze provadét pomoci chytrého telefonu se specialni aplikaci (30).
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PRAKTICKA CAST

3 CIiL

Cilem bakalatské prace je zhodnotit vyuzivani KP u vybrané¢ho vzorku klientti se
svalovou dystrofii typu Duchenne a poukazat na vyuziti vhodnych i nevhodnych

vybranych kompenza¢nich pomticek.
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4 HYPOTEZY

H1: Predpokladam, ze vybaveni vhodnymi kompenza¢nimi pomickami usnadiiuje Zivot

nejen nemocnym klientiim s DMD, ale zaroven i jejich peCovatelim.

H2: Piedpokladam, ze klienti se svalovou dystrofii typu Duchenne potiebuji po ztraté
schopnosti chiize, pro zachovani urCit¢ miry nezavislosti, elektricky vozik, ktery

samostatné ovladaji.

H3: Predpokladam, Zze v pozdé&jsich stadiich onemocnéni DMD je potieba vyuziti

vypocetni techniky k zajisténi sob&sta¢nosti v komunikaci s okolim.
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5 CHARAKTERISTIKA SLEDOVANEHO SOUBORU

Sledovanym souborem pro ucely vyzkumného Setieni jsou 4 Klienti se svalovou
dystrofii typu Duchenne ve véku 5, 7, 18 a 25 let. U jednoho z nich se vyskytla samovolna
mutace dystrofinového genu. U tii bylo potvrzeno pozitivni ptenasSecstvi Duchenneovy
svalové dystrofie ze strany matky.

Klienti byli informovani o ucelech vyzkumného Setfeni. Na zdkladé¢ souhlasu
klientdi i rodinnych ptislusnikii, u mladistvych na zaklad¢ souhlasu zakonnych zastupci,
byly vypracovany piipadové studie. Sbér dat probihal pfevazné v domacim prostiedi, ale
také v matetské a stfedni skole.

Vyzkumné Setfeni probihalo celkové v obdobi od bfezna 2015 do ledna 2016, u
kazdého klienta v rizném ¢asovém intervalu.

Ptipadové studie jsou zaméfeny na postup onemocnéni, vySetfeni a zhodnoceni

vyuziti konkrétnich kompenzac¢nich pomticek.
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6 METODOLOGIE SBERU DAT

Pripadové studie jsou provadény formou kvalitativniho vyzkumu. Metodologie
sbéru dat byla individualné ptizpisobovana dle véku klientt.

Jako hlavni metody sbéru dat pro vypracovani praktické Casti bakalarské prace
byly pouzity volné rozhovory a pfimé pozorovani. Pfimym pozorovanim a volnymi
rozhovory byly hodnoceny pifedevsim oblasti vSednich dennich aktivit a vyuziti
kompenzacnich pomiicek.

Orientacné bylo hodnoceno ¢iti, svalova sila, rozsah pohybu a motorika hornich
koncetin.

Dale probihalo u chodicich klienti hodnoceni pomoci ¢asovych testti a zhodnoceni
strategii ¢innosti. Hodnoceni stability, stoje a chlize. U nechodicich klienti predev§im
hodnoceni sedu.

Hodnoceni nezavislosti probihalo u dospélych klientii modifikovanym testem FIM
a ve verzi pro déti standardizovanym testem WeeFIM. Modifikovany test FIM je uveden
v ptilohach. Standardizovany test WeeFIM byl pouzit pro osobni ucely a z divodu
autorskych prav neni uveden Vv prilohach. Vice informaci na:
<http://www.lifetimecare.nsw.gov.au>.

Béhem provadéni ptipadovych studii byla u tfi klienti zvolena jako dopliujici

metoda sbéru dat také fotodokumentace.
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7 PRIPADOVE STUDIE

7.1 Pripadova studie 1

Vek klienta 18 let, v rodiné negativni anamnéza na ptrenasSecstvi svalové dystrofie
typu Duchenne. Matka podstoupila genetické vysetieni. Vyskytla se samovolna mutace
DMD genu.

7.1.1 Pribéh onemocnéni, diagnostika

Narozen v terminu, bez komplikaci. Porodni vaha 3100 g a délka 48 cm. Po porodu
se vyskytla novorozenecka Zloutenka. Vysoké jaterni testy pietrvavaly do 1 roku véku,
proto byly provedeny genetické testy, kde byla diagnostikovana Duchenneova svalova
dystrofie. Schopnost chiize osvojena ve 13 mésicich.

V piedskolnim véku se zacaly objevovat prvni ptiznaky onemocnéni, kdy bylo
nezbytné pridrzovani zabradli pfi chiizi do schodid. S nastupem do prvni tiidy zakladni
Skoly byla nutnd pifi chlizi do schodii pomoc druhé osoby. Zkracovala se vzdalenost
samostatné schopnosti chlize. Objevila se 1 charakteristickd chiize po Spickach. Schopnost
chiize byla jest¢ k 10. roku mozna, ale stile se zhorSovala. Chize po domé byla
problematicka, dopliiovana neustalymi pady a neschopnosti vstat, proto byl indikovan
mechanicky vozik. Pfed nastupem do 5. tfidy byla zcela ztracena schopnost chiize, proto
byl feSen vstup na novou bezbariérovou Skolu, S nutnosti osobni asistence. Piibyly
pomiticky pro piesuny jako zvedak do vany a bazénu, schodistova sedacka, nebo najezdové
rampy do domu a do automobilu.

Od 6. tiidy byl piidélen spole¢nosti Pomocné tlapky asistencni pes. Z divodu
rychlého ristu a zachovani bezpe¢nosti bylo nutné zajistit novy mechanicky vozik. Pozdéji
byl obstaran také elektricky vozik, ktery byl nejprve vyuzivan prevazné v exteriéru, ale
pozdg&ji, pro zachovani vétsi miry sobésta¢nosti, i v interiéru. S nastupem na stiedni $kolu
elektrotechnickou, obor informacni technologie, Se osobni asistentkou stala matka, ktera
dokon¢ila nutny kurz. Na jafe v roce 2015 byla provedena operace achillovych $lach pro

equinovardzni postaveni nohy.

7.1.2 Domaci prostiedi

Bydli s rodi¢i a mladsi sestrou v rodinném domé. Ptizemi je bezbariérové upravy.

Do domu vedou 2 schody, pies které je umisténa najezdova rampa.
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Skola

Ve 8kole vytvoren individualni vzdélavaci plan. Pii vyuCovani je samostatny. Po
lavici se hornimi koncetinami pohybuje bez obtizi. PiSe velkym tiskacim pismem levou
HK, tuzkovym uchopem perem bez rozsiteného uchopu. Uchop pera 2 cm od hrotu, opora
predlokti o podrucku voziku. Zvlada i rychlejsi tempo, pii unaveé zapis dokoncuje osobni
asistentka (matka). Stranky v seSitech a ucebnicich otac¢i sam. Pfi praci na pocitaci je
obratny a rychly. PiSe na klavesnici obéma HKK pfi podepteném piedlokti. Predlokti je
opfeno o still, lokty jsou opfeny o podrucky ¢i stehna. I ve Skolnim prostfedi je vyuzivana
pomoc asistenéniho psa. Po Skole se pohybuje bez problémi pomoci elektrického voziku.

Asistenci klient potiebuje pii ptipravé uceni z batohu a ptipadné podani véci z batohu.

7.1.3 VySetieni

Vyzkumné Setfeni probihalo v domacim prostiedi v cervenci 2015 formou pfimého
pozorovani, volnym rozhovorem s klientem a matkou a modifikovanym testem FIM. V
zati 2015 probehla navstéva Skolniho prostiedi.

Citi
Citi hluboké i povrchové bez patologickych nalezii.

Svalova sila

Svalova sila orienta¢né¢ zachovana v oblasti aker a predlokti na stupen 3 - 4.

V oblasti ramennich pletencti orientacné na stupen 2.
Rozsah pohybu

Schopnost pohybu bilateralné v ramennim pletenci po podlozce do mirné flexe,
extenze, abdukce a addukce. V loketnim kloubu zachovana schopnost bilateralné flexe i
extenze. Pfedlokti se oboustranné¢ pohybuje do supinace, pronace. Pohyby zapésti jsou
bilateralné¢ mozné vSemi sméry, dorzalni flexe s leh¢im omezenim. Pohyby prstii vSemi

sméry jsou oboustranné bez omezeni.
Motorika hornich koncetin

Celkova motorika hornich koncetin je ovlivnéna postupnym snizovanim svalové

sily ramennich pletenci. Je spojend s fadou kompenzacnich mechanismi a nelze proto
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hodnotit zv1ast' jemnou a hrubou motoriku. Posouvani HKK je spojeno s jejich plazivym
pohybem po desce stolu. Uchopy lze provést pii podepieném piedlokti bez obtizi. Pohyby

jsou koordinované a ptesné. Dominantni leva HK.
Sed

Hlavu udrzi, naklon na levou stranu s mirnym pifedsunem. S pravou pelotou je
pravé rameno vyS nez levé, bez peloty pada na pravou stranu. Horni koncetiny jsou vétSinu
casu optfené o podrucky nebo o stil. Kycelni klouby jsou ve voziku v mirné abdukci. Pfi
sedu na posteli jsou kycelni klouby ve velké abdukci a zevni rotaci. Kolenni klouby
sméfuji ve voziku doptedu. Na posteli smétuji do stran. Nohy jsou po operaci achillovych

Slach v lehkém valg6znim postaveni.

Sed je pohodInou polohou, zachovana schopnost piedklonu i lateroflexe. Poloha
meénéna dle vlastniho uvazeni pomoci elektrick¢ho ovladani. Nej€asteji polohovany dolni
koncetiny do vétsi ¢i mensi flexe v kolennich kloubech. Ve skole vydrzi sedét po celou

dobu vyucovacich hodin. Ulevovou polohou je opieni hlavy o levou HK.

ADL

Sebesyceni

Sebesyceni zvladne na voziku zcela bez pomoci. VétSinou ji ptiborem nebo 1zici
levou HK. V posteli pottebuje dopomoc matky, jelikoz nema tak kvalitni posturalni
podporu jako ve voziku. Napiti zvladne ze sklenice i z lahve. Sklenici zvedne K Gstim
s mirnym ptedklonem hlavy. Lahev si sam otevie a nakloni k puse, opét s mirnym

predklonem.
Oblékani

V oblékani je zavisly na pomoci matky, je schopen pomoci pifedklonem, ¢i mirnym

zvednutim HKK pfii oblékani trika nebo mikiny. Kalhoty i teplaky oblék4 matka na posteli.

Osobni hygiena

Osobni hygienu je schopen ve voziku provadét sam, jen je nutnd dopomoc

s ¢esanim a holenim. S holenim klientovi pomahé otec. Zuby si €isti levou HK.
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Koupani, toaleta

Pii koupani je nutnd pomoc matky a vyuziti vanového zvedaku. Na WC je

pfesouvan pomoci hydraulického zvedaku.

Ptesuny

Pro presuny je nutné vyuzivat zvedaky se zaveésy bez podpory hlavy. At uz se jedna
o presun z postele na vozik, ¢i z voziku do vany, nebo na WC. Posouvani v posteli provadi

matka, stejné tak polohovani a otaceni.
Modifikovany test FIM

Dle modifikovaného testu FIM dosahl 74 bodi ze 126. Oblast jidla byla hodnocena
jako modifikovana sobésta¢nost. Plna sob&stacnost je zachovana v oblasti kontinence, jizdé
na voziku, komunikace a socidlnich aspektech. V oblasti pée o zevnéjsek potiebuje
sttedni pomoc. V oblasti intimni hygieny je potfeba vyrazna pomoc. U koupani, oblékant,

piesunti a lokomoce do schodt je nutna plna pomoc.

7.1.4 Vyuziti kompenzacnich pomicek

Elektricky vozik

Elektricky vozik je specialné upraven. Mezi vybaveni voziku patii napiiklad
ovladaci pult s displejem umisténym na levé stran¢ voziku, ktery je schopen samostatné
ovladat LHK. Podnozky s délenymi plastovymi stupackami a obsahuje také panevni pas.
Vozik je doplnén navic o antidekubitni sedak a zadovou opérku, také o dvé hrudni peloty,
Z nichz je vyuzivéna zatim pouze prava. DalSim doplnénim je ¢tyibodovy pas a podpora
hlavy, coz se vyuziva piedevS$im pii jizdé automobilem. Vyuziva také zrcatko. Cely
elektricky vozik je vybaven elektrickym polohovénim véetné elektricky polohovatelnych
podnozek. Na pravé stran¢ voziku je umisténa ledvinka pro osobni véci.

Vozik je vyuzivan kazdodenné v interiéru i exteriéru. Pfesuny do voziku 1 z voziku

jsou feseny pomoci hydraulického zvedéaku.
Mechanicky vozik

V soucasnosti je vyuzivan jiz druhy odleh¢eny mechanicky vozik. Prvni

mechanicky vozik nevyhovoval z vice divodi. Podnozky nebyly rozdéleny na dvé Casti a
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nedaly se sklopit. Druhy mechanicky vozik je vybaven délenymi stupackami a navic je
doplnén o antidekubitni sedak, zddovou opérku a pravou hrudni pelotu. Je vyuzivan méné

Casto predevsim v interiéru. V piipad¢ pouzivani je ovladan matkou.
Polohovaci lizko

Vyuzivané polohovaci lizko je nestandardni velikosti 120 x 200 cm, které
umoznuje veétsi komfort a moznost lepsi péce. Elektrické polohovani ovlada sam bez

problémul.
Schodistova sedacka

Pti vybéru pomucky je nutné si promyslet Sitku schodu, jelikoz jak dité roste, je tu
velké riziko poranéni dolnich koncetin. Z tohoto diivodu neni schodistova sedacka
vyuzivana. Nevyhovuji ani podrucky, které neni mozné odklopit, coz znesnadiuje presuny.

Ani hydraulicky zvedak nefesi problém piesunt, jelikoZ na chodb¢ neni dostatek prostoru.

Zvediky

Domaci prosttedi je vybaveno 3 zvedaky. Zvedak u vany je vlastnoru¢né vyroben
pritelem rodiny, coz uSetfilo ndklady za pofizeni vanového zveddku. Vlastnorucné
vyrobeny zvedak je piipevnén ke sténé mistnosti a pohdni ho baterie do automobilu. Je
tedy na elektrické ovladani. K vanovému zvedaku je vyuzivan zavés do vany, ktery rychle
usycha. Dutvod nevyuzivani hydraulického zvedaku v koupelné je obloZzeni vany
dlazdicemi az k zemi.

Zvedéak u bazénu vlastnorucné vyrobil otec spolu s prateli. Tento zvedak je ovladan
pouze rucné a je k nému vyuzivan zavés do vany.

Hydraulicky zvedak je do domaciho prostiedi zapujceny. Vyuzivan je denné na
pfesuny z postele na vozik i1 zpét. Nejcastéji vyuzivanym zavésem je typ bez podpory pro
hlavu, jelikoZ hlavu drzi sam. Obsluhu zveddku zvlddne matka sama bez potiZi a fyzické

namahy.
Mechanicky oto¢na a vysuvna sedacka

Pro neschopnost postavit a Casové naro¢né a fyzicky namdhavé presuny neni

schodi§tova sedacka vyuzivana. Sedacka nesjede do pottebné vysky pro snadny piesun.

39



Drive vlastnila rodina mensi vozidlo, ve kterém sedacku vyuzivala, jelikoz vyska do které

sjela, byla dostacujici.
Najezdova rampa do automobilu

Rodina ma elektricky pohanénou najezdovou rampu do automobilu. Ta je
vyuzivana n€kolikrat denné¢ a je pro oSetfovatele velkym piinosem, usSetienim ¢asu, ale

také fyzickym odleh¢enim.
Komunika¢ni technologie

K notebooku ma navic klavesnici pro lepsi ovladani. MyS$ k notebooku ovlada
levou HK s podepienim predlokti. Komunika¢ni technologie jsou stézejni pro studium.
Studium komunikaénich technologii a webdesignu je 1 velkym koni€¢kem. Doma pracuje na
uprave fotografii, vytvaii internetové stranky, vyuziva socidlni sit¢ pro komunikaci a hraje
nejriaznéjsi typy her. Notebook je umistén na stole, pod ktery lze snadno zajet s
elektrickym vozikem.

Vyuziva také chytry mobilni telefon, ktery bez problémt ovlada.
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7.2 Pripadova studie 2

Vek klienta 25 let, v roding je pozitivni anamnéza na prenasecstvi svalové dystrofie

typu Duchenne u matky, sestry, tety i sestienice klienta.

7.2.1 Pribéh onemocnéni, diagnostika

Narozen v terminu. Porodni vaha 3100 g a délka 49 cm. Svalova dystrofie
diagnostikovana ve 3 letech zcela ndhodné na zdklad¢é zvySenych jaternich testd v ramci
endokrinologického vySetfovani pro maly vzrist. Kolem 5. roku véku se objevily prvni
priznaky zhorSené chlize. Dochazka do matetské Skoly absolvovana bez potizi, v prvni
tfidé zakladni Skoly zvladéana télesna vychova bez omezeni.

Kolem 7 let se potize spojené s onemocnénim zacaly prohlubovat. Stile byla
zachovana sobé&stac¢nost, zvladana jizda na kole, chtize byla pomalejsi se ztratou schopnosti
béhu. Témef plna sobéstacnost udrzena do 11 roku, premistovani provadéno po CEtyfech,
nebo Soupanim po hyzdich. Tehdy byla také potvrzena, v ramci neptimé DNA diagnostiky,
Duchennova svalova dystrofie. Velky zvrat nastal po achillotomii, po které byla
vertikalizace velmi obtizna, kvili zménénému tézisti. Ve 12 letech byl indikovan
mechanicky vozik. Na zakladni $kole byl pfifazen osobni asistent. V 15 letech probéhlo
dalsi genetické vySetfeni, kdy byla detekovana nonsens mutace ve 34.exonu
dystrofinového genu. V ramci piijeti na sportovni gymnazium s osobni asistentkou byl
vytvofen individualni vzdélavaci plan.

Projevy onemocnéni postupovaly a v 16 letech byl opatien elektricky vozik. Stale
byla zachovéana schopnost dostat se samostatné do sedu na posteli, psat tuzkou a obslouzit
se U stolu i vramci osobni hygieny. V obdobi 18 roku doslo k dalsi vétsi progresi
onemocnéni, vySe zminéné tkony jiz nebyly mozné a vétSinu ¢innosti zastavala matka.
Komunikaéni technologie byly stale obsluhovany samostatng. Po pfijeti na Ceské vysoké
uceni technické, fakultu biomechanického inzenyrstvi, se stala osobni asistentkou
sestfenice, coZ bylo pfiznivéjsi pro zatazeni do kolektivu. Studium vysoké Skoly bylo, ze
zdravotnich divodii, po dvou letech preruseno. Ve 24 letech doslo k hospitalizaci pro
akutni respirani selhdni pii mirné virdze, kdy probchl také akutni halucinatorni stav
nejasné etiologie. Od doby respiracniho selhani byla zahajena terapie BiPAP. Pozdé&ji byla
pfidana terapie kaslacim asistentem, ktery zakoupil Parent project a pro 5 chlapcti s DMD

jej zapiycil za Gcelem studie.
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7.2.2 Domaci prostiedi

Bydli s rodi¢i v panelovém domé s vytahem a ndjezdovou rampou. Pé¢i v domacim

prostiedi zastava vétSinu ¢asu matka.

7.2.3 VySetfeni

Vyzkumné Setieni probihalo v domacim prostfedi v zari 2015 formou piimého

pozorovani, volnym rozhovorem s kKlientem a matkou a modifikovanym testem FIM.
Citi

Citi hluboké i povrchové bez patologickych nalezi.
Svalova sila

Svalova sila je orienta¢né zachovana na stupen ¢islo 3 u flexorti a extenzorQ prsta.
Zachovana schopnost lehce sevfit ruce pii stisku a uvolnit. Levou rukou stisk nepatrné

silnéjsi.
Rozsah pohybu

Schopnost pohybu bilateralné do mirné flexe, extenze, abdukce a addukce prstt.
Motorika hornich koncetin

Motorika hornich koncetin s vyraznym omezenim zachovana na akrech.

Dominantni prava HK.
Sed

Hlavu neudrzi, ve voziku opiena o podpérku, pii piejeti hrbolu hlava pada,
vybocena na pravou stranu. Levé rameno postaveno vys nez pravé, leva klicni kost vys nez
prava. Predlokti bilateralné¢ opfena o podrucky. Flekéni kontraktury loktii, zapésti. Prsty
v oblasti IP1 ve zna¢né hyperextenzi. Trup naklonén k pravé strané. Esovita skoliosa
hrudni patefe. Sed na obou sedacich hrbolech, vice zatizen pravy. Pfitomny flekéni
kontraktury v ky¢lich a kolenou, pseudohypertrofie lytek, equinovardzni postaveni nohy,

vice vpravo.
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ADL

V oblasti ADL je pln¢ zavisly na pomoci. Nejcastéji na pomoci matky. Zachovana
schopnost ovladat my$ u PC obéma rukama, ovladat elektricky vozik PHK a elektrické
ovladani elektrického lazka.

Vsedni denni ¢innosti vykonava za klienta matka. Oblékani a svlékani provadéno
vétSinou na lizku, jedeni a osobni hygienu vV mechanickém voziku. Do vany je piesouvan

bez vyuziti hydraulického nebo vanového zvedaku. Na WC je posazovan a ptidrzovan.
Modifikovany test FIM

Dle modifikovaného testu FIM dosahl 60 bodt ze 126. PIny pocet bodu, tedy plné
sobé&stacnosti, dosahl v oblasti kontinence, komunikace a socialnich aspektd. Naopak
nutnost plné pomoci je v oblasti osobni péce, pfesunt, a lokomoce do schodi. U jizdy na
elektrickém voziku je nutnd minimalni pomoc, jelikoZ pottebuje polozit HK k ovladani

voziku.

7.2.4 Vyuziti kompenzacnich pomicek

Elektricky vozik

Elektricky vozik je specidlné upraven. Je vybaven podpérkou hlavy, ¢tytbodovym
pasem, podru¢kami, abdukénim klinem a rozdélenymi podnozkami. Ctyibodovy pas je
vyuzivan vzdy s vyjezdem na elektrickém voziku. Ovladaci pult voziku je umistén na
pravé stran¢ a klient tak vozik samostatné ovlada pravou HK. Horni konéetinu je tfeba na
vozik polozit, sdm ji k ovladani neptesune. Vozik je vybaven elektrickym polohovanim
véetné elektricky polohovatelnych podnozek. Navic je doplnén o specidlni antidekubitni

sedak. Vozik je vyuzivan pfedevsim v exteriéru.
Mechanicky vozik

Mechanicky vozik pro domdci pouziti byl sestrojen zriznych dild jiz
nepouzivanych vozikl. Je doplnén opérkou hlavy, podruc¢kami a podnozkami. Misto
hrudni peloty je vyuzivan pod pravé podpazi polstar. Polstai je vlozen také mezi dolni
koncetiny slouZici jako abdukéni klin. Ovladan je rodic¢i. Jiny mechanicky vozik rodina

nevyuziva.
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Polohovaci postel

Elektrické polohovaci lizko ovlada vétSinou sam pomoci ovladace. Ma standardni

velikost 90 x 200 cm a antidekubitni matraci.
Zvedak

Z divodu niz8i hmotnosti Klienta, rodina nepozadala o hydraulicky zvedak. Veskeré

piesuny zvlada matka nebo otec.
Néjezdové liziny

Pro pfesuny do automobilu jsou vyuZivany najezdové liziny. Pied liziny pfijede a

rodi¢e dohlizi na jeho vyjeti s vozikem do automobilu.
Komunika¢ni technologie

Schopen samostatné¢ ovladat my$ pravou horni koncetinou. Problém nema ani
s ovladanim levou HK. Na pravé strané obrazovky notebooku ma piednastavenou malou
klavesnici a pomoci mySi na ni piSe. Vyuziva rizné socialni sité typu facebook a skype,
kde se spojuje s kamarady a prateli. Mobilni telefon nevyuziva, jelikoz ho neudrzi v ruce.

Ve volném cCase piSe naptiklad clanky o hokeji, které bavaji otisStény v novinach.
Kaslaci asistent

Vyborn¢ hodnocena pomicka zvana kaslaci asistent. Pomticka neni hrazena
zdravotni pojistovnou pro tento typ onemocnéni. Z tohoto diivodu se rada Parent projectu
rozhodla, Ze zakoupi 5 kaSlacich asistentd pro klienty se svalovou dystrofii typu Duchenne.
Od podzimu 2015 probiha ro¢ni studie, kterd by mohla pomoci dokéazat vhodnost pomucky
i pro Duchenneovu svalovou dystrofii s cilem uhrady ze zdravotniho pojisténi. Roéni

studie slouzi ke zhodnoceni pomucky k vyuziti v riznych rocnich obdobich.
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7.3 Pripadova studie 3

Vék 5 let, vrodingé pozitivni anamnéza na pienaSecstvi svalové dystrofie typu

Duchenne u matky a sestry ditéte.

7.3.1 Pribéh onemocnéni, diagnostika

Narozen v terminu, bez komplikaci. Porodni vaha 3500 g a délka 53 cm. Ve 3
meésicich zjisténa elevace svalovych enzymi a na podkladé neurologického vySetfeni
diagnostikovana svalova dystrofie typu DMD. Delece 8-30 exonu dystrofinového genu.
Schopnost chlize osvojena ve 13 mésicich. Matefska Skola navsStévovana od 2 let. Pfes
nesouhlas matky byl pii vSech vychazkach vyuzivan koc¢arek. I ¢innosti, které by mohly
byt provadény samostatné, byly vykonavany s dopomoci. Proto se rodina rozhodla o
piefazeni do jiné matefské Skoly, kde je kocarek vyuzivan pouze v ptipad¢ unavy, a kde je
podporovana samostatnost v provadéni ¢innosti. Pravidelné navs$tévovana logopedie.
Kazdy den probiha cviceni s rodi¢i. Dvakrat v tydnu navic cviCeni s fyzioterapeuty. Jeden
dochazi do domaciho prosttedi, za druhym rodina dojizdi do zdravotnického zatizeni.
Projevy onemocnéni nejsou pfili§ zietelné. Potize ¢ini chiize na delSi vzdalenost,
kompenzovano koc¢arkem nebo benecyklem. Od podzimu 2015 indikovany kortikoidy, po

kterych doslo k zvySeni svalové sily.

7.3.2 Domaci prostredi

Rodina Zije v bezbariérovém domé, ktery piestavéla pro budoucnost ditéte a v

nedavné dob¢ se do n¢ho prestéhovala.

7.3.3 VySetieni

Vysetfeni probihalo v srpnu 2015 a lednu 2016. Byla zvolena forma ptimého
pozorovani, volného rozhovoru s matkou, ¢asové testy, zhodnoceni strategii ¢innosti a

standardizovany test WeeFIM.
Citi

Povrchové i hluboké ¢iti bez patologickych nalezi.
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Svalova sila

Svalova sila pted uzivanim kortikoidti byla oslabena v oblasti flexort krku a trupu,
orientatné odpovidala stupni 2. Tii mésice po nasazeni kortikoidi dosSlo k mirnému
ZlepSeni a svalova sila v oblasti flexort krku a trupu orientacné odpovida stupni 3. Svalova

sila ostatnich ¢asti téla je bez omezeni.
Rozsah pohybu

Orientacni vySetfeni rozsahti pohybi HKK i DKK odpovida véku. Nevykazuje

omezeni v oblasti rozsahu pohybt.
Motorika
Motorika odpovida véku. Dominantni leva HK.
VySetieni stoje
Stoj je stabilni i pfi tlaku z vnéjsi. Nevyhledava oporu. Polohu zaujima i pii hrani.
Zepiedu

Hlava drzena rovné, pravé rameno vys nez levé, prava klic¢ni kost tazena vy$ nez

leva. Ky¢elni klouby v mirné zevné rotaci. Kolenni klouby symetrické. Stoj o $irsi bazi.
Z boku

Hlava drZena v roviné patefe. Ramena mirné v protrakci, lehce zvétSend bederni
lord6za, mirn¢€ vystréené bricho, panev v lehké anteverze. Kolena v extenzi, mirn¢ pedes

plani, prsty voln¢ poloZené na zemi.
Zezadu

Hlava drzena v prodlouzeni patete, pravé rameno vys nez levé. Dolni thly lopatek
neptiléhaji tésné k patefi, pravy je vys nez levy. Patef rovnd, spiny symetrické. Kycelni
klouby v mirné zevni rotaci. Podkolenni jamky symetrické, bilateralné¢ pseudohypertrofie

Iytkovych svali, achillovy Slachy sméfuji mirn€ do vnitini rotace.
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Vysetieni rovnovahy

Pii statickém vySetfeni negativni Rombergtv test 1., Il. i 1ll. Stoj na jedné noze
bilateralné bez opory.
Pti dynamickém vySetfeni rovnovahy zvladédna chlize ve vyznafeném prostoru i

chiize s distrakci hlavy bez problémt.
Hodnoceni chiize

Chiize o uzké bazi. Naslap na paty, odvijen palec od podlozky. Stejna délka krok.
Chodidla sméfuji rovné doptedu. Lehké protrakce ramen a mirn€ vyklenuté bticho.
Zvladana chiize na patach i na Spi¢kach bez problémi. Pti chlizi do schodi i ze

schodu stiidany DKK, bez opory 0 HKK. Rychlej$i smér do schodu.
Casové testy

Casovy test b&hu/chiize na 10 metrii zvladnut za 4,60 sekund. Zachovana schopnost
béhu, obé DKK se ve stejny moment nedotykaji podlahy.

Gowerstiv manévr neni typicky. Zvednuti ze zemé zvladnuto za 3, 57 sekund, opora
HK o jednu dolni konéetinu.

Vystoupani 4 schodu zvladnuto za 2, 56 sekund bez opory 0 HKK se stfidanim
dolnich koncetin.

Obléknuti kosile provedeno za 1 minutu a 58 sekund se zapnutim knofliku.

ADL

Sebesyceni

Ji 1zici, kterou drzi v levé HK valcovym tchopem. Piibor zatim nepouziva. Napiti
zvladne samostatné ze sklenice i lahve. Sklenici drzi dominantni HK valcovym tichopem,
poptipadé obéma HKK. Lahev otevira dominantni rukou, nedominantni ji ptidrzuje, napiti

provadi bilateralné valcovym tichopem.
Oblékani

Kalhoty obléka v sedu na Zidli nebo na zemi, obéma HKK je drzi a poloZzi je pted
sebe. Kalhoty navlékne s ptfedklonem nejprve na jednu, poté na druhou DK. Poté se

postavi a kalhoty navlékne pfes hyzd¢ a samostatné si zapne knofliky. Svlékani provadi ve
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stoji, kalhoty si rozepne, stdhne pomoci hornich koncetin pfes hyzdé¢, vynda jednu dolni
koncetinu z nohavice a poté druhou. Pokud ma uzsi kalhoty, vétSinou si k vyndadvani DKK
Z nohavic seda.

Oblékani ponozek zvlada v sedu na zidli nebo na zemi. Pti predklonéném trupu
navlékne obéma HKK ponozky pies Spicku a ptes patu. Svlékani provadi také v sedu na
zidli nebo na zemi, predkloni se k DKK a dominantni HK stdhne ponozky.

Pro oblékani tricka je vychozi polohou stoj. Triko nejprve pietahne pies hlavu, do
rukavu dava dominantni HK, poté nedominantni. Svlékani provadi také ve stoji. Nejprve si
obéma HKK pietdhne triko pfes hlavu, vyndava nejprve dominantni HK z rukavu, poté
nedominantni.

Oblékani mikiny zvlada ve stoji. Nejprve nasune rukdv na dominantni HK, poté
zezadu pirehmatne a navlékne na druhou HK. Zapinani zipu zvladne samostatné. Svlékani
provadi ve stoji, zip bez pfidrzeni rozepne dominantni rukou. Rukav stahuje nejprve
Z dominantni horni koncetiny, poté z nedominantni.

Boty nazouva v sedu. Pfedkloni se k DKK, boty nazuje a samostatn¢ zapne suchy
zip. Sundavani bot provadi v sedu, s piedklonem boty rozepne a sunda.

V¢étSinu Cinnosti Vv oblasti oblékani zvlada ve stoji, jelikoz se u né¢ho neprojevuje

vyraznéjsi nestabilita a svalova slabost.

Osobni hygiena

Cisténi zubl provadi ve stoji, kartacek drzi v dominantni HK valcovym tuchopem.

Oblicej si myje ve stoji obéma HKK.

Koupani, toaleta

S koupanim dopomaha vétsinou matka. Pi1 pouzivani WC je samostatny.
Standardizovany test WeeFIM

Dle standardizovaného testu WeeFIM dosahl 106 bodd. V dobé provadéni testu
bylo ditéti 66 mésict, coZz odpovida 112 bodum. Jedeni, péce o zevnéjSek a oblékani
provadi vétsinou pod dohledem. Pti koupani je nutna minimalni asistence. PIn¢ nezavisly
je voblasti kontroly defekace, piesunti postel/zidle/vozik a pfesunii na toaletu. Oblast
pouziti WC a pfesunli do vany/sprchy by méla odpovidat modifikované nezavislosti, ale je

také pln¢ nezavisly. V oblasti kontroly moceni je nutnad minimalni asistence. Pfi chlizi na
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delsi vzdalenost je vyuzivan kocarek. V oblasti komunikace je pln¢ nezavisly. Socialni

aspekty odpovidaji vékovym normam.

Tabulka 1 Strategie ¢innosti u klienta 3

Zhodnoceni
provadéni

strategii ¢innosti

Dité bez DMD

Klient s DMD - LHK dominantni

Otevirani dveri

Dominantni rukou vélcovym
uchopem uchopi kliku, stlac¢i

Ji

Nedominantni rukou valcovym

uchopem shora uchopi kliku, stlaci

Ji

Psani perem,

propiskou

Sed, tuzka v dominantni ruce,
uchop tuzkovy, 3 cm od hrotu,

predlokti opteno o stiil

Sed,

uchop tuzkovy, 1 cm od hrotu,

tuzka v dominantni ruce,

ptedlokti opteno o stil

Usedani na zidli

Ze stoje do sedu, bez opory

Bez opory se bokem Zidle zvedne

Zvedani ze zidle

Ze sedu do stoje bez opory

Bokem pftistoupi k zidli a bez opory

usedne

Usedani na zem

Pti sedéni opora o jednu HK

Opora o 1 HK, postupné usednuti

Zvedani ze zemé

Pti zvedani opora o jednu HK

Opfeni ruky o jednu DK a pak stoj

Zvedani véci ze

zemé

Ptedklon ze stoje bez opory

Ve stoji piedklon, véc sebere ze

zemé bez opory

Zdroj: Vlastni

7.3.4 Vyuziti kompenzacnich pomiicek

Kocarek

Jsou vyuzivany anglické golfky pro déti do 50 kg. Kocarek je vyuZzivan predevsim

na delsi prochazky, nebo v matetské skole.
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Benecykl

Benecykl je kompenzacni pomiickou pro mobilitu. Nahrazuje v terénu kocarek. Je
vyuzivan na del$i prochazky, vylety a s upevnénim za kolo na cyklistiku. Dal$im vyuzitim

benecyklu je na ptlmaraton.
Vertikaliza¢ni za¥rizeni

Vertikalizaéni zafizeni je vyuzivano jiz od 4 let v€ku. Spolu s vertikalizatnim
stojanem je vyuzivan také stolek. Vertikalizace v pomiicce je zatim spiSe s ucelem

prevence a zvyku. Pomiicka je vyuzivana 2x az 3x do tydne na 20 minut.

50



7.4 Pripadova studie 4

Vek 7 let, v roding je pozitivni anamnéza na prenaSecstvi svalové dystrofie typu

Duchenne u matky ditéte.

7.4.1 Pribéh onemocnéni, diagnostika

Narozen v terminu, pfi porodu pfidusen a kiiSen. Porodni vaha 3300 g a délka 51
cm. Prvnich projevii onemocnéni si matka zacala vs$imat pred 2 rokem véku.
Psychomotoricky vyvoj vyrazné opozdén. Schopnost chiize osvojena kolem 3 roku véku.
V minulosti navs§tévovan denni stacionaf, kde pravideln¢ rehabilitovali formou Vojtovy
metody. Na zakladé opozdéného psychomotorického vyvoje pediatr doporudil
neurologické vysetieni. V 5 letech diagnostikovana Duchenneova svalova dystrofie. Poté
zahajena dochazka do specialni tfidy matetské Skoly. Mezi 5. a 6. rokem se progrese
onemocnéni zacala vice prohlubovat a omezovala chizi, ta byla pomalejsi a kolébava,
doprovazena Castymi pady a neschopnosti vstat bez pomoci. Pro chlizi do schodl byla
potieba opora a nerovny terén byl také vétsi prekdzkou. Proto se rodina rozhodla pozadat o
kocarek, ktery zacala vyuzivat na delsi prochazky.

Obcanskym sdruzenim Pes pomuze byl ptidélen asisten¢ni pes. Od Sestého roku
nemoc stale progreduje a z divodu pomalejSiho psychomotorického tempa byl odlozen
nastup do prvni tfidy. V' 7 letech prob¢hl zapis do prvni tfidy zakladni Skoly. Byla vybrana

bezbariérova zakladni skola.

7.4.2 Domaci prostiedi

Rodina bydli ve 3. patfe panelového domu s vytahem.

7.4.3 VySetieni

Vysetieni probihalo od bifezna 2015, vruznych casovych obdobich, formou
volného rozhovoru s matkou, formou pozorovani, ¢asovymi testy, zhodnocenim provadéni
strategii Cinnosti a standardizovanym testem WeeFIM. Hodnoceni bylo provadéno

Vv matefské Skole.
Citi

Povrchové i hluboké ¢iti bez patologickych nalezi.
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Rozsah pohybu
Orientacni vySetieni rozsahu pohybu je bez omezeni.
Svalova sila

Svalova sila omezena pfedev§im v oblasti flexort trupu a §ije orientané na stupen
Cislo 2 a v oblasti extenzord na stupen ¢islo 4. Nastup svalové slabosti DKK predevsim

Vv oblasti kycelniho kloubu orienta¢né na stupeni ¢islo 3 - 4.
Motorika

Opozdéni vyvoje jemné 1 hrubé motoriky. Pohyby jsou koordinované a presné pii

soustfedéni. Dominantni prava HK.
VySetieni stoje

Stoj o SirSi bazi, stabilni i pfi tlaku z vnéjsi. Pocit bezpe¢i Vv blizkosti nabytku,

pfidrZzovani v ptipad¢ nestability. Poloha zaujimana 1 pti hrani.

Zeptedu

Hlava drzena rovné, levé rameno lehce niz nez pravé, leva kli¢ni kost niz nez prava,
vystréené biicho, pfedni horni spiny symetrické. Kycelni klouby v mirné zevni rotaci.

Kolenni klouby symetrické. Stoj o $ir$i bazi.
Z boku

Hlava drzena Vv roviné patefe. Ramena mirné tazena vzad, zvétSena bederni lordoza,
vystréené biicho, panev v anteverzi, kolena zamcend, mala chodidla, viditelnd podélna

klenba, prsty volné poloZené na zemi.
Zezadu

Hlava drzena v prodlouzeni patefe, levé rameno lehce niz nez pravé, dolni a
medidlni okraje lopatek nepfiléhaji k hrudniku, dolni uhel levé lopatky niZe nez pravy,
patet v ose, zadni horni spiny symetrické. Kycelni klouby v mirné zevni rotaci. Malé
symetrické glutealni svaly, zvétSené hamstringy, podkolenni jamky symetrické, vyrazna

pseudohypertrofie lytkovych svali.
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VySetreni rovnovahy

Pii statickém vysSetieni negativni Rombergiv test 1. Pozitivni Romberguv test 1., a
I11. Pfi stoji na jedné noze oboustranné pozitivni Duchenne, vyhledavana opora o HKK.
Pfi dynamickém vySetieni rovnovahy zvladana chiize ve vyzna¢eném prostoru bez

problémt, chiize s distrakci hlavy je pomalejsi.
Hodnoceni chiize

Chiize o Sir§i bazi s typickym myopatickym syndromem. Chtize je kolébava.
Naslap na Spicku a chodidla zvedana do vysky. Délka krokti od sebe neni vyrazné odlisna,
celkové jsou kroky kratsi, levé chodidlo pfi chizi vtaci, kolena prolamovana do
hyperextenze. Pti chizi se objevuji velké souhyby HKK, elevace a retrakce ramen, rotace
trupu, vyklenuté biicho, prohloubeni bederni lordozy, Casto oteviena tsta a vystréeny
jazyk.

Zvladana chlize na Spickach bez problémt, na patach nelze provést. Pii chtizi do

vvvvvv

nutnd opora o obé HKK. Neschopnost b&éhu.
Casové testy

Casovy test béhu/chiize na 10 metra proveden za 12, 70 sekund. Neni zachovana
schopnost béhu, pouze rychlejsi chiize.

Gowerstiv manévr proveden za 5, 93 sekund. Ptitomné typické Splhani po vlastnim
téle obéma HKK.

Vystoupani 4 schodu zvladnuto za 7, 24 sekund s oporou o ob¢ HKK. Jednou HK
opora o zabradli, nebo sténu druhou pfidrzovani ruky terapeuta.

Obléknuti kosile nebylo dokonc¢eno. Oblékl kosili za 40 sekund, ale nebyl schopen

ji zapnout. Pfi zapinani nutnd dopomoc.
ADL

Sebesyceni

Ji lzici, obCas zkousi 1 piibor. LZici drZzi v dominantni HK véalcovym uchopem.
Napiti zvladne samostatné ze sklenice, kterou drzi spiSe bimanudlnim valcovym uchopem.

Lahev otevird dominantni rukou, nedominantni piidrzuje.
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Oblékani

Kalhoty obléka v sedu na zidli nebo na zemi, polozi je pred sebe. Pti oblékani na
zidli si pfehodi s dopomoci HKK jednu dolni koncetinu pies druhou a navlékne nohavici.
Nohy vymeéni a nasune druhou nohavici. Poté se postavi a navlékne kalhoty pres hyzd¢. Pri
zapinani zada o pomoc, pii pfidrzeni cvoku terapeutem zapne kalhoty. Svilékani zacina ve
stoji, kalhoty si rozepne, stahne pomoci hornich koncetin ptes hyzd¢, poté si seda na zidli
nebo na zem. Pii sedu na zidli s dopomoci HKK ptehodi jednu dolni koncetinu ptes druhou
a stdhne nohavici. Poté dolni koncetiny vyméni a stdhne nohavici. Pokud sedi na zemi
k dolnim konc¢etinam se piedkloni a nohavice postupné stahne.

PonoZky obléka v sedu. Na zidli si pfehodi s dopomoci HKK jednu dolni konetinu
ptes druhou. Ponozku natahuje obéma HKK. Poté dolni konéetiny vyméni. Na zemi se
pritdhne k dolnim koncetindm a ponozky navlékne nejprve na jednu poté na druhou nohu.
Svlékani ponozek je provadéno opét v sedu. Na zidli postupuje stejné jako u oblékani
ponozek, piehazuje si dolni koncetiny pies sebe. Ponozky svlékd pomoci dominantni HK.
Na zemi se ptitdhne k dolnim koncetinam a ponozky postupné svlékne.

Pro oblékani tricka je vychozi polohou sed. Nejprve si triko pfetahne ptes hlavu, do
rukavu dava nejprve dominantni HK, poté nedominantni. Svlékani provadi také v sedu.
Nejprve vynda dominantni HK z rukavu, poté nedominantni a pietahne triko pies hlavu.

Oblékani mikiny zvladne Vv sedu 1 ve stoji. Nasune jeden rukav na dominantni HK,
poté zezadu prfehmatne a navlékne na druhou HK, tikd si o pomoc s navlékanim, ale bez
pomoci zvladne. Pti zapinani zipu je velkym problémem nepozornost a chlapec si stale fika
0 pomoc. S ptidrzenim zipu terapeutem zvladne nasadit jezdce a mikinu zapnout. Svlékani
provadi ve stoji, zip bez piidrzeni rozepne dominantni rukou. Stahuje rukav nejprve
z dominantni HK a poté z nedominantni.

Nazouvani bot je nutné provadét v sedu. Piedkloni se a pomoci hornich konéetin si
chyti jednu DK a vedenym pohybem si ji umisti do boty. S pfedklonem do boty strci prst,
aby do ni nohu vsunul. Totéz provede i s druhou DK. Klient ma boty na suchy zip, které
samostatné zapne. Sundavani provadi v sedu, s ptedklonem boty rozepne a s dopomoci
hornich koncetin pfehodi jednu DK pies druhou a botu sundd, stejny postup se opakuje i u
druhé dolni koncetiny.

Béhem oblékani a svlékani kompenzuje nestabilitu stoje sedem. Oslabenou

svalovou silu DKK kompenzuje jejich vedenym pohybem pomoci HKK.
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Osobni hygiena

Cisténi zubti provadi ve stoji dominantni HK valcovym tchopem. Obliej si myje

ve stoji dominantni HK krouZivymi pohyby.

Koupdni, toaleta

S koupanim dopomahaji rodice. Pti pouzivani WC je samostatny.
Standardizovany test WeeFIM

Dle standardizovaného testu WeeFIM dosahl 94 bodt. V dobé provadéni testu bylo
ditéti 84 mesicl, coz odpovida 124 bodim. Plné sobéstac¢nosti dosahl v oblasti jidla,
pouziti WC, kontinence a piesuni. Dohled je nutny v oblasti pée o zevnéjSek. V oblasti
koupani je nutna stiedni asistence a u oblékani je nutna minimalni asistence. Je zachovana
schopnost chtlize, ale pfedevSim pii chlzi na delS$i vzdalenost je potfeba minimalni
asistence. V oblasti chtize po schodech, komunikace, feSeni problémui a paméti je potieba

také minimdalni asistence. PIna nezdvislost je v oblasti socialni interakce.
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Tabulka 2 Strategie ¢innosti u klienta 4

Zhodnoceni

provadéni

strategii ¢innosti

Dité bez DMD

Klient s DMD - PHK dominantni

Otevirani dveri

Dominantni rukou valcovym
uchopem uchopi kliku, stlaci

Ji

Dominantni rukou valcovym

uchopem, stlaci kliku

Psani perem,

propiskou

Tuzka v dominantni ruce,
uchop tuzkovy, 3 cm od
hrotu, predlokti 1 zapésti

opfeno o stil

Sed, tuzka v dominantni HK, uchop
tuzkovy, 1 cm od hrotu, pfedlokti

opfeno o stiil

Usedani na zidli

Ze stoje do sedu, bez opory

Opfeni o stil jednou HK, poté sed

Zvedani ze zidle

Ze sedu do stoje bez opory

Opfeni o stl jednou nebo obéma

HK, poté se zvedne

Usedani na zem

Pti sedéni opora o jednu HK

Ptes opfeni ruky o jednu DK, nebo

na Ctyfi a poté sed

Zvedani ze zemé

Pfi zvedani opora o jednu

HK

Na Ctyfi, odraz rukama o zem, opora
rukama o DKK, $plhani po vlastnim

téle

Zvedani véci

zemé

ze

Ptedklon ze stoje bez opory

Zvladne ve stoji s pfidrzenim o
okolni nabytek, poté predklon, nebo
opfeni 1 HK o zem, poptipadé¢ o 1

DK, druhou HK vé&c sebere

Zdroj: Vlastni
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7.4.4 Vyuziti kompenzacnich pomicek

V soucasné dobé vyuzivana pouze jedna kompenza¢ni pomutcka. Do budoucna by
si rodina rdda obstarala vétsi, bezbariérové upraveny viz. O jinych kompenzacnich

pomiickdch zatim nepfemysli.
Kocarek

Jiz vice jak ptfed rokem byl opatien kocarek. Kocarek obsahuje parkovaci brzdu,
podnozku se sklopnou deskou, bo¢ni a kycelni peloty, dopInén je sluneéni stiiskou véetné

plasténky. Kocarek je vyuzivan zatim spiSe na delsi prochazky a vylety.
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8 VYSLEDKY

Ve vysledcich je zhodnocen modifikovany test FIM a standardizovany test
WeeFIM, zhodnoceni uc¢elu KP pro jednotlivé klienty vzhledem k diagnéze DMD a jejich

oSetfovatele, nakonec je uvedeno Vtabulkich a grafech celkové zhodnoceni

kompenzacnich pomiicek.

8.1 Vysledky testii FIM a WeeFIM

Tabulka 3 Hodnoceni modifikovanym testem FIM a standardizovanym testem

WeeFIM
Klient 1 Klient 2 Klient 3 Klient 4
Oblast FIM FIM WeeFIM WeeFIM
Sebeobsluha mezisoucet 28 bodu 20 bodu 42 bodi 44 bodi
Mobilita mezisoucet 11 bodu 8 bodu 32 bodu 29 bodu
Kognitivni funkce mezisoucet 35 bodu 35 bodu 32 bodu 23 bodu
Celkové skore 74 bodu 63 bodu 106 bodi 96 bodu

Zdroj: Vlastni

Tabulka 3 hodnoti vysledky testa FIM a WeeFIM. Modifikovany test FIM dokazuje
pottebnost vyuziti KP, pfedev§im v oblasti mobility. U Kklienta 1 navic i v oblasti
sebeobsluhy.

Naopak standardizovany test WeeFIM u klienta 3 a 4 ukazuje, Ze u nich nezavislost

neni ovlivitovana pomoci KP. Kompenzac¢ni pomtcky jsou vyuzivany rodici.
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8.2 Vysledky jednotlivého zhodnoceni uc¢elu kompenzacnich pomitcek

Tabulka 4 Zhodnoceni kompenzac¢nich pomucek klienta 1

Kompenzaé¢ni pomiicky

Ucelnost pro klienta

Ulelnost pro oSetiovatele

Elektricky vozik

Mechanicky vozik

Polohovaci luzko

Schodistova sedacka

Zvedak hydraulicky

Zvedék do vany

Zvedak do bazénu

Mechanicky oto¢nd a vysuvna sedacka

Néjezdova rampa

Komunikacni technologie

Rl lOrRrkRr(RlOFR| W]~

Rk lgalk |k lgk|k |k

Zdroj: Vlastni

Vysvétleni: 1 - KP tcelna, 3 - KP z 50 % uceln4, 5 - KP neucelna

Z tabulky 4 vyplyva, Ze vétSina kompenzacnich pomtcek je tucelnych pro

samotného klienta 1 i pro jeho oSetfovatele. Pro klienta 1 je z 50 % ucelny mechanicky

vozik a neucelnd je schodistova sedacka a mechanicky oto¢nd a vysuvna sedacka. Pro

oSetfovatele je neticelnd schodistova sedacka a mechanicky oto¢na a vysuvna sedacka.

Tabulka 5 Zhodnoceni kompenzaé¢nich pomiicek klienta 2

Kompenzaé¢ni pomiicky Ugelnost pro klienta

U&elnost pro oSetiovatele

Elektricky vozik

Mechanicky vozik

Polohovaci postel

Néjezdové liziny

Komunikacni technologie

Kaslaci asistent

N N N N

N TN N S P

Zdroj: Vlastni

Vysvétleni: 1 - KP ti¢elna, 3 - KP z 50 % uceln4, 5 - KP netcelna
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Z tabulky 5 vyplyva, ze pro klienta 2 je z 50 % ucelny mechanicky vozik, ostatni
pomtcky jsou ucelné. Pro oSetfovatele jsou neucelné komunikacni technologie, ostatni

pomiicky jsou tcelné pro usnadnéni péce.

Tabulka 6 Zhodnoceni kompenzaé¢nich pomiicek klienta 3

Kompenzaéni pomiicky Utelnost pro klienta Utelnost pro oetfovatele

Kocéarek 1 1
Vertikaliza¢ni stojan 1 1
Benecykl 1 1

Zdroj: Vlastni
Vysvétleni: 1 - KP ucelna, 3 - KP z 50 % tcelna, 5 - KP neucelna

Z tabulky 6 je patrné, Ze pro klienta 3 1 pro jeho oSetfovatele jsou vSechny

kompenzacni pomicky tcelné.

Tabulka 7 Zhodnoceni kompenzaénich pomiicek klienta 4

Kompenzac¢ni pomiicky Uc&elnost pro klienta Ulelnost pro oSetiovatele

Kocarek 1 1

Zdroj: Vlastni
Vysvétleni: 1 - KP ucelna, 3 - KP z 50 % tcelna, 5 - KP neucelna

Z tabulky 7 vyplyva, ze vyuzivana kompenzacni pomicka je ticelna pro klienta 4 1

pro jeho oSetfovatele.
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8.3 Vysledky celkového zhodnoceni ucelu kompenzaénich pomicek

Tabulka 8 Celkové zhodnoceni kompenzacnich pomicek pro klienty

Zhodnoceni KP Klient 1 Klient 2 Klient 3 Klient 4

Pocet KP celkem 10 6 3 1
Utelné 7 5 3 1
Utelné na 50 % 1 1 0 0
Neucelné 2 0 0 0

Zdroj: Vlastni

Graf 1 Celkové zhodnoceni kompenzaé¢nich pomicek pro klienty

Celkové zhodnoceni kompenzacnich
pomucek pro klienty

10
10 -
9
8 T bl
6 EPocet IKP celkem
6 5 :
5 - m Utelné
4 - Utelnéna 50 %

33

3 - u Neucelné
2 1 1 1 11
1 5

Klient 1 Klient 2 Klient 3 Klient4

Zdroj: Vlastni

Ztabulky 8 a grafu 1 lze vycCist, ze vétSina KP je pro klienty ucelna. Dveé
kompenzacni pomicky neplni svij Gcel, a dvé jsou ucelné na 50 %. Z vysledkd navic
vyplyva, ze po ztraté schopnosti chiize klienti 1 a 2 vyuzivaji vice kompenzac¢nich

pomucek, nez klienti 3 a 4 se zachovanou schopnosti chiize.
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Tabulka 9 Celkové zhodnoceni kompenzacnich pomiicek pro oSetfovatele klientu

Osetiovatel Osetiovatel Osetrovatel Osetrovatel
Zhodnoceni KP klienta 1 klienta 2 klienta 3 klienta 4
Pocet KP celkem 10 6 3 1
Ucelné 8 5 3 1
Uéelné na 50 % 0 0 0 0
Neucelné 2 1 0 0

Zdroj: Vlastni

Graf 2 Celkové zhodnoceni kompenzacnich pomucek pro oSetirovatele klienti

Celkové zhodnoceni kompenzacnich
pomticek pro osetrovatele klientu

10
10 -
917 8
8 -
71 G
G - 5 EPocet KP celkem
5 4 mUcelné
4 3 3 Utelnéna 50 %
3 A 2 ENencelné
2 1 11
L A 0 0 00 00
! . . - XN

Ogetiovatel Osetrovatel Osetrovatel Ogsetiovatel

klienta 1 klienta2 klienta 3 klienta4

Zdroj: Vlastni
Dle tabulky 9 a grafu 2 je zfejmé, Ze vétSina kompenzaénich pomticek je ucelnych a

usnadiuji péci oSetfovatelim o klienty s DMD. Ti#i pomicky jsou hodnoceny jako

neucelné.
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DISKUZE

Kompenzaéni pomicky maji nezastupitelnou roli v zivoté klientti s Duchenneovou
svalovou dystrofii.

Emery (2008) se ve své knize zmifuje, Ze ziejm¢ nejhorsi situace pro klienty se
svalovou dystrofii je, pokud se citi bezmocni, bezcenni a izolovani. Této situaci muze
zabranit vybér vhodnych kompenzacnich pomicek. Pomiicky je tfeba vybirat v¢as a zcela
individualné dle potieb klienta. Ne vSechny KP nahrazuji spravnou funkci.

Kocova (2012) uvadi, ze kompenzacni pomicky usnadiiuji zivot jak po strance
fyzické, tak i psychické. Diky kompenzaénim pomickam se mohou klienti zaclenit do
spole¢nosti at’ uz formou pfimé interakce s okolim €1 vyuzitim komunikaénich technologii.

Pro préci byly zvoleny a ndsledné rozebrany 3 hypotézy.

H1: Predpokladdm, Ze vybaveni vhodnymi kompenzacnimi pomiickami usnadiiuje Zivot

nejen nemocnym Klientim s DMD, ale zaroven i jejich pecovatelim.

Na zéklad¢ pifimého pozorovani, rozhovori, ale také po zhodnoceni vysledka je
ziejmé, ze v Casnych fazich onemocnéni U chodicich klientii 3 a 4 je usnadnéna diky
kompenza¢nim pomuckam piedev§im lokomoce na delSi vzdalenost. Zde nelze hodnotit
podporu nezavislosti, ale podporu Setfeni sil a prevence.

Dle Stone (2007) mize vybaveni kompenza¢nimi pomtickami zachovat klientim
nezavislost nejen v béznych dennich aktivitach, ale také ve Skolnim ¢i pracovnim prostiedi.

V pozdéjsich fazich onemocnéni klientim 1 a 2 usnadiiuji provadéni nékterych
vSednich dennich ¢innosti. Klienti mohou provadét aktivity, které by bez kompenzacénich
pomicek byly nemozné. Diky nim se mohou pohybovat, piesouvat, polohovat, nebo
mohou provadét zajmové aktivity. Zejména v oblasti pfesunt u klientd 1 a 2 jiz nelze
hodnotit nezdvislost, ale zde je dilezité zaméfit se na komfort.

KP usnadnuji také moznost studii, coz dokazuje klient 1, ktery je schopen studovat
sttedni Skolu a klient 2, jenz byl do nedavné doby schopen studovat i vysokou Skolu.
Naopak naptiklad mechanicky vozik u klienta 1 a 2 neni vhodnou pomickou pro
samostatnou lokomoci, jelikoz jim ji neumoziuje, ale podporuje posturu, coz umoziuje
provadeéni jinych €innosti.

Stone (2007) dale navic uvadi, Ze vybaveni mliZze také pomoci oSetfovateli s péci 0

nemocného Klienta. Na zakladé volného rozhovoru, pifimého pozorovani a zhodnoceni
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vysledkd lze potvrdit, ze vhodné KP jsou pii péci velmi ucelné a znamenaji pro
oSetfovatele snizeni fyzické ndmahy a zvySeni kvality provadénych tkond.

Hypotéza byla potvrzena, jelikoz vhodné kompenzacni pomicky usnadiuji oblast
nezavislosti, komfortu nebo prevence. Zaroven lze potvrdit také predpoklad, ze KP

usnadiuji pécéi osetfovatelim o klienty s diagnozou DMD.

H2: Predpokladam, ze klienti se svalovou dystrofii typu Duchenne potiebuji, pro

zachovani urCité miry nezavislosti, elektricky vozik, ktery samostatné ovladaji.

Dle Stone (2007) je velmi dulezité zajistit klientim s DMD co mozna nejvyssi
uroven nezavislosti, ¢ehoz je mozné dosdhnout plné€ pfistupnym ovladanim elektrického
voziku. Dale také uvadi, ze vozik je pro n¢ zakladni formou piepravy.

Dle vysledka v oblasti mobility modifikovaného testu FIM a na zaklad¢ pifimého
pozorovani lze potvrdit, ze elektricky vozik poskytuje ur¢itou miru nezavislosti a stava se
tedy po ztraté schopnosti chiize nepostradatelnym. Oba Klienti, kteti vyuzivaji elektricky
vozik, by bez né¢ho nebyli schopni samostatné lokomoce.

Klientovi 1 nabizi elektricky vozik moznost samostatného provadéni nékterych
v§ednich dennich ¢innosti. Je schopen provadét v elektrickém voziku napiiklad sebesyceni,
napiti a ¢ast osobni hygieny. Klient 2 je na voziku schopen ovladat PC.

Hypotéza 2 se u vybraného vzorku klientti potvrdila.

H3: Piedpokladam, ze v pozd¢jSich stadiich onemocnéni je potfeba vyuziti vypocetni

techniky k zajisténi sobésta¢nosti v komunikaci s okolim.

Trailblazers (2015) ve své zpravé o komunikacnich kompenzac¢nich pomiickach
pisi, ze komunikac¢ni technologie umoziuji vétsi nezavislost osobam se zdravotnim
postizenim.

Na zikladé¢ pozorovani je zfejmé, Ze s postupem onemocnéni dochdzi ke
znateln€jSimu omezeni komunikace s okolim kviili zhorSené hybnosti a mobilité. Pro
jednodussi komunikaci a spojovani se s pfateli klientim 1 a 2 slouzi komunikaéni
technologie. V pozdégjsich stadiich DMD je tedy vhodné vyuziti komunikacnich
technologii, pro podporu komunikace s okolim, coz také potvrzuje Bushby (2009), ktera
tvrdi, Ze pro styk s okolim je vhodné vyuZiti alternativniho pocitace.

Hypotéza 3 se u vybraného vzorku klientii opét potvrdila.
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U rodin klientt DMD je na misté pfipustit také finanéni naro¢nost obstaravani
kompenzacnich pomicek, jelikoz zdaleka ne vSechny jsou financovany zdravotni
pojistovnou ¢i ufadem prace. Rodiny klientit S DMD ¢asto musi obstaravat finance jinymi
zpusoby. Oslovuji nadace a organizace, které jsou ochotny na kompenzaéni pomicky
piispivat. Konkrétné pro klienty s DMD je velkou pomoci Parent project, ktery se snazi
finan¢éni zdroje obstaravat. Podporuje také studie, které by mohly zaruéit financovani
dosud neproplacenych pomicek zdravotni pojistovnou.

Velkym problém je hrazeni kompenzacnich pomicek na urcité ¢asové obdobi.
Pokud klient rychle roste, pomticka se stava nevyhovujici jesté pred skoncenim lhity, nez
je mozné pozadat o novou pomucku.

V Ceské republice, na rozdil od jinych zemi, neni dosud dostatek informaci o
moznostech péfe o Klienty s Duchenneovou svalovou dystrofii, tudiz neni dostatek
informaci ani o kompenzac¢nich pomuickéach. Problém je 1 v oblasti hodnoceni
kompenzacnich pomticek, jelikoz neexistuje standardizovany test, ktery by se zabyval

danou problematikou.
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ZAVER

Prace byla zaméfena na vyuziti kompenzacnich pomicek u svalové dystrofie
z pohledu ergoterapie s konkrétni orientaci na Duchenneovu formu, kterd je nejCastéjsi
formou muskularnich dystrofii.

Cilem bakalatské prace bylo zhodnotit vyuzivani KP u vybraného vzorku klienta se
svalovou dystrofii typu Duchenne a poukazat na vyuziti vhodnych i nevhodnych
vybranych kompenzacnich pomtcek. Na zakladé zvolenych vySetfovacich metod,
vypracovani piipadovych studii a zhodnoceni kompenzacnich pomticek se podafilo splnit
stanoveny cil prace.

V ramci praktické ¢asti bakalatskeé prace byly zvoleny tii hypotézy, z nichZ v§echny
byly potvrzeny.

Z bakalaiské prace vyplyva, ze vyuziti kompenzacnich pomicek u jednotlivych
klientt je zcela individualni podle progrese onemocnéni a véku. Kazdy potiebuje v daném
obdobi jinou kompenza¢ni pomiicku.

Faktem je, ze vyuziti vhodnych kompenza¢nich pomiticek je nepostradatelnou
soucasti zivota klienti s Duchenneovou svalovou dystrofii. Kompenzacni pomitcky
usnadnuji klientim samostatné provadéni vSednich dennich Cinnosti 1 zdjmovych aktivit.
Zaroven poskytuji moznost kvalitnéjsi a méné fyzicky naro¢né péce samotnym
oSetfovatelim. Podporuji také psychické funkce klientti a umoziuji jim snadnéjsi interakci
do spolecnosti.

Na zékladé¢ vyzkumného Setfeni by U nékterych klientti bylo vhodné doplnéni
dalSimi kompenza¢nimi pomickami, které by eliminovaly zavislost na pomoci ostatnich.
V teoretické i praktické ¢asti bakalaiské prace jsou typy na konkrétni pomutcky pro Klienty
s Duchnneovu svalovou dystrofii.

Zamér autora prace byl shrnuti poznatkli o Duchenneové svalové dystrofii a o
kompenzacnich pomuickach, dale také poukazani na daleZitou roli ergoterapeuta v oblasti
problematiky DMD a na sdruzeni rodi¢t Parent project, ktery podporuje nemocné Klienty a
jejich rodiny. Prace poukazuje také na vliv nemoci na rodinu.

Velkym piinosem byla pro autora spoluprace s rodinami klientli s DMD, které byly

ochotny se podélit se svymi zkuSenostmi doprovazejici onemocnéni.
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Text bakalaiské prace mize dale slouzit jako material pro neziskové organizace a
studijni material pro dalsi studenty. Zaroven lze text vyuzit jako manual pro rodiny klientd

s Duchenneovou svalovou dystrofii.
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Priloha 1 FIM

Tab. 5.3.1.-1. Funk¢ni index sobéstacnosti, hodnoceni

Osobni péce

A.Jidlo

B. Péce o zevnéjsek

C. Koupani

D. Oblékani — horni konéetiny, trup
E. Oblékani - dolni koncetiny

F. Intimni hygiena

Kontinence
G. Kontinence — mocovy méchyr

H. Kontinence - konec¢nik

Presuny

1. Lazko, zidle, vozik
J.WC

K.Vana, sprcha

Lokomoce

L. Chiize/Vozik o chlize o vozik

M. Schody

Pohybova dovednost

Komunikace
N. Chépani o audio o video
0. Vyjadrovani o verbalni o neverbalni

Socialni aspekty
P. Socialni kontakt
Q. Reseni problémi

R. Pamét

Psychické funkce

Datum

o oboji

Soucet: (maximalné 91 bodu)

o oboji

0 oboji

Soucet: (maximalné 35 bod)

Prijem

Kontrola

Propusténi

5

-

CELKOVE SKORE

Soucet (maximalné 126 bod)

Hodnoceni

Nezavislost
7 PIna sobéstacnost (opakované)
6 Caste¢na sobéstacnost (pomicka)

bez pomoci

Césteéna zavislost

5 Potiebny dohled

4 Minimalni pomoc (nemocny = 75 % +)
3 Stfedni pomoc (nemocny = 50% +)

Plna zavislost
2 Vyrazna pomoc (nemocny = 25% +)
1 PIna pomoc (nemocny = 0% +)

s pomoci

Zdroj: Kolat, 2011, s. 222




Priloha 2 Modifikovany test FIM

Modifikovany test FIM

Datum vySetreni

Osobni pége

A. lidlo

B. Péfe o0 zevnéjiek

C. Koupani

D. Oblékani- horni polovina téla
E. Oblékdni- dolni polovina téla
F. Intimni hygiena

Kontinence
G. Kontinence - mocovy méchyf
H. Kontinence - koneénik

SEBEOBSLUHA MEZISOUCET

Pfesuny

I. Lazko, Zidle, vozik
1. WC

K. Vana, sprcha

Lokomoce
L. Chize/Vozik o chize ovozik o oboji
M. Schody

MOBILITA MEZISOUCET

Komunikace

N. Chapani o audio o video o oboji
0. vyjadfovani overbdlni  oneverbdlni © oboji
Socidlni aspekty

P. socidlni kontakt

Q. Re3eniproblémi

R. Pamé&t

KOGNITIVNI FUNKCE MEZISOUCET

CELKOVE SKORE (maximaln& 126 bodd)

Hodnoceni

Nezavislost
7 PIna sob&statnost (opakovang) bezpomoci
6 Modifikovana sobéstatnost (pomicka)

Casteéna zavislost
5 Potfebny dohled
4 Minimalni pomoc (nemocny =75 % +)
3 Stfednipomoc (nemocny =50 % +) s pomoci

Plna zavislost
2 Wyraznd pomoc (nemocny 25 % +)

1 PInd pomoc(nemocny=0%+)

Zdroj: Vlastni (Modifikace dle Kolafe, 2011, s. 222)



Priloha 3 Ukazka klienta 1 pFi praci s komunikaéni technologii ve $kolnim prostiedi

Zdroj: Rodinny archiv klienta 1

Pfiloha 4 Ukazka vlastnoru¢né vyrobeného zvedaku k bazénu pro klienta 1

Zdroj: Vlastni



Priloha 5 Schodist’ova sedacka klienta 1

Zdroj: Vlastni

Priloha 6 Ukazka hry ibocca u klienta 2

Zdroj: Rodinny archiv Klienta 2



Priloha 7 Ukazka vyuZiti benecyklu misto ko¢arku u klienta 3

& .
el s

Zdroj: Rodinny archiv klienta 3

Priloha 8 Ukazka vertikalizace klienta 3

Zdroj: Rodinny archiv klienta 3



