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ANOTACE

Bakalatska prace poskytuje piehled o problematice svalovych dystrofii, zaméfuje se zejména
na Duchennovu formu, souhrnné popisuje klinické piiznaky, jednotlivé faze onemocnéni, jeho
diagnostiku, komplikace, zvlastnosti péCe, soucasné moznosti 1écby a novinky ve vyzkumu.
Shrnuje podminky pro ziskani jednotlivych ptispévkl a pomutcek vztahujicich se k diagndze,
na néz je mozné Cerpat prispévek od zdravotni pojistovny a statu. Zkouma a hodnoti kvalitu
Zivota pacientli se svalovou dystrofii a vliv kompenzaénich pomucek na ni. Jejim vystupem

je edukacni material provazejici pacienty procesem schvalovani ptispévkl a pomticek.
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svalova dystrofie, Duchennova svalova dystrofie, DMD, kvalita Zivota, kompenza¢ni pomicky
TITLE

Influence of compensatory aids on the quality of life of patients with muscular dystrophy

ANNOTATION

The bachelor thesis deals with an overview of the issue of muscular dystrophy, focuses mainly
on Duchenne form, summarizes the clinical symptoms, various stages of the disease, its
diagnosis, complications, peculiarities of care, current treatment options and research news.
It provides the conditions for obtaining individual contributions and aids related to the
diagnosis, for which it is possible to draw a contribution from the health insurance company
and the state administration. The text also examines and evaluates the quality of life of patients
with muscular dystrophy and the effect of compensatory aids on it. Its output is an educational

material that accompanies patients in the process of approving contributions and aids.
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1 UVOD

Préace se zabyva problematikou svalovych dystrofii, podrobnéji se zamétuje na dystrofii typu
Duchenne. Cilem je poskytnout komplexni ptfehled o tomto vzdcném onemocnéni, jeho
variantach, zptisobech dédi¢nosti, diagnostice a projevech v jednotlivych fazich onemocnéni,
shrnout doporuc¢ovand vysetieni, zplisoby a postupy v 1é€b€, novinky ve vyzkumu, zvlastnosti
oSetrovatelské péce a rizika v akutnich situacich. Péce o pacienta s postizenim znamena podle
Matéjcka (2001) psychickou, fyzickou, ale také finan¢ni zatéz. Prace proto poskytuje
i informace o podminkéach a moznostech pomoci od statu, zdravotnich pojistoven, pacientskych
organizaci, charit a nadaci. Prizkumna ¢ast zkouma a hodnoti kvalitu Zivota pacientl s timto
vzacnym onemocnénim a jejich zkuSenosti s pouzivanim konkrétnich pomitcek. Cilem
pruzkumné casti prace je pomoci komparace zhodnotit vliv kompenzacnich pomticek na kvalitu
zivota u chodici a nechodici skupiny pacientl. Pivodnim zamérem bylo hodnotit vliv pomicek
u pacientll s dystrofii typu Duchenne v jednotlivych fazich nemoci. Tento zamé&r byl postaven
na predpokladu vétSinového zastoupeni pacientli s dystrofinopatiemi v prizkumném vzorku
respondentt, tak, jak uvadi Matikova. (2004, s.148.) Vzhledem k tomu, ze Duchennovu formu
ma v prizkumném souboru jen neceld pétina respondentti, byl cil prace ptizptisoben jejimu
rozlozeni. Prizkum byl proveden pomoci anonymniho dotaznikového Setfeni ve spolupréci

s pacientskymi organizacemi sdruzujicimi osoby s nervosvalovym onemocnénim.

Svalové dystrofie jsou skupinou chorob s vrozenym defektem genu s charakteristickym
zhorSovanim svalové slabosti vlivem pfemény svalovych vlaken na vazivovou a tukovou tkan
(Ambler, 2006, s.295). Vyskytuji se v nékolika formach, jejichz klasifikace je zaloZena
na charakteru genového defektu. Tato prace se drzi klasifikace dle Matikové (2004, s.144.)
Véasna diagnostika onemocnéni je zalozena zejména na stanoveni CK v krvi, v CR se provadi
podrobnéjsi testovani pii zvySeni jeji hladiny 3.nadsobné proti normé (Parent projekt, 2018),
od dfive provadéné svalové biopsie se zvolna upousti, upiednostituje se analyza DNA.
(Matikova, 2004, s.161; PPMD, 2021). Od vysledki analyzy se po urceni formy onemocnéni
odviji naslednd 1é€ba. Onemocnéni je ¢lenéno do 5 fazi, jejiz urceni je dilezité z hlediska
nacasovani intervenci a poskytovani potfebné péce, plan péce vznika spolupraci lékatského
tymu. S progresi onemocnéni nastava potfeba pouzivani riznych kompenzacnich pomiicek,
pacienti postupné ztraci schopnost chlize a sebeobsluhy, usednutim na vozik se zhorSuje
stabilita patete, ochabovanim dychacich svalil se oslabuje pfirozena schopnost ocisty dychacich
cest, postup nemoci pak vede ke ztrat¢ veSkeré hybnosti, rozvoji dechové nedostatecnosti

s nutnosti dechové podpory. Lécba je symptomatickd, vyléCeni zatim neni mozné, nicméné
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pokroky ve vedeni multidisciplinarni péce vyrazné€ prodlouZzily Zivot a zlepSily jeho kvalitu
u téchto pacient. V CR se pacienti dozivaji okolo 30 let. Nad&ji na nové zpisoby 1é¢by jsou
podle Mréazové (2016) studie na molekularné genetické Grovni vyuzivajici princip preskoceni
postizené ¢asti genu. Vyznamnou roli ve zlepSeni kvality péce 1 Zivota pacientl a jejich rodin
podle Juiikové (2019) hraji pacientské organizace a nadace, v CR zejména organizace Parent
projekt a End Duchenne. Kvalitu Zivota ve vSech doménach dle WHO zkouma prizkumna cast
prace, jejim cilem je porovnat vliv kompenzacnich pomtcek na subjektivni hodnoceni kvality

zivota u 2 skupin pacientt.

Tim, Ze se prodluzuje doba doziti pacientil, zvySuje se potfeba komplexnosti péce ve smyslu
prechodu pacientil z péce o détského pacienta do dospé€lé populace. (Birnkrant et all, 2018, cast
3). Prace by tak mohla byt pfinosem pro studenty mediciny i1 nelékatskych zdravotnickych
profesi, k jejich seznameni se s onemocnénim samotnym, déle se specifiky péce o tyto pacienty
a jejich pottebami. Mohou zde Cerpat informace potfebné k edukaci pacienti ve zdravotni
1 socialni oblasti péce. Nove diagnostikovanym pacientim a jejich rodindm muze usnadnit
orientaci v problematice onemocnéni a stavajicim pacientim v problematice Zadosti
o kompenzacni pomucky. Prace se opird o mnozstvi zdroji z databazi odbornych periodik
prevazné neurologického zaméteni, vzhledem k omezenému poctu dostupnych zdroji v ¢esting
jsou vyuzity i zahranicni, které nabizi data z riznych studii tykajici se problematiky tohoto

onemocnéni.
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2 CILE A METODY PRACE

Cilem prace je shrnout aktudlni informace o svalovych dystrofiich, zamétené zejména na jeji
nejcastéjs§i formu, tj. Duchennovu svalovou dystrofii, popsat podminky pro ziskani
kompenzacnich pomucek potiebnych ke zlepSeni a udrzeni kvality zivota pacientll s timto
onemocnénim, a zhodnotit vliv pouzivani kompenzac¢nich pomiticek na subjektivni hodnoceni

kvality zivota v rozdilnych fazich nemoci z pohledu samotnych pacientt.

2.1 Cil teoretické casti prace
Popsat a shrnout aktudlni informace o Duchennové svalové dystrofii, jeji faze, projevy,
diagnostiku, komplikace, moznosti 1é¢by a zvlastnosti pti poskytovani péce o takto nemocné

pacienty, ale také moZnosti pomoci pfi zajiSténi a financovani kompenzaénich pomticek.

2.2 Cil prizkumné ¢asti prace

Zhodnotit kvalitu Zivota pacientll se svalovou dystrofii v jednotlivych doménéach dle WHO,
zjistit vliv pouzivani kompenzac¢nich pomticek na subjektivni hodnoceni celkové kvality Zivota
pacientli se svalovou dystrofii z pohledu pacienta, a poté porovnat toto hodnoceni u pacienta

v chodicich a nechodicich fazich onemocnéni.

2.3 Metody k dosaZeni cile

Sbérem informaci a studiem odborné literatury, ¢lankd, periodik pro teoretickou ¢ast prace byla
vytvorena teoretickd vychodiska pro vytvoreni prizkumnych otdzek, které jsou zpracovany
v praktick¢ ¢asti prace. Kvantitativni empiricky prizkum byl proveden pomoci
nestandardizovaného dotazniku u pacientli s diagnostikovanou svalovou dystrofii, ktefi jsou
¢leny jedné ze dvou vybranych pacientskych organizaci a maji jiz zkuSenost s pouzivanim
kompenzacnich pomiicek. Pro ovéfeni srozumitelnosti dotazniku byla provedena
predprizkumna studie u 2 konkrétnich pacientl spliyjicich kritéria vyb&ru. Dotaznik byl
vytvoien pomoci aplikace Survio. Vyhodnoceni dat je provedeno pomoci popisné statistiky
a pomoci komparace hodnoti rozdily mezi 2 skupinami pacientid v subjektivnim hodnoceni

kvality zZivota. (Vévodova, 2015)
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3 TEORETICKA VYCHODISKA

V této Casti prace je na prvnich stranach poskytnut stru¢ny piehled o variantach svalovych
dystrofii, Duchenova svalové dystrofie, jiz konkrétné¢ se vénuje tato prace, je podrobnéji
popsana v kapitole 3.3. Jsou zde piiblizeny aktualni informace o zpusobech dédi¢nosti,
diagnostice a projevech onemocnéni v jednotlivych fazich nemoci. Nastinény jsou i socidlni
a psychické dopady onemocnéni na pacienta i jeho rodinu, shrnuta jsou doporucovana
vySetieni, zpiisoby a postupy v 1é€be, novinky ve vyzkumu a zamétfeni oSetiovatelské péce,
vcetné pouzivani a moznosti ziskani vhodnych pomicek. Dale jsou poskytnuty informace
o rizicich pii akutnich situacich a také o mozné pomoci od pacientskych organizaci, statu

a zdravotnich pojistoven.

3.1 Svalova dystrofie

,,Svalové dystrofie jsou skupinou geneticky podminénych chorob neznamé etiologie s vrozenym
defektem nebo chybénim riiznych strukturdlnich proteinii sarkolemy’, jadernymi abnormalitami
nebo poruchami myofibril> a celuldrniho cytoskeletu’, s progredujicim rozvojem
degenerativnich zmén svalovych vidken. Vyskytuji se v nékolika zdakladnich formach “(Ambler,
2006, s.295). Jde o myopatie charakteristické progredujici svalovou slabosti, typicky
je histologicky obraz zobrazujici kolisdni velikosti svalovych vldken, jejich nekrézu
a v pokrocCilém stadiu nahradu svalovych vldken vazivovou a tukovou tkéni. Pii diagnostice
nemoci je tieba patrat v rodinné anamnéze, dulezité jsou informace o nemocech pohybového
aparatu, svalova slabost a pfipadnd nédhld imrti v mladém véku z kardialnich pticin, provadi
se vySetfeni séra na svalové enzymy, svalové EMG, déale probihd specializované vySetieni
v neuromuskuldrni poradn¢ a genetické potvrzeni mutace genu. Na stanoveni diagnozy
navazuje naslednd odborna péce, ktera ma byt multioborova a zahrnuje monitoring postiZeni
pridruzenych systémi, a hlavné genetické poradenstvi zaméfené na prevenci postizeni u dalSich

generaci. (Bednatik, 2004, s.137; Ridzon a kol., 2019)

3.2 Formy onemocnéni
Svalovych dystrofii existuje mnoho forem, z nichz kazd4 postihuje rtizné svalové skupiny,

piiznaky a symptomy se objevuji v rizném véku a lisi se rychlosti progrese a zdvaznosti.

! Sarkolema-bun&¢nd membréana na povrchu svalovych vldken (FTVS, 2022)

2 Myofibrila-stazitelné, podélné orientované svalové vlakno, obsahuje proteiny aktin a myozin, zpGsobujici
kontrakei (FTVS, 2022)

3 Cytoskelet-Systém bilkovinnych vldken a tubulfi v cytoplazmé. Hraje diileZitou roli v udrzovani tvaru a struktury
burnky. (Stefanek, 2011)
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Klasifikace svalovych dystrofii prosla v pribéhu ¢asu dynamickym vyvojem, s ohledem
na rozvoj védeckych poznatkii a pfichod novych diagnostickych metod (CDC, 2021.)
»Vzhledem k prekryvajicimu se klinickému spektru je nova klasifikace zalozena na charakteru

molekularniho defektu* (Matikova, 2004, s. 144).

3.2.1 Dystrofinopatie
Dystrofinopatie jsou nejcastéjsi progresivni svalové dystrofie, u nichz je postizeni zpiisobeno

deficienci proteinu dystrofinu*

. Z genetického hlediska do této skupiny patii choroby
s gonozomaln¢ recesivnim typem pienosu, tedy nemoci vadzané na kratké raménko
X chromozomu. Jsou to Duchennova svalova dystrofie, kterd bude podrobnéji popsana
v kapitole 3.3 niZze a Beckerova svalova dystrofie. Tu stejn¢ jako u DMD zptsobuje mutace
v genu DMD, coz je nejvétsi znamy lidsky gen, dilezity pro tvorbu proteinu Dystrofinu
predevS§im ve svalech kosterniho svalstva, které umoznuji pohyb, déale v srde¢nim svalu
avmalém mnozstvi i v nervovych buikdch mozku. Dystrofin je ve svalech soucasti
proteinového komplexu spolupracujiciho na posileni svalovych vladken a jejich ochranou pted
zranénim. V nervovych bunikach je dystrofin dalezity pro normalni strukturu a funkci synapsi.
Beckerova svalova dystrofie je mirnéjsi formou onemocnéni s pomalejsi progresi, pozdejsim
projevem ptiznaki jako je svalova slabost, rychld unavitelnost a nevykonnost. Vlivem naruseni
dychacich svalii se pozdéji objevuje duSnost a opakované zanéty plic, nasledkem postizeni
srdec¢niho svalu dochézi k rozvoji dilatacni kardiomyopatie. U této formy jsou pacienti vétSinou
schopni chtize do obdobi dospélosti, kontraktury, deformace trupu a koncetin se objevuji déle,
nez u Duchenovy formy, coz mé vliv na lepsi prognozu. Doba doziti vétSinou piesahuje 40let,
u nékterych pacientll nedochézi k vyraznému zkraceni zivota (Matikova, 2004, s.148; NLM,

2020; Stefanek, 2011).

3.2.2 Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie (EDMD)

Zacina obvykle v détstvi, jde o vzacné NSO charakterizované triddou ptiznakii. Patii sem
pomalé ochabovani kosterniho svalstva ramenniho pletence a distalnich svalti nohou, ¢asné
projevy kontraktur v oblasti lokti a Achillovych Slach a kardiomyopatie projevujici se AV
blokem, ktery muze vést az ke smrti pacienta, pokud neni po stanoveni diagnozy zaveden

kardiostimulator. Podle dédi¢nosti se rozlisuji 3 typy. Prvnim je X véazana-mutace genu

4 Dystrofin-cytoskeletalni protein, kodovdn genem na X chromozomu Xp2l. M4 vyznam pfi regulaci
intracelularniho kalcia ve svalech. (Maxdorf, 2021)
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kédujictho membranovy protein emerin’; dale autozomalné dominantni-mutace genu pro lamin
A/C®; a autozomalné recesivni dédi¢nost. Viechny typy dédi¢nosti jsou klinicky velmi podobné

(Ehler a kol., 2019, s.175-177; Manilal et. al, 1996).

3.2.3 Pletencové svalové dystrofie (LGMD)

LGMD jsou skupinou geneticky definovanych onemocnéni postihujici pfevazné nebo priméarné
svalstvo ramenniho a panevniho pletence. Existuje 29 forem LGMD a jsou klasifikovany podle
genetické vady, které je zptisobuji. Onemocnéni je také n¢kdy oznaCovano jako proximalni
dystrofie, protoze postihuje nejvice svaly lokalizované blize k trupu. Svaly umisténé distalné,
tedy dale od trupu byvaji u této formy postizeny az v pozdéj$im stadiu. Zacatek potizi
je primérné¢ kolem 30. roku Zivota, pribéh onemocnéni je progresivni, mira progresivity
je zavisla na typu dédic¢nosti, je také uvadeéna tzv. geneticka anticipace, coZ znamena
manifestuji obvykle v pozd¢jSim v€ku a progrese je pomalejsi, nez u forem s AR dédic¢nosti.
AR typ dédi€nosti je v populaci zastoupen vice, asi 90%, AD typ dédi€nosti tvoti zbylych 10%
LGMD. Obecnym rysem AD formy je v porovnani s AR formami LGMD vyrazné nizsi hladina
sérové CK dosahujici od fyziologickych hodnot po 3-5tindsobné zvyseni. Ob¢ pohlavi jsou
postiZzena ve stejné mife. Prvnim ptiznakem byvé kolébava chiize zplisobena oslabenim svala
v oblasti kycelniho kloubu a svali nohou, objevuji se obtize pfi vstavani ze zidle, z toalety nebo
pii chtizi do schodii. Oslabené svalstvo v oblasti ramenniho kloubu se projevuje potizemi
v sebeobsluze, napt. pii Cesani, psani na klavesnici, ¢i jinych béZznych ¢innostech, pii kterych
je potieba zvysena poloha hornich koncetin, drZeni nataZzenych paZzi nebo prenaseni tézkych
bfemen. Néktefi pacienti se nezvladaji sami najist. Méné Casté je u LGMD postiZeni srdce,
mozek nebyva poskozen viibec. Nékteré AD formy LGMD vSak vykazuji vyrazné postizeni
srdecni svaloviny, jiné jsou vzacné, omezené na urcCité rizikové populacni skupiny lidi. Doba
doziti pacientii s LGMD je obecné stfedni az pokrocily vék (AMD, 2015; Fajkusova a kol.,
2021; Komarek, 2008, s.105, Marikova, 2004, s.177-195).

3.2.4 Ostatni svalové dystrofie
Mezi tyto formy svalovych dystrofii fadime onemocnéni zpiisobena deficienci proteinti riiznych

ttid, ktera jsou dulezitd z diferencidln¢ diagnostickych divodii a pro svou klinickou

5 Emerin-protein jaderné membrany, ktery se vaZe na aktin, a tim mtize modulovat vlastnosti a/nebo funkce vlakna
aktinu. (UniProt, 2021)
¢ Lamin-strukturni buné&ny protein, ktery je soudasti skeletu jaderné membrany. (Maxdorf, 2021)
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symptomatologii, kterd se v mnohém kryje s pfiznaky vySe uvadénych dystrofii LGMD. Patii
sem Facioskapulohumeralni svalova dystrofie, Scapulohumeralni syndrom, Okulofaryngeélni

svalova dystrofie a Bethlemova myopatie (Matikova, 2004, s.196-206).

Facioskapulohumeralni svalova dystrofie (FSHD)

FSHD je onemocnéni s Sirokou skalou projevil, od velmi lehkych po velmi t€Zkou infantilni
formu. Spolu s dystrofynopatiemi a myotonickou dystrofii patfi FSHD mezi 3 nej¢astéjsi typy
dystrofii. Na rozdil od ostatnich forem SD se neprojevuje jen svalovou slabosti, ¢asto jsou
prvnimi projevy postiZzeni sluchu s neschopnosti rozlisit vysoké tony, také poSkozeni o¢i, kde
dochdzi k vaskularnim zméndm na sitnici, a to zejména u pacientl, kde se ptiznaky objevuji
od détského veéku a u t€zkych forem. Manifestace onemocnéni spadd primérné do 2.dekady
zivota s variaci az do 5.dekady. Prvotné byva svalovou slabosti postiZzeno obli¢ejové svalstvo,
zpusobuje neschopnost seSpuleni rtd, piti brckem, piskdni a podobné, néktefi pacienti maji
potize s uplnym zavienim oc¢nich vicek. Nasleduje postizeni pletence pazniho, charakteristické
je asymetrické postizeni, postup postizeni kraniokaudalnim smérem, ulozeni lopatky a oslabeni
jejich fixatort, zapficinujici ztizenou elevaci hornich koncetin. Naopak postiZeni svali nohou,
bticha, panevnich svala a distalnich svalii horni koncetiny, zejména extenzorti zapésti byva
postizeno az v pozdnim stadiu, v obdobi kolem 40- 50let. PostiZzeni srdce a plic nebyva obvyklé,
stejné jako poskozeni Sijovych a lytkovych svald. Vylucujicim kritériem pii diagnostice tohoto
typu onemocnéni je postizeni musculus deltoideus, chybi svalové kontraktury
a kardiomyopatie. Dédi¢nost je AD, hodnoty svalovych enzymu jsou zvySeny jen lehce.
U vétsSiny pacientii nedochazi ke zkraceni Zivota a tato forma neni oznacovana za Zivot

ohrozujici (Ambler, 2006, s. 297; AMD, 2016; Bednaftik, 2004; Matikova, 2004, s. 196 — 202).

Scapuloperonealni syndrom

Tento typ onemocnéni v mnohém piipominé ptedchozi FSHD typ dystrofie, klinické ptiznaky
jsou podobné pro charakteristickou slabost pletence ramenniho a pro moZnost postiZeni
mimickych svalii. Charakteristické je vSak oslabeni peronealnich sval, ¢imz se podoba
hereditarnim  motoricko-senzorickym  neuropatiim-HMSN. RozliSuje se myogenni
a neurogenni typ postizeni, dédi¢nost je autozomaln¢ dominantni. U myogenni formy se prvni
priznaky projevuji mezi 20-58 rokem zivota, zpravidla nejprve peronedlnim typem chiize
a postizenim ramenniho pletence, pozdéji postihuje distalni svalstvo. V séru je kreatinkiniza

zvysena 1,5 — 10x, progrese choroby je rtizna (Maiikova, 2004, s.203-204).
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Okulofaryngealni svalova dystrofie (OPMD)

OPMD je typem svalové dystrofie, kterd se ve vétSing piipadl nejprve projevi ptézou ocnich
vicek, ostatni extraokuldrni svaly jsou postizeny mén¢. Ptoza vicek nékdy vede k chybné
diagnostice a zaméné za onemocnéni mysatenie gravis, tj. autoimunitni onemocnéni
zpusobujici poruchu ptfenosu vzruchu z nervu na sval, s typickou kolisajici symptomatikou
v pribéhu dne. Pfi progresi OPMD muze dojit az k diplopii — tj. dvojitému vidéni, dal§im
ptiznakem muze byt dysfagie. Svalova slabost az atrofie se projevuje i u pletence pazniho, méné
Casto 1 u pletence panevniho. Manifestace se objevuje v pozdni dospélosti, dédi¢nost
onemocnéni je AD i AR, pficemz fenotyp AR je postizen vice (Ambler, 2006, s 297-298;
Matikova, 2004, s. 204-205).

Bethlemova myopatie

Bethlemova myopatie je onemocnénim spadajicim do kategorie pletencovych dystrofii
s projevem prvnich pfiznakii v raném détstvi, s pomalou progresi. Objevuje se lehka svalova
slabost, svalové atrofie na proximdlnich svalech, flek¢ni kontraktury témét vSech kloubu,
hlavné na prstech a v oblasti Achillovych slach. Dychaci svaly byvaji postizeny jen malo, Casto
az v pozdnim véku, srdce neni postizeno. Presto se pacientim doporucuje pravidelné sledovani
pneumologem 1 kardiologem, jako u vSech ostatnich forem svalové dystrofie. U téchto pacientl

nedochazi ke ztraté€ pohyblivosti ani zkraceni Zivota (AMD, 2017; Matikova, 2004, s 206).

3.3 Duchennova svalova dystrofie (DMD)

wewr

anglicky lékat Edward Meryon v roce 1852, pozdéji a podrobnéji v roce 1868 Guilliam
Benjamin Duchenne. Podle globalni epidemiologické studie shromazdujici celosvétova data
o tomto onemocnéni je sdruzena prevalence odhadovana na 7,1 pfipadi onemocnéni na
100 000 muzt. Pri¢inou onemocnéni je genetickd mutace genu dystrofinu na chromozomu
Xp21. Jde o jeden z nejvétsich gent v lidském genomu, obsahuje 79 exoni kddujicich protein
dystrofin. Ten je soucasti dystrofin-glykoproteinového komplexu, ktery zprostiedkovava vazbu
mezi intracelularnim a extraceluldrnim prostfedim a stabilizuje sarkolemu béhem svalové
kontrakce i relaxace. Mutace v genu zpiisobuji omezenou produkci dystrofinového proteinu.
Z genetického hlediska patii onemocnéni do skupiny s GR typem pienosu, dle genetickych
pravidel mohou onemocnét pouze muzi, Zeny byvaji bezptiznakovymi pfenaseCkami. Bylo
prokazano, ze vyssi vék otcii v dobé koncepce se podili na vzniku novych mutaci u dcer, a to

v 1/3 ptipadl. Choroba je charakteristicka ochabovanim a ztratou aktivni svalové hmoty, ktera
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je postupné nahrazovana vazivovou nebo tukovou tkéni (Ambler, 2006, s.295; Crisafulli et.al,
2020; Komarek a kol., 2008, s.104; Matikova, 2004, s. 149-150; Mrazova, 2016; Parent project,
2010; Venugopal, 2021).

3.3.1 Diagnostika onemocnéni DMD

Diagnostika DMD je obtizné i vzhledem k faktu, Ze jde o vzacné onemocnéni a poskytovatelé
primarni péce s ni maji malé zkusenosti. Pfi pochybnostech nebo podezieni je dulezité vyuzit
druhy nazor jiného odbornika. N¢kteti v takovém piipadé odkazuji na centra NSO, ktera jsou
v CR dostupna pouze v Praze a v Brné. Diagnostika kazdého onemocnéni by méla byt zaloZena
na podrobné rodinné anamnéze, ktera ma zasadni vyznam nejen u neurologickych onemocnéni
s genetickym podkladem. Ovlivituje smér dalSiho vySetiovani a s pomoci fyzikalnich vySetieni,
vysledkii pomocnych vySetfeni, za pouziti specifickych laboratornich, zobrazovacich
a elektrofyziologickych metod a diferencidlni diagnostiky umoziluje stanovit spravny
diagnosticky zavér. Prvotni ptiznaky DMD byvaji zaménovany s onemocnénim jater, a proto
dochazi podle jedné ze zahrani¢nich studii ke zpozdéni stanoveni diagnézy od prvotnich
projevii onemocnéni priméme az o 2,5 roku. VCasné stanoveni diagndzy, nasledna
multioborova péce a zahajeni podptirné 1écby ma u DMD vliv na délku samostatné mobility
pacienta (Ambler, 2006, s.295; AMD, 2022; Ciafaloni et.al, 2009; Ehler a kol., 2019, s.169-
170; Komarek, 2008, s.53-54; PPMD, 2021;Ward et al., 2019).

3.3.1.1 Biochemické vysetieni séra
Biochemické vySetfeni krve pti DMD v ranné fazi, ¢asto jiz u bezptiznakovych pacientii
prokazuje zvyS$ené hladiny transamindz’-ALT, AST, svalovych enzymi-CK, LD, myoglobin

(Mrézova, 2016).

Kreatinkinaza-CK je také zndma jako kreatinfosfokindza a je to enzym energetického
metabolismu buné€k, existuje ve tfech formach jako izoenzym, ktery je nazyvan podle jeho
aktivity v urcitych tkanich: jako CK-BB mozkovy izoenzym, CK-MB myokardidlni izoenzym
a CK-MM svalovy izoenzym. CK se méfi v séru a jeho hladina je povazovana za nejcitlivejsi
indikator neuromuskuldrniho poskozeni, ukazuje miru poskozeni svalové membrany, nebo
miru nekrézy svalovych vlédken, oznacovanych jako rabdomyolyza. Chronické zvyseni CK
oznacujeme jako hyperCKemie. Hladina CK se zvySuje i u rGznych jinych stavli, napf.

po vysoké fyzické zatézi, proto se doporucuje odstup cviceni a odbéru pro stanoveni hladiny

7 aminotransferazy (transamindzy)= enzymy katalyzujici pfenos aminoskupiny z aminokyseliny na ketokyselinu

a naopak. Maji klicovou roli pfi syntéze a odbouravani aminokyselin (Maxdorf, 2021)
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CK alespoii 72 hodin. V CR se provadi dalsi testovani zamé&fené na DMD diagnostiku pii

hladin¢ CK zvysené vice nez 3.nasobn¢ proti norm¢ (Parent projekt, 2018; Vohanka, 2012).

Tabulka 1 Hodnoty CK u riiznych svalovych dystrofii a chorob (Voharka, 2012).

Choroba Frekvence Hladina CK
Dystrofinopatie Duchennova forma (DMD) 100% 40-60x (100x)

Beckerova forma (BMD) 100% 5-20x
Prenasecky (DMD) 50% 2-20x

(BMD) 30% 2-20x

Facioskapulohumeralni dystrofie (FSHD) 75% <5x
Myotonicka dystr. La IL.typu 80% <10x
Pletencové dystrofie * Riizna dle typu <100x
Pompeho nemoc (GSD 1) 90% <10x
Rabdomyolyza 100% 5-100x
Zanétlivé myopatie (polyomyozitida,dermatomyozitida, 90-95% <100x
autoimunitni nekrotizujici myopatie) **
*QGeneticky heterogenni skupina AD a AR svalovych dystrofii, které se projevuji prevazné pletencovou slabosti.
Aktualné znamo 24 typt
**Myozitida s inkluzivnimi télisky (IBM), ktera stoji na pomezi zanétlivych a degenerativnich sval.
onemocnéni, uvedenou elevaci CK nevykazuje. Hladina je zde normalni nebo zvysena maximalné 10x, coz
patfi i do diagnostickych kritérii

3.3.1.2 Elektromyografie-EMG

EMG je vySetteni, pfi kterém 1ékat, neurolog, pomoci piistroje zachycuje elektrickou aktivitu
svalii a nervii, které sval #idi. Cinnost svalu je fizena z centralniho nervového systému pomoci
impulsii pfenaSenych po nervové draze na nervosvalovou ploténku, kde se elektrickd aktivita
zméni na chemickou reakci a tim dojde na motorické jednotce svalu ke stazeni svalovych
vlaken, coz je zéklad kazdého pohybu. EMG metoda je velmi senzitivni, rozlisi, zda se jedna
o primarni poskozeni svalu, poruchu pienosu nervového vzruchu, nebo poskozeni samotného
nervu. Ak¢ni potencial je sniman z povrchu téla, nebo pomoci jehlovych elektrod aplikovanych

ptimo do svalu (Matikova, 2004, s. 104; Stefanek, 201 1).

3.3.1.3 Svalova biopsie

Timto invazivnim vySetfenim se pomoci odebrani vzorku svalové tkan€ punk¢ni jehlou zjistuje
ptitomnost nekrotickych vldken, které¢ se pifi DMD vyskytuje v ¢asném véku, vcetné
preklinickych stadii. Nekroticka vlakna se objevuji ve skupinach na periferii svalovych snopct.
Na nekréozu vldken navazuje regenerace, kterd je u DMD nedokonala. ,,Selhdvad schopnost
spravné tvorby svaloveho vidkna poruchou lateralni fuze myoblastii, coz je podkladem pro tzv.
myopatické seskupovani typu (myopathic-type grouping) a vznik ndahodné rozptylenych
drobnych kulatych atrofickych vlaken “(Matikova, 2004, s.155-156). Progresivni ztratu
svalovych vlaken provazi ukladani kolagenu a zmnozeni tukovych bun¢k. V ¢asnych stadiich

se dale objevuje zanétlivy infiltrat, coz byva chybné¢ diagnosticky zaménéno napft. za zanétlivé
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myopatie, pokud se neprovede imunohistochemicky prikaz dystrofinu. Za prikaz DMD
se povazuje prukaz dystrofinu na méné nez 5% svalovych vladken. Priikaz dystrofinu umoziiuje
také verifikace pomoci Western blotting, coz je chemicky proces detekce dystrofinu vyuzivany

v diagnostice mirn¢jsi BMD (Matikova, 2004, s.155-157; PPMD, 2021).

3.3.1.4 Molekularni genetické vySetieni-analyza DNA

Identifikace DMD genu a analyza dystrofinového proteinu umoznila diferencialni diagnostiku
DMD/BMD a dalSich proximdlnich dystrofii. Do jeho objeveni se diagnostika opirala pouze
o vysledky krevnich test a svalovou biopsii. Genetické testovani je potfebné a diilezité pro
stanoveni spravné diagnozy, moznost testovani ostatnich clenti rodiny v pfipadé jejiho
potvrzeni a také pro zjisténi specifické mutace genu. To umoziiuje presnéjsi sbér dat v riiznych
studiich, pfistup k sou¢asnym i budoucim informacim a cilenou terapii pro specifické mutace.
Zpusob testovani se odviji od rodinné anamnézy. Pokud je jiz mutace zndma, vyhledava se tato
specificka mutace, coz je rychlejsi, nez zkoumani celého genu. Pokud je anamnéza negativni
a existuje podezieni na NSO, vyhledava se duplicita nebo delece v genu metodami CGH
a MPLA, nebo PCR a west blooting. Pokud neni delece ani duplikace nalezena, hledaji se mensi
zmény a bodové mutace metodou Sanger genového sekvenovani. Nova technologie NGS nabizi
kombinaci vyhledavani deleci, duplikaci 1 novych zmén a bodovych mutaci v jednom testu,
zatim je vSak k dispozici jen omezené. Kompletni genetické testovani odhali 95-99% ptipada
DMD. V rodinach, kde je jiz DMD potvrzena umoziuje testovani matek-pienaSecek, ale
1 prenatalni diagnostiku pti t€hotenstvi matky s pozitivni anamnézou, ptipadné i preimplantaéni
diagnostiku pro oplodnéni matky zdravym embryem, které je v CR provadéno transferem

embryi s zenskym pohlavim (Mafikova, 2004, s.161; PPMD, 2021; Parent project, 2010).

3.3.2 Faze onemocnéni

V pribéhu Zivota nemocného s DMD dochazi ke zhorSovani obtiZzi a postupné ztraté
sobéstacnosti, onemocnéni je Clenéno do 5 fazi, rozdélenych podle schopnosti zachovani
mobility pacienta. Postup nemoci je individualni, ureni fdze onemocnéni je dulezitym
faktorem pro spravné nacasovani a provadéni intervenci a poskytovani potiebné péce
pfizpisobené potfebam a preferencim pacienta 1 jeho rodiny. Specificky plan péce pro
konkrétniho pacienta je v rukou Iékate neurologa za spoluprace s poskytovatelem primarni péce

a multioborového tymu. (Parent project, 2018, PPMD, 2022).
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3.3.2.1 Presymptomaticka faze

Vtéto fazi byvda DMD diagnostikovana vétSinou jen v rodinach s pozitivni rodinnou
anamnézou, v piipadé pozorovani abnormalni svalové funkce, nebo nahodného zjisténi
zvySenych hladin svalovych enzymi a transamindz pii vySetfeni séra z jinych divodu.
Vzhledem k tomu, Ze jde o obdobi kojeneckého a batoleciho véku, jsou pocatecni priznaky
rozpoznany jen ziidka a mohou byt pfisuzovany opozdénému vyvoji ditéte. Pfiznaky byva;ji
mirné, nejcastéji se objevuje opozdény nastup lezeni a chiize, pomaly rozvoj feci. Zakladem
1é¢by v této fazi je vstupni vySetfeni rozsahu pohybu, méfeni délky a vySetfeni rlstu
u nechodicich pacientil, oboji se opakuje kazdych 6 mésict, dale genetické vysetfeni matky
1 dalSich ¢lenl rodiny. Pravidelné opakovani téchto vySetfeni je nutné k posouzeni progrese
onemocnéni. Vhodna je konzultace s kardiologem, ktery u pacientti do 6 let véku provede
echokardiogram, opakuje se kazdych 6 mésict, vysetieni srdce se tyka i matek prenasecek.
Poskytovana je logopedickd a rehabilitacni péce, kterd ma byt pravidelnd, systematicka
a u pacienta s DMD v této fazi zaméfena na prevenci kontraktur, edukaci o vhodnych aktivitach
a prevenci padu. Dale je tfeba zajisténi aktualni imunizace pneumokokovymi vakcinami
a vakcinou proti chiipce pro dany rok, zahdjena by méla byt i diskuse o nasazeni a 1écb¢
glukokortikoidy, ale i o jejich nezadoucich ucincich a rizikovych faktorech, které je nutné
po dobu podavani sledovat. Mezi nejcastéjsi vedlejsi ucinky steroidové 1€cby patii osteopordza
a sekundarni vznik zlomenin, linearni retardace nebo zastava rstu a opozdény nastup puberty.
Vhodna je také edukace nutricnim specialistou, aby nedochdzelo ke zvySeni vahy pii 1€cbé
glukokortikoidy. Diagndéza DMD je spojena s vysokou psychickou a emociondlni zatézi pro
rodice i §irsi rodinu. Citlivy piistup ze strany 1ékafe by mél byt samoziejmosti, je tieba stanovit
plan dalSich vySetfeni a ptedat rodiné¢ informace o mozné podpofe a pomoci nejen v obdobi
pfijimani diagnézy (AMD, 2018; Birnkrant et al, 2018, part 1; Parent project, 2018; Ward et al,
2019).

3.3.2.2 Casn4 chodici faze

V této fazi je DMD nejcastéji diagnostikovana, priznaky jsou jiz zjevné, jedna se zpravidla
o vék od 3-5 let, n€kteti autofi toto stddium ohranicuji v€kem 3-8 let s ohledem na potiebu
ortopedické péce. Projevuji se potize s chlizi jako Casté klopytani a pady, obtize pii chlzi
do schodt a chiize po Spickach pti pocinajicim zkracovani Achilovych Slach, flexora kolene
a kycle, rozviji se ekvinovarozni postaveni nohy. Z béznych pohybu je pro pacienta obtizné
vstavani ze zemé, objevuje se tzv. myopatické Splhani, neboli Gowerstiv manévr, kdy se pacient

pfi vstavani ze sedu nejprve postavi na vSechny 4 koncetiny, poté piiblizuje ruce k nohdm,
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rukama stfidavé ruckuje po vlastnich nohach, aby se nakonec dostal do vzptimeného postoje.
Obrazek je pro lepsi predstavu piilozen v piiloze A (Kolaf, 2009, s.116). DalSim ptiznakem
je hyperlordéza bederni patefe a pseudohypertrofie lytek. Jde o obdobi, kdy jsou chlapci
schopni navstévovat béZznou matei'skou nebo zakladni skolu s ur¢itymi specifickymi potiebami.
Zacina se projevovat svalova slabost a s ni souvisejici zpomaleni motorického vyvoje. Pacienti
Jiz nestaci svym vrstevniklim, maji omezené aktivity, napt. nékteré ¢innosti pii TV, dlouhé
prochézky, chilize z kopce apod. Naopak vhodné jsou hipoterapie, jizda na kole a plavani nebo
jakékoliv jiné aktivity ve vodé. Zpomaleni progrese svalové slabosti se da dle odbornych studii
dosdahnout dlouhodobym uzivanim glukokortikoidli, kdy se jejich denni davka, Cas uziti
a frekvence podani ptizplisobuje potfebam pacienta. Obdobi chlize 1ze podavanim steroida
prodlouzit o 2-3 roky. Obecné je nejvhodnéjsi podavat Prednison (Prednisolon, Medrol)
v pocatecni davce 0,75 mg/kg/den, nebo 0,9mg Deflazakortu. Neni vSak dobré zacit s jejich
podavanim, dokud dité teprve ziskava své pohybové schopnosti, tedy zhruba do dovrseni 2 let.
Lécba se nejcastéji nasazuje v dobé, kdy jiz nedochdzi k pokroku, ale ke stagnaci nebo poklesu
svalové vykonnosti v ¢asovych testech, pokud dité¢ Castéji pada, nebo ztrati nékterou z diive
ziskanych dovednosti, napt. jiz nezvlada chizi do schodt, coz byva obvykle kolem 4-8 let.
Fyzioterapie je zamétfena na protahovani zkracenych slach a predchézeni ztuhlosti kloubt,
naopak posilovani proti odporu ve spojeni s excentrickou kontrakci neni vhodné. Z pomiicek
jsou doporucovany noé¢ni dlahy AFO?, které pasivné protahuji Achilovy §lachy, ty je mozné
protahovat 1 ve vertikalizacnich a polohovacich pomickach plné hrazenych ZP,
vhodné je i pouziti zdravotniho koc¢arku nebo -tzv. benecyklu, pro umoznéni odpocinku ditéte
pfi Unavé. Zdravotni kocarek je plné hrazen ZP, benecykl hrazen neni. Je tfeba dbat
na individualni pfistup i z hlediska poruch uc¢eni nebo chovani, zvysené podrazdénosti, zménam
nalad a impulsivité, ktera byva zpiisobena nedostatkem dystrofinu v mozku, ale i samotnym
pohybovym omezenim. Kratky emocni screening se provadi pii kazdé navstéve kliniky nebo
centra pro NSO, nebo minimaln€¢ jednou ro¢né. Kazdy pacient s DMD by mél podstoupit
neuropsychologické vySetieni pii stanoveni diagndzy a pted zahdjenim Skolni dochdzky pro
posouzeni potieb individualniho vzdélavaciho programu. Déti s DMD maji sniZzenou schopnost

naslouchat a vykonavat slovni pokyny, pamatuji si méné Cisel a krat§i véty (AMD, 2018;

8 AFO-ancle-foot orthosis ortéza stabilizujici hlezno a chodidlo, piiklddané na noc k protaZeni Achyl. §lach
(Protetika, 2018)
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Birnkrant et al, 2009, part 1; Birnkrant et al, 2018, part 2; Parent project, 2007; Parent project,
2018).

3.3.2.3 Pozdni chodici faze

V této fazi ve v€ku piiblizné od 8 do 13 let dochazi po relativné stabilizovaném obdobi
k vyrazné progresi onemocnéni. Pacienti s DMD postupné ztraceji svalovou silu, pohyb se pro
né stava obtiznéjsi, ke konci obdobi ztraci schopnost samostatné chlize a usedaji na invalidni
vozik. V tomto obdobi je mozné pomoci ortopedické intervence v indikovanych piipadech
prodlouzit obdobi samostatné chiize dle dostupnych zdroji az o 2-3 roky podstoupenim
operacniho odstranéni kontraktur a ekvinovarozniho postaveni nohy soucasné s prodlouzenim
Achilovy §lachy. Tim se také usnadni moznost pfikladani KAFO® a dalgich vertikaliza¢nich
pomucek potiebnych kdrzeni téla ve spravné poloze. Pokracuje se v pravidelném
vyhodnocovani nastavenych vysSetieni. Od 9 let je s 6 mésicni frekvenci zahdjeno sledovani
a vyhodnocovani nastupu puberty, vySetfuji se poruchy polykani, GER, gastroparézy a zacpy,
provadi se RTG snimkovani patete k hodnoceni skolidézy 1x za 1-3 roky v zavislosti na 1écbé
steroidy, méfi se spirometrie k hodnoceni plicnich funkei, probihd edukace k pouziti podpory
oCisty dychacich cest. Dale pokracuje podavani glukokortikoidl, v nékterych piipadech
se steroidni 1écba teprve zahajuje, pokracuje hodnoceni funkc¢nosti, sily a rozsahu pohybu.
V krvi je sledovana hodnota 25-hydroxyvitaminu D, ve strave je nutné zajistit dostateny piisun
vitaminu D a véapniku pro sniZeni rizika zlomenin pii soucasné 1écbé steroidy a vzhledem
ke snizujici se pohyblivosti. Diagnostika osteoporozy u pacientti s DMD se v sou¢asnosti méni
z ptistupu zaméiené¢ho na mineralni hustotu kosti na v€asnou identifikaci zlomenin obratlt.
Kolem 10. roku veéku se pridava 1écba ACE inhibitory a blokatory angiotenzinovych receptord.
Toto obdobi je z hlediska uceni a utvareni socidlnich kontaktii velmi naro¢né nejen pro rodice,
ale 1 pro pacienta samotného, ve Skolnim prostfedi se projevuje snizend verbalni 1 pracovni
pamét, chlapci maji potize s porozuménim psaného textu i poslechu, psychickému tlaku jsou
vystaveni pii porovndvani vykonu s vrstevniky. U pacienti s DMD je zvySené riziko
autistickych, hyperaktivnich a obsedantn¢ kompulsivnich poruch. Z pomicek jsou nejéastéji
pouzivany dlahy, vertikaliza¢ni pomiicky, pohyb na delsi vzdalenost usnadiuji kolob&zky, jizda
na kole, vétsi kocarky nebo invalidni voziky, zpocatku mechanické, pozdéji elektricke,

a to 1 s ohledem na postupy ZP, kterd miize byt napomocna s jejich financovanim, nehradi vSak

? KAFO-knee-ancle-foot orthosis-ortéza stabilizujici kolenni kloub, hlezno a chodidlo, pouZivané pro zajisténi
stability kolen a podporu oslabenych kvadricepsu (Protetika, 2018)
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vSechny typy voziki, u né€kterych neni hrazeno pfisluSenstvi. Pro usnadnéni pfesunu pacienta
do koupelny a z lizka v domacim prostfedi je vhodné vyuzit zvedaci zatizeni, které je plné
hrazeno ZP. Vycet vybranych zdravotnickych prostiedkli hrazenych ZP je uveden v ptiloze B,
kompletni seznam je pravidelné aktualizovan a je mozné ho najit na strankach jednotlivych
pojistoven, napt. u VZP v zdlozZce poskytovatelé, ¢iselniky, zdravotnické prostiedky, poukaz
(AMD, 2018; Birnkrant et al, 2009; part 1; Parent project, 2007; Parent project, 2018; Parent
project,2021;Ward et al, 2019).

3.3.2.4 Casna nechodici fize

V této fazi onemocnéni, v obdobi adolescence az mladé dospélosti je jiz vétSina pacientl
nevratné upoutana na invalidni vozik. Ten by m¢l zajistit spravné drzeni téla a poskytnout oporu
vSem Castem téla. Elektricky vozik vraci pacientlim pocit moznosti samostatného a svobodného
pohybu, je vhodné vybrat vozik s moznosti vertikalizace. Pfi ztrat€¢ samostatné mobility
je dualezité sledovani rlstu, zdravi kosti a rozvoje skolidzy, kterda ohroZuje pacienty dalSimi
komplikacemi. Pokud pacient neni lécen glukokortikoidy, riziko vzniku skoliozy je az 90%.
Pacienti, u nichz je$té nezacala puberta, dosud neuZzivaji steroidy a maji zakfiveni patefe vétsi
nez 20-30 stupiit by méli podstoupit zadni spinalni instrumentaci a fuzi, zakrok indikuje
neurolog v souladu s individudlnim planem a Zivotnimi cili pacienta. U pacientt, kde do 14 let
nezacala puberta se zahajuje 1écba testosteronem. Sleduje se progrese svalové slabosti
na hornich koncetindch. Pacienti postupné ztraceji schopnost sebeobsluhy v béznych dennich
¢innostech. To je pro né¢ samotné i1 pecujici rodinu psychicky naro¢né, v této fazi se Casto
objevuji projevy deprese. Nadale je tfeba pokracovat v nastavené frekvenci vSech vysSetteni
zahédjenych v piedchozich fizich nemoci, mé byt zahajena edukace a diskuse o moznosti
zavedeni gastrostomické sondy z hlediska nutri¢ni péce. Z respiracni péce je pii progredujici
slabosti dychacich svalii provadén nacvik k udrzeni maximalni kapacity plic, asistovaného
odkaslavani a noc¢ni podptirné ventilaci. V nechodicich fazich onemocnéni je spirometrie
provadeéna zpravidla 1x za 6 mésicti, se zaméfenim na hodnoty FVC, MIP, MEP a PCF. Dale
se méti SpO2 a PaCO.. Provadi se i celonocni spankova studie pro posouzeni indikace pouziti
neinvazivni plicni ventilace. Parametry, které jsou indikaci k jejimu pouZiti uvadi tabulka 2.
NIV zlepSuje symptomy pacientl s chronickym neuromuskuldrnim onemocnénim, zvysuje
kvalitu jejich Zivota, snizuje pocet nutnych hospitalizaci a délku zivota miiZze prodlouzit
az o 10 let pfi kombinaci s pouzivanim MIE. Nejcastéji jsou vyuzivany ventilacni rezimy

s fizenym tlakem, s variabilni velikosti dechového objemu. V reZzimu BiPAP pacient dycha pfi

R4
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tlaku dle dychaci faze, prohlubuje nadech a klade odpor pii vydechu pacienta.
Z oSettovatelského hlediska se v obdobi nechodicich fazi onemocnéni zvlastni péce zaméiuje
na péci o dutinu Ustni, ocistu dychacich cest, polohovani jako prevenci vzniku dekubiti
a kontraktur, nutriéni péci v ptipad€ zavedeni PEG, podpora v ramci zvladani sebepéce pfi
vSech kazdodennich ¢innostech. Je tieba vést 1 rozhovor o planovani prechodu zdravotni péce,
dalsiho vzdélavani a zaméstnani v dospélosti a zajiSténa ma byt i podpora v ziskavani
kompenzacnich prostfedkl. Pii pouzivani voziku je nutné fesit bezbariérové tpravy bydleni,
na které lze za urCitych podminek vyuzit pfispévek na zvlastni pomucku. Pfispévkem
pfiznavanym osobam se zménénou schopnosti pohyblivosti je také prikaz OZP (AMD, 2018;
Birnkrant et al, 2009, part 1; Birnkrant et al, 2018; part 2; Buzgova, 2020; CSSZ, 2021;
Kemlink, 2020; Parent project, 2007; Parent project, 2018; Parent project, 202 1; Stankova et
al, 2010; Sudak, 2018; s14; Wollinsky et al, 2012; s.175-178;).

Tabulka 2 Indikace k neinvazivni ventilaci-splnénim 1 z podminek (Kemlink, 2020).

Indikace k neinvazivni ventilaci - podminky
1. Chronicka denni hyperkapnie s PaCo > 6,0 kPa

2. No¢ni hyperkapnie s PaCo2 > 6,5 kPa prokazana vysSetienim krevnich plynii bezprosttedné po probuzeni

3. Normokapnie ve dne se vzestupem PTcCO: 0 > 1,3 kPa v noci prokdzanym transkutdnni kapnometrii

4. Vice nez 3 zavazné infekce dolnich dychacich cest za rok
5.AHI>10aODI >4
legenda: PaCO»-parcialni tlak oxidu uhli¢itého v arteridlni krvi, PTcCO:-trenaskutanné méteny parcidlni tlak

oxidu uhli¢itého v kapilarni krvi, AHI- pocet apnoi za hodinu spanku, ODI-pocet poklesu saturace kysliku o vice
nez 3% za hodinu spanku

3.3.2.5 Pozdni nechodici faze

Postihuje pacienta v obdobi mladé dospélosti a pozdéji. Dochazi k oslabeni svalové sily téla
a hornich koncetin. Ergoterapie se zamétfuje na provadéni bé€znych dennich Cinnosti jako
je jedent, piti, presuny na WC a polohovani v 1izku, k prodlouzeni sobéstacnosti a bezpecnosti
je dobré vyuzit i podptirné technologie. Typickym ptiznakem pro tuto fazi je neefektivni kasel,
zpusobeny oslabenim funkce dychacich svali a utlakem vnitinich organi pii skolidéze. Pro
usnadnéni ocisty dychacich cest se pouziva mechanicky insuflator-exsuflator, jehoz funkce
a moznosti pofizeni jsou popsany v kapitole 3.3.2.4. Je vhodné s piedstihem fesit i etické otazky
tykajici se potfeby akutni péce, zaznamenat jejich plan s ohledem na pfani pacienta i rodiny
a necekat na rozhodnuti o jejich pouziti z vitalni indikace. NejCastéji se takto fesi otazka pouziti
invazivni plicni ventilace. Kardiolog sleduje zmény srde¢niho svalu, poruchy rytmu, hodnoty

v

krevniho tlaku a cholesterolu v krvi. MRI je nejcitlivéjsi pro v€asné zachyceni zmén myokardu.
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Jeho zmény je nutné sledovat, protoZze kardiomyopatie je spolu s respiracnim selhanim jednou
z hlavnich pfi¢in tmrti pacientd s DMD. Oslabeni svalti hlavy a krku muze zplsobovat
problémy s polykdnim, coz zvysuje riziko aspirace a sekundarni vznik pneumonii. Sledovani
vyvoje dysfagie v kombinaci s ubytkem na vaze je dllezit¢ pro nacasovani zavedeni
gastrostomické sondy, je nutné brat v potaz i rizika spojend s anestezii a také preference
pacienta i jeho pecujicich. Pro udrzeni kvality zivota je dtlezité spolupracovat s tymem
paliativni péCe, ergoterapeuty a ostatnimi ¢leny multioborového tymu. Nad¢ji pacientim 1 jejich
rodindm piindseji klinické studie na molekularné genetické urovni, zejména metoda exon
skipping indukovany antisense oligonukleotidy, kterd vyuziva principu pfeskoc¢eni mutaci
postiZzenych ¢asti genu, umoziuje tvorbu castecné funkéniho dystrofinu a tim zmirnéni typu
dystrofinopatie z DMD na BMD (Birnkrant et al, 2018, part3; Berger et al, 2020; Buzgova,
2020, s.175-181; Dittrich et al, 2015, Kemling, 2020; Mrazova, 2016; Parent project, 2018).

3.3.3 Zvlastnosti péce o pacienty s DMD

Vétsina pacientii s DMD pottebuje v pritbéhu onemocnéni pro zlepsSeni kvality zivota korek¢ni
ortopedické operace, coz s sebou nese urcita rizika spojena s celkovou anestezii. Je tieba, aby
byl prizptisoben vybér anestezie, celkovd anestezie piinds$i potencialni riziko tézké
hyperkalémie a rambdomyolyzy pii pouziti depolarizujicich myorelaxancii a inhala¢nich
anestetik. Jejich pouZiti zvySuje riziko vzniku maligni hypertermie. Nejlépe se celkova
anestezie provadi totalni intarven6zni formou. U pacientll v pokrocilé fazi onemocnéni muze
byt obtizné z diivodu oslabeni orofaryngedlnich svalti provést intubaci, vétSina pacientl ma
proto zajisténou tracheostomii. Dal$i zdravotni rizika s sebou pifinasi péce pii neocekavanych
stavech. Pfi takovéto hospitalizaci pacienta je tieba myslet na to, Ze dlouhodoba 1écba steroidy
by nem¢éla byt pferuSena ndhle na dobu delsi nez 24 hodin. Pacient mlize byt ohrozen na Zivoté
v ptipad¢ vzniku tzv. adrenalni krize, kterd vznikd nedostatkem hormonu kortizolu. Ten
pomaha télu zvladat zatéz, napt horecku, nemoc nebo zranéni a télo si ho standartné vytvari
v nadledvinach. Pfi DMD a dennim uzivani hormonii vSak tcélo tuto schopnost potlaci,
a po nahle ukonceném podavani ho nestihne zacit znovu vyrabét, potfebuje na obnovu této
funkce fadové meésice. Pii dlouhodobé 1écbé steroidy by mél byt také podavan draslik, jehoz
zvysené vyluCovani steroidy zpusobuji. Dalsi zvlastnosti u pacienti s DMD je potieba
sledovani hodnot krevnich plyni, krevniho obrazu, biochemie alespoii 1x za 3 meésice. Pri
hospitalizaci je tieba také sledovat hodnoty pulsni oxymetrie a kapnometrie pro v€asnou
indikaci intervence pii hypoventilaci. Jednou ro¢n¢€ by mélo prob€hnout i o¢ni vySetieni. Pro

rychlou informovanost 1ékaie v ptipadé potteby akutni péce doporucuji organizace sdruzujici
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pacienty s DMD, aby u sebe nosili zdravotni prikaz DMD, jehoZ nahled je pfiloZen v piiloze

C (AMD, 2019; Buzgova, 2020, str. 176; Orphanet, 2018; Parent project, 2018).

3.3.4 Novinky v lé¢bé a vyzkumu

Moznosti kurativni 1é¢by jsou zatim omezené. Lék Transldrna je jedinym lékem schvalenym
pro pouziti v CR. Jde o 1é¢bu atalurenem, jehoz mechanismus u¢inku nebyl dosud piesné
popsan. Uginek byl prokazan pouze u jedné z mnoha mutaci, 16k je schvalen pouze pro chodici
pacienty starsi 2 let s pfisluSnou non-sence mutaci. Translarna oddaluje ztratu mobility pacienta
az o 5 let, zpozd'uje pokles plicnich funkci v priméru o 1,8 let a nema vyrazné nezadouci
ucinky. Parevlumab je 1€k schvéaleny americkym ufadem pro kontrolu potravin a lé€iv. Jde
o monoklonalni protilatku zptisobujici zpomaleni pfemény svalové tkan€ na vazivovou, podava
se nechodicim pacientim nezavisle na typu mutace, pomaha zachovat funkci hornich koncetin,
srdecnich a plicnich funkei, aplikuje se podanim infuze 1x za 14 dni soubézné s kortikoidy

(Parent project, 2021).

3.4 Podpora a pomoc rodinam, kvalita Zivota

DMD se tadi mezi vzacna onemocnéni, coz v EU znamena, Ze jeho velmi nizky vyskyt miize
mit negativni dopad na kvalitu zivota a zaclenéni pacienta do spolecnosti. Kvalita zivota je
v medicinskych oborech nej€astéji posuzovana dle modelu WHO prostiednictvim 6 domén.
Prvni je ,.fyzicka kvalita Zivota® zahrnujici schopnost pohybovat se, pracovat, prozivat bolest
a subjektivni hodnoceni energie a vytrvalosti. Druhou doménou je ,,psychicka kvalita Zivota “
zahrnujici schopnost ucit se, prozivani emoci, sebehodnoceni a subjektivni vnimani sebe sama.
Tteti doménou je ,,nezdvislost, jejimz indikatorem je odkazanost na pomticky a léky. Ctvrtou
doménou jsou ,,socialni vztahy“ - subjektivni hodnoceni osobnich vztaht, sexudlniho Zivota
a socialni opory. Patd doména ,,prostrredi “ hodnoti dostupnost péce, bydleni, finan¢ni situaci

a pacientovo okoli. Posledni doménou je ,,ndbozZenstvi a spiritualita” (CAVO, 2010; Gurkov4,

2011, 5.71).

3.4.1 Pacientské organizace, registry

Pomoc ve vSech oblastech Zivota poskytuji pacientim se vzacnymi onemocnénimi rdzné
svétove 1 ¢eské organizace. Pro DMD jsou to zejména celosvétova PPMD, jeji Ceska vétev PP,
dale AMD, End Duchenne a dalsi. Organizace ve vétSiné piipadi zakladaji rodice déti
se vzacnym onemocnénim. Jejich cilem je rozSifovani povédomi o této nemoci mezi laickou
i odbornou vefejnosti, podpora ostatnim rodindm, prosazovani z4jmu pacientl, zajisténi

dostupnosti komplexni péce a zvySovani kvality Zivota pacientd. Déle podpora vyzkumu,
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klinickych studii, databdze spolecnych registrli a zpfistupniovani potfebnych informaci
o novinkdch v1écbé a vyzkumu. Pacientim 1 pecujici rodiné tyto organizace pomahaji
v zaclenovani do spolecnosti a piijeti sebe sama poradanim seminaiti, $koleni a ozdravnych
odlehCovacich pobytl. Tato péce je pro pacienty dilezitd zvlast¢ v obdobi prechodu z détstvi
do dospélosti. V centrech NSO maji byt vedeny i rozhovory o vztazich, seznamovani, sexuélni
orientaci, to vie v ramci lékafskych vySetieni. Castym tématem byvaji otazky o sexu,
masturbaci a otcovstvi, které jsou pro konzultovani s rodinou mnohdy nepiijemné. Plan
prechodu péce mé zahrnovat a podporovat vzdélavani, zaméstnani, osobni vztahy, nezavislost,
emocni zdravi a intimitu. Pfi pfechodu do dosp€lého Zivota je nutné pacienty informovat
10 moznostech nezavislého Zzivota a samostatného bydleni. Rodindm by mély byt
od prvopocatku poskytovany informace o statnich a regiondlnich programech, systémech
socialni podpory, nadacich, grantech, protoze péce o postizeného ¢lena rodiny znamena nejen
psychickou a fyzickou zatéz, ale i1 finan¢ni naro¢nost (Birkrant et al, 2018, part 3; Mat¢jcek,

2001, s.28; Parent project, 2021).

3.4.2 Kompenzacni pomiicky

Kompenzaéni pomucky jsou nastroje a zafizeni, kterd umoznuji clovéku se zdravotnim
postizenim zachovat nejvétsi moznou miru sobéstacnosti a zapojeni do bézného Zivota.
Kompenzaéni pomucky je mozné ziskat bezplatné riznou formou od statnich instituci nebo

zdravotnich pojistoven, nadaci a charit na zakladé podané Zadosti (STP CR, 2021).

3.4.2.1 Socialni zabezpeceni

Socialni zabezpeceni je formou pomoci v urcitych spolecnosti uznanych zivotnich situacich,
pii vzniku tzv. socidlni udalosti. Tou mize byt nemoc, chudoba, stafi, invalidita apod. Jeho
formy jsou statni, vetejnopravni a dobrovolné pfipojisténi, kdy stat je jeho nositelem nebo
garantem. CSSZ jako nositel socialniho pojisténi zajistuje diichodové i nemocenské pojisténi
z nichz vyplaci davky z tzv. pojistného systému, kam patii napi. nemocenské, penczitd pomoc
v matefstvi ale i vyplaty riiznych druhti déichodu. CSSZ mé na starost i lékai'skou posudkovou
sluzbu, kterd vypracovava posudky o zdravotnim stavu a mife pracovni schopnosti pro davky
vyplacené CSSZ i ifady prace. Ty vyplaceji mimo jiné davky tzv. nepojistného systému, mezi
nez patii 1 davky pro osoby se zdravotnim postizenim, vyplacené dle zakona ¢. 329/2011 Sb.,
kam patii pritkaz OZP, ptispévek na mobilitu a ptispévek na zvlastni pomuicku. Do nepojistnych

davek patii i prispévek na pééi (Cevela a kol, 2015, 103-114).
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Piispévek na zvlas§tni pomicku je poskytovan osobam s tézkou vadou nosného nebo
pohybového tstroji, s t¢zZkym sluchovym nebo zrakovym postizenim charakteru DNZS. Déle
musi byt Zadatelem osoba starsi 3 let pii zddosti o ptispévek na motorové vozidlo nebo zadrzny
systém, schodolez, stropni zvedaci systém, schodist'ovou plosinu nebo sedacku, nebo piispévek
na Gipravu bytu. Zadatel musi byt starsi 15 let pfi piispévku na vodiciho psa a starsi 1 roku
v ostatnich piipadech. Dale musi byt zadatel schopen pomuicku pouzivat, pomticka musi
umoznit sebeobsluhu, vzdélavani, pracovni uplatnéni nebo styk s okolim, pfihliZi se i k dalSim
pomiickam, které zadatel vyuziva. Zadost se podava na UP, pti zidosti o motorové vozidlo lze
zadat opakované po uplynuti 10 let. Lékat LPS posuzuje pouze zdravotni stav, ostatni
podminky naroku posuzuji pracovnici UP. Seznam druhii a typt zvlastnich pomticek a osoby
opravnéné k Cerpani prispévku na tyto pomticky upravuje pfiloha k vyhlasce ¢. 388/2011 Sb.
o provedeni nékterych ustanoveni zakona o poskytovani davek osobam se zdravotnim
postizenim a zékon €. 329/2011 Sb. o poskytovani davek osobdm se zdravotnim postizenim
aozmeéné souvisejicich zdkonl. Zdravotni postizeni odiivodiiujici pfiznani piispévku na
zvlastni pomicku a zdravotni stavy vylucujici jeho pfiznani specifikuje ptiloha ¢. 1 zakona
¢.329/2011 Sb. Rozlisuje se, zda jde o pomtcku v cen¢ do nebo ptes 10.000,-K¢ pro uréeni
vyse spoluti¢asti na thrad¢ pomucky. Vybér ze seznamu pomiicek urcenych pro osoby s tézkou

vadou nosného nebo pohybového ustroji je uveden v ptiloze D (MPSV, 2021).

3.4.2.2 Zdravotni pojiStovny

Zdravotni pojiStovny hradi svym pojisSténclim zdravotni péci v souladu se zdkonem o vefejném
zdravotnim pojisténi €. 48/1997 Sb. Z n¢j vychazi i Ciselnik zdravotnickych pomucek, které
pojistovna hradi pln¢ nebo ¢asteéné po jejich predepsani odbornym lékaiem tzv. na poukaz.
Zdravotnické prosttedky jsou v ném zatazeny do skupin a podskupin, ze kterych alespoii jeden

je plné hrazen pojistovnami (VZP, 2021).

Mechanicky invalidni vozik hradi ZP 1x za 5 let, vozik zstava majetkem pojistovny. Poukaz
piedepise oSettujici 1ékar, uvadi zde presnou specifikaci, Sitku sedu, vahu pacienta a vysku
voziku. Revizni I¢kai ZP schvali narok na jeho thradu z divodu zdravotni indikace, poftidit tak
lze pouze voziky z ¢iselniku pojistovny, nikoli dle vlastnich pozadavki. Pfi vybéru je tieba
zohlednit nosnost voziku, jeho pouziti v interiéru nebo v terénu, zda se bude vozik skladat

do auta apod. (T&L, 2020).

Elektricky invalidni vozik je povaZovan za kompenzacni pomicku a mtize byt hrazen ZP

pokud celkova Sitka nepfesahuje 600mm, konstrukéni rychlost nepiesahuje 6km/hod., délka
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voziku nepfesahuje 1m a jeho hmotnost je niz8i nez 450kg. V tom piipadé€ je osoba povaZzovéana
za chodce. Pokud nejsou tyto parametry dodrZeny, jde jiz o zvlastni vozidlo, které podléha
homologaci, registraci i povinnému ruceni. Tuto problematiku fesi zdkony ¢. 48/1997Sb.
o vefejném zdravotnim pojisténi a zakon ¢. 56/2001 Sb. o podminkdch provozu vozidel
na pozemnich komunikacich. K zadosti o vozik na poukaz je nutné dolozit vysledky
psychologického, neurologického, rehabilitacniho, ortopedického a o¢niho vySetieni a také
formulaf k pridéleni elektrického voziku. Zadat je mozné v intervalu 1x za 7 let, diivéjsi zadost
musi byt podrobné¢ zdivodnéna. Omezeni rychlosti mize byt problém pii aktivnim Zivotu
vozickare. Slaby motor znesnadiiuje pohyb do kopce a v situacich, kdy je zapotiebi rychla
akcelerace. V¢étSina uzivateli elektrickych vozikli pouzivd maximalni rychlost voziku
v rozmezi od 8-10 km/hod. Pojistovny na tento druh voziku nepfispivaji ani formou doplatku

(Parent project, 2021; Salvova, 2019; T&L, 2020).

Kaslaci asistent-mechanicky insuflator-exsuflator-MIE : v CR je nejéastéji pouzivany typ
Cought Assist E70, ktery je hrazen pln€ ZP, funguje na principu dodéani pozitivniho tlaku pfi
nadechu a jeho prudké zméné do negativnich hodnot pii vydechu, podobné¢ jako pii pfirozeném
kasli. Vyuziva funkci Cought-Trak, pii kterém je piistroj v automatickém rezimu
synchronizovan s dechem pacienta. Aplikace je snadna s pouzitim natstku nebo oblicejoveé

masky, pfipadné napojenim na tracheostomickou kanylu (Parent project, 2016).

Neinvazivni plicni ventilace BiPAP: pfistroj je vyuzivan k 1€cb¢ stiedni az t€zké obstrukéni
spankové apnoe, funguje na principu dvouuroviiového ptetlaku v dychacich cestach. Pred
zahdjenim pouzivani této pomucky se provadi spankova studie, na zéklad¢ jejich vysledki
je lékafem stanovena hodnota pfetlaku pfistroje, ktery monitoruje apnoe, hypopnoe, omezeni
prutoku a periodické dychani pacienta. Technologie vyhodnocuje kazdy dech pacienta a reaguje
upravou tlaku. Reaguje i na dechové usili pii probouzeci reakci pacienta. Piistroj je pln¢ hrazen

ZP (Parent project, 2016; Pretl a kol., 2013).
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4 PRUZKUMNA CAST

Hlavni cil prizkumné ¢asti prace

Zjistit vliv €etnosti pouzivani kompenzacnich pomticek na hodnoceni kvality zivota u pacientl
se svalovou dystrofii a porovnat celkové hodnoceni kvality Zivota u pacientii v chodicich

a nechodicich fazich onemocnéni.
Hlavni prizkumna otazka :

Je subjektivni hodnoceni celkové kvality zivota vyssi u chodicich pacientii, ktefi pouzivaji
kompenzacni pomucky malo nebo viibec, nez u nechodicich pacientti, ktetfi jsou odkazani

na pouzivani kompenzacnich pomiticek castéji?
Dil¢i cile:
Zjistit, jaké kompenzacni pomucky respondenti nejcastéji pouzivaji a jak Casto.

Popsat, jaka kritéria respondenti preferuji pii vybéru pomicek a ¢im jsou pii jejich ziskavani

nejvice limitovani.

Zjistit zkuSenosti respondentii s pouzivanim konkrétnich pomucek a subjektivni hodnoceni

vlivu pouzivani konkrétnich pomticek na zdravi pacientl a jejich pocity.

Zjistit subjektivni hodnoceni kvality zivota respondentt v jednotlivych oblastech dle WHO.
Pruzkumné otazky k dilé¢im cilim:

Jaké kompenzacni pomucky respondenti nejcastéji pouzivaji, a jak casto?

Jaka kritéria jsou pii vybéru pomiicek preferovana?

Cim jsou respondenti p¥i vybéru pomiicek nejéastéji limitovani?

Jaké zkuSenosti maji respondenti s pouzivanim elektrického voziku o rychlosti do 6 km/hod?

Ma dle subjektivniho hodnoceni respondentli pouzivani kaslaciho asistenta vliv na vyskyt

onemocnéni dychacich cest?
Jaké pocity proZivaji pacienti pii pouzivani kompenzaénich pomticek?

Jak respondenti hodnoti svou kvalitu Zivota v jednotlivych doménéach dle WHO?
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5 METODIKA PRUZKUMNE CASTI

Kvantitativni empiricky prizkum v této praci byl proveden pomoci nestandardizovaného
dotaznikového Setfeni, z divodu potieby hodnotit vliv kompenzacnich pomiticek na kvalitu
zivota. Dotaznik je slozen ze tii ¢asti, prvni obsahuje obecné udaje o respondentech zahrnujici
veék, formu onemocnéni, jeji pfiznaky a fazi v niz se nachazi, druhd je zameéfena
na kompenza¢ni pomucky a tfeti zkoumd kvalitu Zivota respondentl. Inspiraci pro cast
dotazniku hodnoticiho kvalitu Zivota pacientl byl standardizovany dotaznik kvality Zivota dle
WHO, WHOQOL-BREF (kratka verze). Prizkumny dotaznik obsahuje 5 uzavienych otazek
s moznosti vybéru 1 z nabizenych odpovédi, 2 oteviené otdzky s moznosti libovolné odpovédi,
5 uzavienych otdzek s moznosti oznaceni vice odpovédi, vSechny jmenované typy otdzek jsou
vyhodnoceny pomoci popisné statistiky, dle absolutni i relativni Cetnosti odpovedi. Dotaznik
dale obsahuje 5 maticovych otazek s moznosti jedné odpovédi, kdy u kazdé z podotazek
pomoci Likertovy skaly respondenti oznacovali odpovéd’ dle vlastniho uvéazeni na stupnici
od 1do 5, hodnoceni jako ve Skole, tento typ otdzky byl pouzit k vyhodnoceni kvality Zivota
a Cetnosti pouzivani kompenzacnich pomiicek pro zachovani piehlednosti odpovéedi
a posloupnosti otazek. U 2 otazek respondenti odpovidaly formou hvézdickového hodnoceni
miry spokojenosti, pficemz vétsi pocet hvézdicek znamenal vysSs$i spokojenost. Posledni
variantou otazky je sefazeni vyctu odpovédi dle vlastnich preferenci, které je zhodnoceno
primérnou dilezitosti odpovédi z 10 nabizenych moznosti. Vysledky hlavniho cile prace jsou
prezentovany v samostatné tabulce. Pro celkové hodnoceni kvality Zivota v jednotlivych
doménach a pro porovnani konkrétnich hodnot byl stanoven primér ze souc¢tu bodovych hodnot
odpovidajicich nomindlni hodnoté dané odpovédi v podotizkach, na skdle od 1 do 5,
a primérna hodnota nejcast¢jsi odpovédi v obou skupinach respondentli po rozdéleni souboru

na skupinu chodici a nechodici.

5.1 Pribéh prizkumného Setieni

K ovéteni srozumitelnosti otazek byl nejprve proveden predprizkum u 3 dobrovolnikii bez
zdravotnického vzdélani. Na jeho zakladé byla provedena korekce pojmenovani variant
odpovédi u jednotlivych otazek. Vhodnost otdzek a variant odpovédi byla dale testovana dvéma
respondenty z fad ¢lenti oslovenych pacientskych organizaci, ti pozadali o doplnéni n¢kterych
konkrétnich variant odpovédi. Sbér dat probihal v mésicich tnor a bezen 2022, respondentim
byl dotaznik zpfistupnén na webovych strankach pacientskych organizaci a socialnich sitich
pomoci ptimého odkazu, ¢imz byla zachovana anonymita respondentti i jednotlivych odpovédi.

Dotaznik na své uvodni strané seznamil respondenty s obsahem i u¢elem dotaznikového Setieni
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a informoval je o automatickém zdznamu odeslanych anonymnich odpovédi, k ¢emuz udélili
souhlas jeho dobrovolnym vyplnénim. Névratnost dotazniku byla 25,4%, z celkového poctu
197 navstév bylo vyplnéno 50 odpovédi. Pfi zpracovani shroméazdénych dat pomoci popisné
statistiky byl pouZit program Microsoft Word a Excel, graficky jsou data interpretovana formou

tabulek a sloupcovych grafii.

5.2 Charakteristika souboru respondenti

Respondenty jsou ¢&lenové Asociace muskularnich dystrofikii v CR, nebo spoleénosti
EndDuchenne z.s., coZ jsou pacientské organizace sdruzujici pacienty s NSO, které souhlasily
s provedenim prizkumu u jejich ¢lent a zaroven povolily zvetejnéni jejich ndzvu v této praci
i v materidlech z ni vychazejicich. Tito respondenti jsou zaroveil pacienty se stanovenou
diagnozou svalové dystrofie rizného typu. Prizkumny soubor je tvofen 49 respondenty,
1 odpovéd byla z celkového hodnoceni trvale vyfazena, jednalo se o testovaci responzi,
pacientka vSak meéla diagnostikovanu svalovou atrofii, nikoli dystrofii. Celkovy pocet
respondentli byl pfi vyhodnocovéani konkrétnich otazek upravovan dle filtru odpovidajiciho
hodnocené otézce. Je vzdy uveden v legend€ ve spodni ¢asti tabulky, stejné jako charakteristika

pouzitého filtru.

5.3 Vyhodnoceni vysledkii prizkumného Seti‘eni

1 Kolik je Vam/VasSemu ditéti let?

Vék respondentl v prizkumném souboru
45
40
40
35
30
25
20
15
10

5 2 2 2 3
5 — — — .

1-3 roky 4-7 let 8-13let 14-17 let 18 avice let

Graf 1 Vék respondentii v prizkumném souboru (zdroj vlastni)
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Otazka byla pouzita k ziskani ucelené predstavy o sloZeni G€astnikil prizkumu. Prizkumny
soubor tvofi 49 respondenttl, z nichZ 40 je plnoletych nebo starSich, coz predstavuje 81,63%
souboru, 3 respondenti (6,12%) jsou ve véku 14-17 let, po 2 respondentech (4,08%) maji ostatni

3 vékové skupiny.

2 Jaka forma dystrofie Vam byla diagnostikovana?

Forma svalové dystrofie

40

34
35

30
25
20

15
10

10

DMD BMD jind/neuréena

Graf 2 Formy svalovych dystrofii u respondenti prizkumného souboru (zdroj vlastni)

Tato otazka méla dle ptivodniho zaméru slouzit k rozdéleni respondentt do skupin k porovnani
kvality Zivota dle jednotlivych fazi DMD. Nyni je pouze orienta¢ni. Proti pivodnimu
pfedpokladu, kdy bylo dle informaci ziskanych studiem odborné literatury pocitano
s vétSinovou Cetnosti pacientit s formou DMD, je soubor respondentli tvofen 34 pacienty
(69,38%) sjinou nebo neurcenou formou svalové dystrofie, Beckerovu dystrofii 1€kari
diagnostikovali u 5 pacientit (10,2%), Duchennovu svalovou dystrofii ma jen 10 Ucastniki

prizkumu, tedy (20,4 %) souboru z celkovych 49 odpovédi.
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3 Jaké priznaky onemocnéni se u Vas/ Vaseho ditéte v soucasnosti projevuji?

Tabulka 3 Priznaky onemocnéni (zdroj vlastni)

Ptiznaky onemocnéni v soucasné dobé

priznak AC RC
oslabeni svalové sily HK 36 73,46
skolioza-nespravné zakiiveni patete 27 55,1
ztrata schopnosti chiize 25 51,02
obtizna chlize do schodl 25 51,02
klopytani a Casté pady 24 48,97
zvladam obsluhu elektrického voziku 22 44,89
nadvaha 15 30,61
neefektivni kasel 8 16,32
noc¢ni dechova podpora 7 14,28
denni dechova podpora 3 6,12
porucha autistického spektra 0 0
nemam zadné ptiznaky 0 0
jiné 5 10,2

legenda: celkovy pocet respondentii je 49, moznost vice odpovédi, AC=absolutni etnost,
RC=relativni ¢etnost v procentech.

Podle ptiznakti uvedenych v jednotlivych odpovédich méli byt respondenti dle piivodniho
zameéru rozdéleni dle jednotlivych fazi onemocnéni DMD k néslednému porovnéani kvality
zivota u jednotlivych skupin. Do ¢asné chodici faze by byli zafazeni respondenti s uvedenymi
ptiznaky obtizna chiize do schodd, kterou uvedlo 25 respondentd (51,02%) a casté klopytani
apady se zastoupenim odpovédi u 24 ucastnikl (48,97%), pozdni chodici fazi definuje
postupna ztrata schopnosti chiize, ke které dochdzi na konci obdobi, tu oznacilo 25 respondentti
(51,02%). Casnou a pozdni nechodici fazi charakterizuje neefektivni kasel zastoupeny
8 respondenty (16,32%) a sniZena sila hornich koncetin, kterou odeslalo 36 ucastniki (73,46%).
Vzhledem k tomu, ze odpovidalo velké mnozstvi pacientl s odlisSnou diagnézou, nejsou tyto
vysledky, které byly ptizptisobené pro hodnoceni fazi DMD pro srovnani pouzitelné. Slouzi jen

k utvoteni hrubého obrazu o obtizich respondentt.
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4V jaké fazi onemocnéni se dle Vaseho odhadu nyni nachdzite?

Faze onemocnéni dle posouzeni respondentem
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Graf 3 Faze onemocnéni u respondentii v souboru (zdroj vlastni)

Tato otazka je pouzita jako filtrani kritérium k rozdéleni respondentli na skupinu chodicich
a nechodicich pacientli, které jsou v této praci porovnavany z hlediska Cetnosti pouzivani
vybranych pomiicek a kvality Zivota. Z celkového poctu 49 respondentt se do bezpiiznakové
faze zaradili 2 pacienti (4,08%), v Casné chodici fazi je nyni 9 respondentt (18,36%), pozdni
chodici fazi oznacilo 17 ucastnikd prizkumu (34,69%), v ¢asné nechodici fazi se nachazi
6 pacienti (12,24%) a v posledni, pozdni nechodici fazi je v soucasnosti 15 respondentil

(30,61%).
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5 Jaké pomiicky z vyctu vybraného v tabulce v soucasnosti pouzivate a jak casto?

Tabulka 4 Cetnost pouZivani pomiicek — chodici respondenti (zdroj vlastni)

Cetnost pouzivani vybranych pomiicek u chodicich respondentt
. 5 nepouzivam {-33( o | 1_V6X ~ | 1x denné Vicekrfi t
nazev pomucky AC /R | Mesicné tydné AC AC /RO denn&_
AC/RC /RC AC/RC
dlahy na horni koncetiny 26/92,85 | 1/3,57 0 0 1/3,57
dlahy na dolni koncetiny 25/89,28 | 1/3,57 0 1/3,57 1/3,57
vertikaliza¢ni stojan 27/96,42 | 1/3,57 0 0 0
benecykl/kocarek 26/92,85 | 1/3,57 0 0 1/3,57
mechanicky invalidni vozik 20/71,42 | 3/10,71 | 2/7,14 0 3/10,71
elektricky invalidni vozik 21/75,0 1/3,57 1/3,57 | 1/3,57 | 4/14,28
zvedaci zafFizeni 25/89,28 0 0 0 3/10,71
schodolez, schodi§tova plosina | 27 /96,42 0 0 0 1/3,57
najezdova rampa 25/89,28 | 1/3,57 | 2/7,14 0 0
asistent kasle 27/96,42 0 0 0 1/3,57
neinvazivni plicni ventilace 26 /92,85 0 0 2/17,69 0
invazivni plicni ventilace 28 /100 0 0 0 0
legenda: celkovy pocet respondentii je 28, AC=absolutni &etnost, RC=relativni &etnost v
procentech.

V tabulce 4 je zobrazena Cetnost pouzivani vybranych pomtcek u chodicich respondenti, kdy
byl prizkumny soubor rozdélen dle filtru na pacienty se zachovalou schopnosti chlize a bez
schopnosti chiize, pfesto je u chodicich nejcastéji pouzivanou pomiickou mechanicky invalidni
vozik s absolutni Cetnosti 8 odpovédi z celkovych 28 respondentl, pticemz 3 odpovédi
(10,71%) udavaji jeho pouziti vicekrat denné, 2 (7,14%) alesponn 1x tydné¢ a 3 (10,71 %)
minimalné 1x mésién€. Druhou nejvice pouzivanou pomickou je elektricky vozik, jehoz
pouzivani udava 7 respondentii z 28, z toho 4 pacienti (14,28%) ho vyuzivaji vice nez 1x denn¢,
ostatni frekvence pouziti maji po 1 kladné odpovédi (3,57%). Na pomyslném tretim misté se
v Cetnosti pouziti objevuje zvedaci zatizeni, dlahy na dolni koncetiny a najezdova rampa, které
shodné udavaji 3 respondenti (10,71%). Ostatni pomucky pouziva s riznou frekvenci 1 nebo 2

pacienti z vybraného souboru.
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Tabulka 5 Cetnost pouZivani pomiicek - nechodici respondenti (zdroj vlastni)

Cetnost pouzivani vybranych pomiticek u nechodicich respondentti

. 1-3x 1-6x Ix vicekrat
nazev pomucky niaéogz}\{/%m mesicné | tydné AC denné | denng, p.p.

AC/RC /RC AC/RC| AC/RC

dlahy na horni koncetiny 19/90,47 0 1/4,76 0 1/4,76
dlahy na dolni konéetiny 19/90,47 1/4,76 0 1/4,76 0
vertikaliza¢ni stojan 20/95,23 0 0 1/4,76 0
benecykl/kocarek 20/95,23 | 1/4,76 0 0 0
mechanicky invalidni vozik 8/38,09 1/4,76 0 1/4,76 | 10/47,61
elektricky invalidni vozik 2/9,52 0 3/14,28 | 1/4,76 | 15/71,42
zvedaci zarizeni 9 /42,85 1/4,76 | 1/4,76 0 10/ 47,61
schodolez, schodi$tova plosina| 17/80,95 | 1/4,76 0 0 3/14,28
najezdova rampa 12/57,14 | 4/19,04 | 1/4,76 | 1/4,776 | 3/14,28
asistent kaSle 14/66,66 | 2/952 | 2/952 |1/4776 | 2/9,52
neinvazivni plicni ventilace 16/76,19 | 1/4,76 0 2/9,52 | 2/9,52
invazivni plicni ventilace 20/95,23 0 0 0 1/4,76
legenda: celkovy pocet respondentt je 21, AC=absolutni etnost, RC=relativni ¢etnost v
procentech.

V tabulce 5 najdeme vycet a frekvenci pouzivani stejnych pomucek u nechodici skupiny
pacientll. ObtiZe s pohybem zplisobené postupnou preménou svalové hmoty za vazivo nebo
tukovou tkan méni jejich potadi. Nejvice vyuzivanou pomiickou u pozdéjsich fazi onemocnéni
je elektricky vozik, jehoZz absolutni cetnost je 19 respondentl (90,47%) z celkovych
21 dotazanych, z toho 15 pacientti (71,42%) jeho pouziti udava vice nez 1x denng, 1 respondent
(4,76%) ho potiebuje 1x denné a 3 pacienti (14,28%) jej vyuziji 1-6x tydné. Na druhou pozici
se ptresunul mechanicky vozik, ktery pomah4a s mobilitou 12 pacientim (57,14%),
10 respondentt (47,61%) ho pouzivd podle potieby, lalespont 1x denné a 1 minimalné 1x
mesicné. Treti nejcastejsi pomiickou je shodné jako u chodicich pacientli zvedaci zatizeni, jehoz
pouziti udava 12 pacientt (57,14%), z toho 10 s frekvenci podle potieby, po 1 odpovédi ma
frekvence pouziti 1x tydné a 1x m&si¢né. Dalsi v potadi je opét ndjezdova rampa s 9 odpoveéd'mi
(42,85%) a riznou frekvenci, poté uz se objevuji pomicky, které chodici respondenti
nepouzivaji témet vibec, jako asistent kaSle, kterého potfebuje zhruba tietina dotdzanych
nechodicich pacientl s riznou frekvenci pouzivani a neinvazivni plicni ventilace, kterou

pouziva téméf pétina respondentd.
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6 Vyberte si 2 libovolné, Vami pouzivané pomuicky a popiste vlastnimi slovy Vase emoce/pocity,
které proZivate pri jejich pouzivani.

Tabulka 6 Pocity prozZivané pri pouziti pomiicek (zdroj vlastni)

Pocity pacientli pfi pouzivani 2 vybranych pomiicek
nazev pomucky pocity AC | RC (%) | PR (n)
dlahy na ruce zlepSuje/udrzuje rozsah pohybu 6 16,21 37
neinvazivni ventilace nezavislost, samostatnost 16 | 43,24 37
elektricky vozik svobody pohybu 16 | 43,24 37
asistent kaSle zlepSuje piijem stravy 1 2,7 37
stropni zvedak zlepSuje spanek 1 2,7 37
zobcova flétna snizuje tinavu 2 5,4 37
prodlouzena ruka pocit bezpedi, jistoty 11 | 29,72 37
kocarek udrzuje zdravi 5 13,51 37
hole, choditko zmirfiuje bolest 1 2,7 37
lehokolo vztek 4 10,81 37
mechanicky vozik uleva a pomoc pro pecujici osobu 3 8,1 37
radost 8 21,62 37
vyvolava bolest 2 5,4 37
bezmoc 3 8,1 37
rychlost 3 8,1 37
stud, strach 2 5,4 37
legenda: AC=absolutni &etnost, RC=relativni &etnost v procentech, PR=pocet respondenti.
Celkem odpovédeélo 49 respondentti, vyfazeno bylo 12 odpovédi, kde nebyly popisovany
pocity, ale jen vyjmenovany pouzivané pomucky.

Tabulka 6 zndzorniuje pocity pacientli, které prozivaji pfi pouzivani 2 libovolné vybranych
pomtucek. V této otdzce byla zhruba tietina odpovédi vyfazena pro nesplnéni pozadavki.
Nejvice zazivaji pocity svobody pohybu, nezavislosti a samostatnosti pii pouzivani
elektrického invalidniho voziku, a to 16 (43,24%) z celkovych 37 respondenti, v zacatcich jeho
pouzivani citili 2 pacienti (5,4%) 1 stud a strach. Pocit bezpeci a jistoty byl zminovan
ve spojitosti s pouzivanim stropniho zveddku u 11 respondentl (29,72%), 1 pacientka (2,7%)
u této pomiicky prozivala negativni emoci, vyvolani bolesti pti pouziti, divodem vzniku bolesti

je dle respondentky nevyhovujici typ pomucky.
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7 Jaka kritéria jsou pro Vas rozhodujici pri vybéru pomiicek (napr. elektricky vozik)

Kritéria preferovana pri vybéru pomucek
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Graf 4 Kritéria pro vybér pomiicek (zdroj vlastni)

V tomto grafu je zndzornéno primérné pofadi odpovédi na otazku, pii jejimZ hodnoceni méli
respondenti moznost zménit pofadi nabizenych variant odpovédi dle svych preferenci tak, aby
odpovidala jejich pfedstavam. Graf znazornuje kritéria upiednostiiovana pacienty pii vybéru
pouzivanych pomiicek. Nejdulezitéjsim kritériem je podle odpovédi 49 respondentli funkce
vyrobku, ktera ziskala v priméru 8,69 bodu z maximdlnich 10 moznych. Naproti tomu cena

pomucky ma jen 3,91 bodu a skon¢ila tak na 8. pozici.
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8 Co Vas pri vybéru pomiicek nejvice limituje?

Tabulka 7 Co limituje respondenty pii vybéru pomucek (zdroj vlastni)

Co limituje respondenty pii vybéru pomiicek

limit AC RC
cena 20 40,81
mnoZzstvi vyrobcti/dostupnost 15 30,61
kvalita 2 4,08
nedostatkem informaci 3 6,12
funk&nost/omezené prostory 8 16,32
byrokracie 8 16,32
délka vytizeni zadosti 2 4,08
nic/ jesté¢ pomucky nepouzivam 7 14,28
nemoznost vyzkouseni v fadu dn 1 2,04
legenda: legenda: celkovy pocet respondentt je 49, AC=absolutni &etnost, RC=relativni
cetnost v procentech.

Otazka 7 byla otevienou otdzkou, takze néktefi popsali vice variant odpovédi. Nejveétsi starosti
déla respondentiim cena pomducek, jako limit ji uvedlo 20 lidi (40,81%) z celkovych
49 odpovidajicich. Dalsi problém spatiuji respondenti v nedostatku vyrobcl, ¢imz dochdzi
k omezeni vybéru a dostupnosti v ptipade€ potieby specifické pomiicky. Tuto variantu odpovedi
zminilo 15 lidi (30,61%). DalSim pal¢ivym tématem je byrokracie pii podavani Zadosti
o schvaleni pomtcek a funkénost vyrobkli z pohledu omezeného mnozstvi prostor v bytech
uzivatel. Tyto varianty odpovédi uvedlo shodné 8 respondentl (16,32%). Nedostatek
informaci k vyrobkim, zhorSena kvalita vyrobkl,, nemoznost vyptjcky pomticky do doméciho
prostiedi pro vyzkouseni pied samotnym nakupem a dlouh¢é vyfizovani Zadosti jsou dalSimi

popisovanymi negativné¢ vnimanymi faktory vybéru pomucek.
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9 Jaké pocity u Vas previadaly, kdyz jste zacal/a pouZivat mechanicky vozik?

Tabulka 8 Pocity proZivané pii pouzivani mechanického invalidniho voziku (zdroj vlastni)

Pocity prozivané pii pouzivani mechanického voziku

odpovéd AC RC
zatim ho nepouzivam 21 42,85
ulevilo se mi, odstranilo to problém se zakopavanim a pady 13 26,53
bylo t¢Zké to pfijmout, znamenalo to zhorSeni zdravotniho stavu 10 20,4
nemam pocit, ze by me to ovlivnilo, ani kladn¢, ani zdporné 5 10,2
znovu jsem stacil/a svym vrstevnikiim pfi hrach a pohybu venku 5 10,2
jina 3 6,12
legenda: legenda: celkovy pocet respondentil je 49, moZnost vice odpovedi, AC=absolutni
cetnost, RC=relativni ¢etnost v procentech.

Nejvice zmiflovanym pocitem spojenym se zahajenim pouzivani mechanického invalidniho
voziku z pohledu pacienta je podle 13 respondenti uleva a odstranéni problémi
se zakopavanim a pady. Odecteme-li od celkového poctu 49 odpovédi ty, které nemohou pocity
popsat z divodu nedostatku zkuSenosti, vychdzi relativni Cetnost této odpovédi na 46,42%.
Obtize s piijetim pouzivani invalidniho voziku pro zhorSeni zdravotniho stavu udava
10 respondentt (20,4%), shodnou Cetnosti 5 odpovédi jsou neutralni pocity a pocit, Ze opét staci
svym vrstevnikiim (10,2%). Ve variant¢ odpovédi ,,jina“ je uddvana obrovska fyzicka tleva,
pocit radosti a t&€Seni se, ze uz nebude muset jezdit v kocarku, u respondentky, kterd nikdy

nechodila a invalidni vozik dostala pti nastupu do 1. tfidy. Rodi¢e divky vnimaji tento okamzik

A4

10 Jak byste popsal/a své pocity pri prechodu z mechanického na elektricky vozik?

Tabulka 9 Pocity prozivané pii prechodu na elektricky invalidni vozik (zdroj vlastni)

Pocity prevladajici pti pfechodu na elektricky vozik

odpovéd’ AC| RC
zatim ho nepouZividm, nemam zkusenost 23 | 46,93
pro mé se nic nezménilo, vnimam to jako ulehéeni pro pecujici osobu 3 | 6,12
citil/a jsem se svobodnéjsi v moZnostech samostatného pohybu 23 | 46,93
bylo tézké to ptijmout, znamenalo to zhorSeni zdravotniho stavu 0 0
jina 2 | 4,08

legenda: legenda: celkovy podet respondenttl je 49, moznost vice odpovédi, AC=absolutni
cetnost, RC=relativni ¢etnost v procentech.
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Prechod na elektricky invalidni vozik znamena pro 23 dotazovanych respondenti, kteii jiz
s jeho pouzivanim maji zkuSenost hlavné pocit samostatného a svobodnéjsiho pohybu, coz
je relativni ¢etnost 46,23%. 3 respondenti (6,12%) popisuji pocit usnadnéni situace pro pecujici
osoby. 1 pacient odpovédel k moznosti jina, ze pouzivad rovnou elektricky vozik, u druhé
odpovédi jina popsala respondentka své pocity jako $tésti z pohledu pacienta, z pohledu rodict

vvvvvv

u mechanického.

11 Pokud jiz elektricky vozik pouzivate, jaka je jeho konstrukcni rychlost?

Tabulka 10 pocet respondentii pouZivajicich vozik s rychlosti do 6 km/hod. (zdroj vlastni)

Pocet respondenttt pouzivajicich elektricky vozik s rychlosti do 6km/hod.

odpovéd’ AC RC PR (n)
elektricky vozik nepouzivam 22 44,89 49
pouzivam vozik s rychlosti do 6 km/hod. 15 30,61 49
pouzivam vozik s rychlosti nad 6 km/hod. 12 24,48 49

legenda: legenda: PR (n) = celkovy pocet respondentt je 49, AC = absolutni &etnost, RC =
relativni ¢etnost v procentech.

Utastnici prizkumu uvadgji, ze astéji pouzivaji elektricky invalidni vozik, jehoZ konstrukéni
rychlost je do 6 km/hod, coz je 1 zkritérii pro schvéleni thrady pomicky pojistovnou.
Odpovédélo tak 15 (30,61%) z celkovych 49 respondentd. Voziky s vysSSi rychlosti ma
12 respondentt, tedy 24,48%. Ostatnich 22 pacient elektricky vozik nepouziva 44,89%.
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12 Mate pocit, ze v nékterych situacich je rychlost/vykon VaSeho elektrického voziku

nedostatecna?

Tabulka 11 Situace, kdy je vykon el. voziku nedostate¢ny (zdroj vlastni)

Situace, kdy je vykon elektrického invalidniho voziku s rychlosti do 6 km/hod.
nedostatecny

popis situace AC RC (%) PR (n)
jizda v nezpevnéném terénu 9 64,28 14
Jizda do kopce 4 28,57 14
jizda na mokrém povrchu 2 14,28 14
potieba rychlého otoceni na misté¢ 2 14,28 14
nepiiznivé pocasi 2 14,28 14
delsi vzdalenosti 2 14,28 14
kdyZ potiebuji zrychlit 5 35,71 14
rychlost/vykon je dostacujici 1 7,14 14
legenda: AC=absolutni &etnost, RC=relativni etnost v procentech, PR=celkovy pocet
hodnocenych responzi s moznosti vice odpovédi. Vozik s rychlosti do 6 km/hod pouziva
15 respondenttl, 1 vyfazen pro nepochopeni otazky. Uddval nadmérnou velikost voziku.

Situace, v nichZ pacienti pocituji nedostateCny vykon svého elektrického voziku popisuje
tabulka 11. Jde prevazné o specifické situace, napt je-li nezpevnény terén. Tuto odpoveéd
oznacilo 9 ucastniki, tj. 64,28%. Jizdu do kopce vybraly 4 dotazovani (28,57%), vykon voziku
nestaci, ani, kdyz je potfeba zrychlit, tak odpovédélo 5 pacient (35,71%). Ostatni udavaji
shodné po dvou odpovédich napf. jizdu na mokrém povrchu, potiebu rychlého oto¢eni na mistg,
nepfizen pocasi a jizdu na delsi vzdalenosti. 1 respondent nema pocit, Ze by byl jeho vozik svou

rychlosti nedostate¢ny (7,14%).

13 Myslite si, Ze pouzivani kaslaciho asistenta ma vliv na zdravi Vasich dychacich cest?

Tabulka 12 Subjektivni hodnoceni vlivu kaslaciho asistenta na zdravi DC (zdroj vlastni)

Subjektivni hodnoceni vlivu pouzivani kaSlaciho asistenta

na onemocnéni DC

Hodnoceni vlivu AC RC
asistenta kasle nepouzivam 41 | 83,67
ano, pouZivanim se sniZil pocet onemocnéni DC, prip. pocet hospitalizaci| 8 | 16,23
ne, jeho pouziti nema vliv 0 0

legenda: celkovy pocet respondentil je 49, AC=absolutni etnost, RC=relativni Getnost v
procentech.
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Jsou-li z celkového poctu 49 odpovédi vynechani ti pacienti, ktefi ptistroj nepouzivaji, shodli
se vSichni respondenti na pozitivnim vlivu kaslaciho asistenta na zdravi jejich dychacich cest.

Odpovédelo tak 8 respondentd, zbylych 41 dotazanych nema s pouzitim pfistroje zkuSenosti.

14 Jak hodnotite sveé zdravi v soucasné dobe?

Tabulka 13 Subjektivni hodnoceni zdravi (zdroj vlastni)

Subjektivni hodnoceni celkového zdravi respondentt

hodnoceni AC RC PR (n)
velmi dobré 5 10,2 49

celkem dobré 9 18,36 49

dobré 23 46,93 49

Spatné 11 22,44 49

velmi $patné 1 2,04 49
legenda: celkovy pocet respondenttl je 49, AC=absolutni &etnost, RC=relativni &etnost v
procentech.

Na tuto otdzku respondenti odpovidali formou udé€leni poctu hvézdicek podle miry
spokojenosti, pficemz 1 hvézdic¢ka znamend velmi Spatné zdravi a 5 hvézdi¢ek velmi dobré
zdravi. Své celkové zdravi respondenti subjektivné hodnoti nej€astéji jako dobré, odpovédelo
tak 23 respondentli z celkovych 49, coz je 46,93%. Druha nejcastéjsi odpovéd od 11 lidi
je hodnoceni Spatné (22,44%), jako celkem dobré oznacilo své zdravi 9 respondentt (18,36%),
jako velmi dobré vnima své zdravi 5 dotazovanych (10,2%), jeden pacient vidi své zdravi jako

velmi Spatné (2,04%).
15 Jak byste zhodnotil/a Vase fyzické zdravi?

Tabulka 14 Subjektivni hodnoceni fyzického zdravi (zdroj vlastni)

Subjektivni hodnoceni fyzického zdravi

hodnocena oblast/skala 1 vyborné |2 velmi dobré| 3 dobré | 4 Spatné |5 velmi Spatné
prozivani bolesti 11/22,44( 10/20,40 ([16/32,65|9/18,36 3/6,12
energie a vytrvalost 3/6,12 5/10,20 |19/38,77|16/ 32,65 6/12,24
pracovni/herni zpiisobilost | 5/10,20 | 14/28,57 |15/30,61|11/22,44 4/8,16
kvalita spanku 14/28,57( 9/1836 [17/34,69| 7/14,28 2/4,08

legenda: celkovy pocet respondenti je 49, hodnoceno dle Skaly jako ve Skole, hodnoty u
jednotlivych oblasti odpovidaji AC/RC, AC=absolutni ¢etnost, RC=relativni ¢etnost
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Hodnoceni prvni domény kvality Zivota je zpracovano v tabulce 13, a je posuzovano podle
odpovédi na podotazky, které respondenti hodnoti na skale od 1 do 5 jako ve Skole. Svou bolest
proziva dobfe 16 pacientti (32,65%), velmi dobfe 10 respondentti (20,40%) a vyborné
11 odpovidajicich. Ostatni dle svého usudku prozivaji bolest Spatné¢ nebo velmi Spatné.
Podobné je to s energii a vytrvalosti, kdy opét nejvétsi pocet lidi, tedy 19, vnima svou vytrvalost
jako dobrou, 5 jako velmi dobrou, 3 dokonce jako vybornou. Celkem 21 respondentti vSak citi
nedostatek energie. 15 pacientii se neciti byt zpisobilych k praci nebo hte, proti tomu 34 lidi
jena tom pracovn¢ vyborné¢ az dobfe. Velmi Spatnou, nebo Spatnou kvalitu spanku citi

9 respondenttl, 17 dotazovanych spi dobfe, ostatni velmi dobfe nebo vyborné.

16 Jak byste hodnotil/a kvalitu svého psychického zivota?

Tabulka 15 Subjektivni hodnoceni psychického Zivota (zdroj vlastni)

Subjektivni hodnoceni psychického Zivota

hodnocena oblast/Skala 1 vyborna | 2 chvalitebna | 3 dobra | 4 $patnd | 5 velmi §patna
prozivani pozitivnich

emoci 19/38,77 18/36,73 | 8/16,32 | 3/6,12 1/2,04
prozivani negativnich

emoci 8/16,32 8/16,32 17/34,69 | 14/28,57 2/4,08
schopnost koncentrace a

uéeni 14/28,57 14/28,57 [13/26,53 | 6/12,24 2/4,08
vztah k vlastnimu télu 12/24,48 14/28,57 | 14/28,57|15/30,61 4/8,16
sebehodnoceni 10/20,40 14/28,57 |17/34,69 | 6/12,24 2/4,08
jaky ma Vas zivot smysl 15/30,61 13/26,53 |13/26,53 | 5/10,20 3/6,12

jak Vas bavi zivot 17/34,69 14/28,57 |11/22,44| 5/10,20 2/4,08
legenda: celkovy pocet respondenti je 49, hodnoceno dle Skaly jako ve skole, hodnoty u
Jednotlivych oblasti odpovidaji hodnoty u jednotlivych oblasti odpovidaji AC/RC,
AC=absolutni ¢etnost, RC=relativni Cetnost

Oblast hodnoceni psychického Zivota respondenti znazornuje tabulka 15. Své pozitivni emoce
proziva vyborn€ 19 lidi, coZ je nejvyssi pocet (38,77%) z celé hodnocené oblasti psychiky,
18 pacienti hodnoti tuto oblast jako chvalitebné prozivanou, dobfe citi pozitivni emoce
8 dotazovanych, dalsi 4 vnimaji své pozitivni emoce jako Spatn¢ nebo velmi Spatné prozivané.
Prozivéani negativnich emoci zvlada vyborné€ a chvalitebné shodné po 8 respondentech, dobie
je citi 17 pacientd, ostatnich16 z celkovych 49 dotazanych proziva negativni emoce Spatné nebo

velmi Spatné. Soustfedit se nezvladaji 2 pacienti, Spatn¢ zvlada uceni 6 respondentti, dobie
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se uci a soustfedi 13 pacienttim a shodné 14 dotazovanych vnima svou soustfedénost jako velmi
dobrou nebo chvalitebnou. Vlastni télo vnimaji velmi Spatné¢ 4 ucastnici prizkumu,
15 dotazanych si mysli, ze jejich télo je Spatné, dobry a chvalitebny vztah k sobé ma po
14 respondentech, rado ma svoje télo 12 lidi. Sebehodnoceni mé 24 respondentii vyborné nebo
velmi dobré, 17 respondentii hodnoti samo sebe dobie, Spatné hodnoceni si dava 6 tiCastniki
a velmi Spatné se hodnoti 2 lidé. Smysl svého Zivota nenachazi 3 respondenti, 5 ho hleda Spatné,
13 ucastnikl se shodlo na tom, Ze jejich smysl Zivota je dobry nebo chvalitebny, vyborné je

na tom v tomto ohledu 15 pacientl. V podobném poméru je prozivéana i radost ze Zivota.

17 Jak byste ohodnotil/a Vasi nezavislost?

Tabulka 16 Subjektivni hodnoceni nezavislosti respondentii (zdroj vlastni)

Subjektivni hodnoceni nezavislosti

hodnocené 1 nezavisla/ 2 mirné 3 stfedné 4 tézce 5 plné
oblast/Skala nezavisly zavisly/a zavisly/a zavisly/a | zavisly/a
pohybovat se 5/10,20 11/22,44 | 14/2857 | 12/2448 | 7/14,28
mimo domov

najist a napit se 23/46,93 11/22,44 7/14,28 7/14,28 1/2,04
oblekini / 13/26,53 11/22,44 | 9/18,36 36,12 | 13/26,53
svlékani

orientace v 33/67,34 10/20,40 4/8,16 1/2,04 1/2,04
prostoru

komunikace 31/63,26 14/28,57 3/6,12 1/2,04 0
osobni aktivity 9/18,36 13/26,53 16/32,65 9/18,36 2/4,08
legenda: celkovy pocet respondenti je 49, hodnoceno dle Skaly jako ve skole, hodnoty u
Jednotlivych oblasti odpovidaji poctu respondentii s touto variantou odpovédi, AC/RC,
AC=absolutni ¢etnost, RC=relativni Cetnost

V tabulce 16 je znazornéno vnimani vlastni nezavislosti respondenti. V pohybu mimo domov
se citi byt nezavislym je 5 dotazovanych z celkovych 49 respondentli. Naopak zcela zavislym
v této Cinnosti je 7 pacientl. T¢Zce zavislych na péci pomoci druhé osoby je v pohybu mimo
domov 12 ucastnikd priazkumu, stfedné a mirné zavislych je zbylych 25 respondentt. V potiebé
sebesyceni a napajeni je sobéstatnych 23 lidi, s mirnou pomoci se naji a napije 11 dotdzanych,
sttedné a téZce zavislych je vtomto ohledu po 7 pacientech, jeden se oznacil za plné
odkazaného na péci. Pii zvladani oblékani si samostatné vystaci 13 pacientti, 11 jich tuto ¢innost
zvlada s malou pomoci, 13 lidi je pln€ oblékdno, 12 respondentil se oblékne s velkou nebo

sttedni pomoci. V oblasti orientace se bez pomoci obejde 33 pacientl, s mirnou nebo stiedni
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pomoci se zorientuje v prostoru 14 lidi, orientaci viibec nezvlada 1 respondent, 1 jen velmi
tézko. Komunikace necini zadny nebo minimalni problém 35 respondentiim, se stiedni a velkou
pomoci komunikuji ostatni 4 pacienti. Osobni aktivity viibec nezvladaji 2 pacienti, 9 jich je
v této oblasti téZce zavislych, 29 pacientli zvlada osobni aktivity se stfedni nebo malou pomoci,

nezavislych je 9 ucastnikil prazkumu.

18 Jak byste ohodnotil/a Vase socialni vztahy/prostiedi?

Tabulka 17 Subjektivni hodnoceni socialnich vztahii a prostiredi (zdroj vlastni)

Subjektivni hodnoceni socidlnich vztahti a prostiedi

hodnocena oblast/skala 1 vyborné | 2 chvalitebné | 3 dobré | 4 Spatné | 5 velmi Spatné
osobni vztahy v rodiné 25/51,02 10/20,40 | 11/22,44| 1/2,04 2/4,08
podpora okoli 17/34,69 17/34,69 10/20,40| 3/6,12 2/4,08
sexualni zivot 8/16,32 6/12,24 14/28,57|10/20,40| 11/22,44
bydleni 16/32,65 17/34,69 [11/22,44| 3/6,12 2/4,08
dostupnost zdravotni péce | 14/28,57 11/22,44 | 14/28,57| 7/14,28 3/6,12
osobni pfeprava 7/14,28 13/26,53 14/28,5711/22,44 4/8,16
rozvoj zajmu 10/20,40 15/30,61 [13/26,53| 8/16,32 3/6,12
finan¢ni situace 18/36,73 10/20,40 | 10/20,40 | 6/12,24 5/10,20
legenda: celkovy pocet respondentti je 49, hodnoceno dle skaly jako ve Skole, hodnoty u
jednotlivych oblasti odpovidaji po¢tu respondentt s touto variantou odpovédi

Hodnoceni socialnich vztahti a okolniho prostiedi zobrazuje tabulka 17. Vztahy v rodin€¢ vnima
vyborn€ nebo chvalitebné 35 respondentti, jako dobré je vidi 10 lidi a Spatn€ nebo velmi Spatné
se ve své rodiné citi 3 pacienti. Podporujici okoli mé& 17 lidi v mife vyborné i chvalitebné,
dobrou oporu ve svém okoli ma 10 respondentii, malou nebo zadnou podporu vnima 5 pacientd.
Sexudlni zivot proziva dobfe, velmi dobie nebo vyborné 28 respondenti, nespokojeno se svym
sexualnim zivotem je 21 ucastnikli prazkumu. Své bydleni hodnoti Spatné nebo velmi Spatné
5 pacientti, dobré¢ bydleni m4 11 lidi, vyborné¢ nebo velmi dobie bydli 31 respondenti.
Dostupnost zdravotni péce je nejhiife hodnocena 3 respondenty, 7 jich vnima jeji dostupnost
jako Spatnou, 14 pacienti citi dobrou dosazitelnost péce, 25 lidi vidi dostupnost péce velmi
dobie. Osobni pfeprava ¢ini velké potize 4 pacientiim, Spatn¢ se cestuje 11 ucastniktim, dobfe,
velmi dobie nebo vyborné hodnoti své ptepravovani zbyvajicich 34 respondentii. Své zajmy
nemuze, nebo mize s velkymi obtizemi rozvijet 11 pacientt, 13 lidi z celkovych 49 mé dobrou

pozici pro rozvoj z4jmu, 25 respondentll nema s rozvojem svym zajmil obtize. Financni situace
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respondentli je vyborna v 18 piipadech, 10 ji povaZuje za ptiznivou, nebo dobrou, zbylych

11 za Spatnou az nedostacujici.

19 Jak byste charakterizoval/a svou viru, nabozZenstvi, presvedceni?

Tabulka 18 Charakteristika viry a naboZenstvi (zdroj vlastni)

Charakteristika viry, ndboZenstvi, presvédceni

charakteristika AC| RC

znam sviij zdravotni stav a jsem rad/a za kazdy dal$i den 30 | 61,22
mam kolem sebe partu skvélych lidi, uzivam si Zivot naplno 18 | 36,73
mam dlivéru ve svého ofettujiciho 1ékare 14 | 28,57
mam viru, Ze se brzy najde 1é¢ba vhodna pro miij typ onemocnéni 10 | 204
v&iim v Boha 10 | 20,4

legenda: celkovy pocet respondentii je 49, moznost vybéru vice odpovédi, AC=absolutni
cetnost, RC=relativni ¢etnost v procentech

Jak charakterizuji respondenti svou viru a nabozenské presvédceni ukazuje tabulka 18.
Utastnici prizkumu méli moznost volit z 5 vy$e uvedenych kategorii, viz. Tabulka 18 a mohli
oznacit vice nez 1 odpoveéd’. Viru v Boha uvedlo 10 respondenti, radost z kazdého prozitého
dne pfii znalosti svého zdravotniho stavu si uziva 30 pacienti, 10 lidi z prizkumného souboru
veti, ze se brzy najde pro n€ vhodna 1écba, 18 lidi ma kolem sebe okoli, které¢ jim umoziuje

i ptes handicap Zzit naplno a 14 uvedlo viru ve svého oSettfujiciho lékare.

20 Jak byste celkove zhodnotil/a kvalitu svého Zivota?

Tabulka 19 Subjektivni hodnoceni celkové kvality Zivota (zdroj vlastni)

Subjektivni hodnoceni celkové kvality zivota

odpovéd’ AC RC PR (n)
velmi dobra 6 12,24 49
celkem dobra 13 26,53 49

dobra 19 38,77 49

Spatna 11 22,44 49

velmi Spatna 0 0 49
legenda: celkovy pocet respondenti je 49, AC=absolutni etnost, RC=relativni ¢etnost v
procentech.
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Subjektivni hodnoceni celkové kvality Zivota respondentil prezentuje tabulka 19. Velmi dobrou
kvalitou zivota zije 6 ucastnikii prizkumu, celkem dobrou kvalitu Zivota vnima 13 pacientd,
za dobrou oznacilo svou kvalitou zZivota 19 respondentd, jako Spatnou ji proziva 11 pacientd.

Jako velmi $patnou neoznacil svou kvalitu zivota zddny z dotazovanych.

Hodnoceni kvality zivota v doménéch dle WHO po rozdéleni souboru na skupiny chodici,

nechodici.

Tabulka 20 Hodnoceni domén dle WHO po rozdéleni souboru (zdroj vlastni)

7 N o
© O = . S . S . S5 . S 3
= ) = = >
= IR @ 5 2585 | 2585|854
= N5 Q < 2 2 = QY 822X 2 | = 3
=% SRF @ A N O & N o @ | 8%
=
chodici |11,45 2,86 16,45 12,34 12,97 2,15 [19,71 (246 |2,71
nechodici | 11,34 2,83 16,64 12,37 [13,81 12,29 19,77 [2,46 |2,74
legenda: u jednotlivych domén znazornuje prvni buitka primérny bodovy zisk, druhé pak
prumérné skoére odpoveédi respondentd.

Tabulka 20 znazornuje hodnoceni kvality zivota v jednotlivych doménach i celkovou kvalitu
Zivota respondentli po rozdéleni souboru na skupinu chodicich a nechodicich pacientl. Doménu
celkové subjektivni kvality Zivota, primérné skore vSech odpovédi v rozdélenych skupinéch.
U jednotlivych domén znédzorfiuje prvni bunika primérmou hodnotu souctu ziskanych bodd,
druha pak primérné skore odpoveédi respondenti. V zéhlavi jednotlivych domén je vzdy uveden
minimalni a maximalni mozny soucet bodl dle poctu podotdzek v konkrétnich doménach.
Pocet bodli u kazdé podotazky byl ddn nominalni hodnotou odpovédi na skéle od 1 do 5, kterou

respondent zvolil. Podkladem téchto souhrnnych tidajt jsou tabulky uvedené v pfiloze E.
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Souhrnné hodnoceni vlivu pomtcek na celkovou kvalitu Zivota po rozdéleni souboru.

Tabulka 21 Vliv pomiicek na kvalitu Zivota-chodici (zdroj vlastni)

u chodicich pacientt

Hodnoceni celkové kvality Zivota v zavislosti na ¢etnosti pouzivani pomuicek

pouzivana pomucka AC | RC (%) | CHR (n) | 1xM | 1-6xT | 1xD | p.p. | QoL(m)
dlahy na HK 2 7,14 28 1 0 0 1 2,71
dlahy na DK 3 10,71 28 1 0 1 1 2,71
vertikaliza¢ni stojan 1 3,57 28 1 0 0 0 2,71
benecykl/kocarek 2 7,14 28 1 0 0 1 2,71
mechanicky vozik 8 | 28,57 28 3 2 0 3 2,71
elektricky vozik 7 25 28 1 1 1 4 2,71
zvedaci zarizeni 3 10,71 28 0 0 0 3 2,71
schodolez/plosina 4 14,28 28 0 0 0 1 2,71
najezdova rampa 3 10,71 28 1 2 0 0 2,71
asistent kasle 1 3,57 28 0 0 0 1 2,71
neinvazivni pl. ventil. 2 7,14 28 0 0 2 0 2,71
invazivni pl.ventilace 0 0 28 0 0 0 0 2,71

do faze chodici dle ot.¢.4

legenda: AC=absolutni &etnost, RC=relativni &etnost v procentech, CHR-pocet chodicich
respondenti, 1xM=1 za m¢ésic, 1-6xT=mén¢ nez jednou denné, 1xD=jednou denng,
p.p.=vice nez jednou denn¢, QL(m)=prumérné subjektivni hodnoceni celkové kvality zivota
chodicich respondentti. Hodnoceno bylo 28 responzi spliiujicich kritéria vybéru - zatazeni

Tabulky 21 a 22 (viz niZe) udéavaji ¢etnost pouziti kompenzacnich pomicek véetné hodnoceni
celkové kvality Zivota respondentti. Data v nich obsazena jsou totozna s tabulkami 4, 5 a 20,
jen jsou pro lepsi piehlednost hodnoceni hlavniho cile uvedena souhrnné. Tuéné zvyraznéné
polozky zobrazuji nejfrekventovanéj$i pomucky v dané skupiné pacientl, které pii jejich

porovnani nejlépe promitaji zvySenou Cetnost pouzivani s minimalnim dopadem na hodnoceni

kvality zivota. Tabulka 21 hodnoti chodici skupinu pacientd.
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Tabulka 22 Vliv pomiicek na kvalitu Zivota-nechodici (zdroj vlastni)

Hodnoceni celkové kvality zivota v zavislosti na Cetnosti pouzivani pomucek
u nechodicich pacient

pouzivana pomiicka AC | RC (%) | NR (n) | 1xM | 1-6xT | 1xD | p.p. | QL(m)
dlahy na HK 2 9,52 21 0 1 0 1 2,74
dlahy na DK 2 9,52 21 1 0 1 0 2,74
vertikaliza¢ni stojan 1 4,76 21 0 0 1 0 2,74
benecykl/kocarek 1 4,76 21 1 0 0 0 2,74
mechanicky vozik 12 | 57,14 21 1 0 1 10 2,74
elektricky vozik 19 | 90,47 21 0 3 1 15 | 2,74
zvedaci zafizeni 12 | 57,14 21 1 1 0 10 | 2,74
schodolez/plosina 4 19,04 21 1 0 0 3 2,74
najezdova rampa 9 42,85 21 4 1 1 3 2,74
asistent kasle 7 | 33,33 21 2 2 1 2 2,74
neinvazivni pl. ventil. 5 23,8 21 1 0 2 2 2,74
invazivni pl.ventilace 1 4,76 21 0 0 0 1 2,74
legenda: AC=absolutni ¢etnost, RC=relativni &etnost v procentech, NR-po&et nechodicich
respondentli, 1xM=1 za mésic, 1-6xT=méné¢ nez jednou denné, 1xD=jednou denné,
p.p.=vice nez jednou denn¢, QL(m)=prumérné subjektivni hodnoceni celkové kvality zivota
nechodicich respondentti. Hodnoceno bylo vSech 19 responzi splitujicich kritéria vybéru -
zatazeni do faze nechodici dle ot.¢.4,v¢etné 2 responzi bezptiznakové faze (chybné zarazeni
respondentem)

Tabulka 22 hodnoti vliv ¢etnosti pouzivani kompenzacnich pomicek na kvalitu zivota pacienti
v nechodicich fazich, zahrnuti do ni jsou 1 2 respondenti, kteti v otazce 4 uvedli bezptiznakovou
fazi onemocnéni, ale podrobnym zkouménim dat v jednotlivych odpovédich bylo zjisténo
chybné zatazeni v této polozce. Data obsazend v tabulce 22 koresponduji s daty uvedenymi
v tabulkédch 5 a 20, jsou zde uvedena souhrnné pro lepsi piehlednost a orientaci. Tucné
zvyraznéné polozky zobrazuji nejfrekventovanéjs$i pomiicky v dané skupiné pacientd, které pii
jejich porovnani nejlépe promitaji zvySenou cetnost pouzivani s minimalnim dopadem na

hodnoceni kvality zivota.
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6 DISKUZE

V této kapitole prace jsou diskutovany vysledky prizkumného Setfeni ve vztahu k jednotlivym
cilim a prizkumnym otdzkam. Kvalitu Zivota je mozné méfit riznymi dotazniky, zamé&renymi
na subjektivni a objektivni pfistup, z nichz nékteré jsou specificky zamétené na konkrétni
onemocnéni nebo aspekt kvality zivota. (Némec a kol., 2009) Systematicky piehled obsahu
a strukturdlni platnosti béZzné pouZzivanych néstrojii, v némz bylo extrahovano 40 ndstroji
a 26 bylo podrobeno hodnoceni, prokéazal nizkou kvalitu ditkazii a neuspokojivou nebo
nekonzistentni validitu u DMD. (Powell et all., 2020). Tento prizkum je tedy proveden
vlastnim, nestandardizovanym dotaznikem, ktery je v oblasti zjiStovani kvality Zivota pouze
inspirovan standardnim dotaznikem dle WHO, WHOQOL-BREF (kréatka verze), a pro potiebu

zhodnoceni vlivu kompenzacnich pomticek pouziva vlastni specifické otazky.

Diléi cil: Zjistit, jaké kompenzacni pomiicky respondenti nejcastéji pouzivaji a jak casto?
PO: Jaké kompenzacni pomiicky respondenti nejcasteji pouzivaji, a jak casto?

Cetnost pouzivani kompenzaénich pomiicek zjistovala dotaznikové otézka ¢. 5, §lo o maticovy
typ otazky, kde respondenti oznacovali u kazdého typu pomicky 1 interval Cetnosti pouziti.
Vysledky Setieni znazoriiuje tabulka 4 pro chodici pacienty a tabulka 5 pro nechodici pacienty.
Ve skupiné chodicich pacientli je nejcetnéji pouzivanou pomuckou mechanicky vozik
(28,57%), na druhém mist¢ je elektricky vozik (25%), tfeti skoncila najezdova rampa, dlahy na
dolni koncetiny a stropni zvedak se stejnou absolutni ¢etnosti pozivani (10,71%). Ve skupiné
nechodicich se prvni dvé pofadi prohodila, elektricky vozik (90,47%), mechanicky (57,14%),
coz je pochopitelné, vime-li, ze vétSina respondentl je dospéla, a ze vzhledem k povaze
onemocnéni, kdy ve druhé dekade¢ progresi dochézi k oslabeni svalové sily i na HK. (Jufikova,
2019) Cetnost pouziti najezdové rampy (42,85%) tGizce souvisi s pouZitim vozikd, stropni
zvedak (57,14%) je opét pomickou, kde lehce odvodime zvySenou ¢etnost pouZiti. Pfesuny na
vozik, hygienu apod. tézko zvladne pecujici osoba, nebo pacient s oslabenim svalové sily sam,
bez pomucek. Zvysenou cetnost pouziti u nechodicich respondentti vykazuji i pomicky k o€isté
dychacich cest (33,3%) proti (3,57%) u chodicich, coz je evidentnim diisledkem ochabovani
svali DC v pozdé&jsi t4zi nemoci. (Kemlink, 2020)

Diléi cil: Popsat, jaka kritéria respondenti preferuji pri vybéru pomiicek a ¢im jsou pri jejich

ziskdavani nejvice limitovani.
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PO: Jaka kritéria jsou pri vybéru pomiicek preferovana?

Kritéria preferovana pii vybéru pomiicek zjiStovala dotaznikovd otazka &. 7, vysledky
zobrazuje graf €. 4, dle jeho vysledkii respondenti upiednostituji funkci a kvalitu vyrobku,
doporuceni lékate a znacku nebo znadmého vyrobce pied ostatnimi technickymi parametry
designem, cenou a rychlosti, coz je prekvapivé zejména pii porovnani s nasledujici

priazkumnou otdzkou €. 8, tykajici se limit pti vybéru pomtcek.

PO: Co respondenty nejvice limituje pri vybéru pomiicek?

V tabulce 7, kterd ukazuje limity pacientl pti vybéru pomiucek totiz cenu uvadi jako nejvetsi
limit (40,81%) Finan¢ni naro¢nost péce o postizeného clena domacnosti zmiiluje 1 Matéjcek
(2001,s.28) Dtvodem rozporu muze byt fazeni preferenci pii odpovidani v dotazniku
jako 1idealni ptipad dle prani dotazovanych a stfet preferenci s realitou pii skutecném
pofizovani pomiicky. Dal§im moznym divodem rozporu miize byt nedostatecny sortiment pfi
potieb¢ potizeni pomicky dle specifickych pozadavka vzhledem k povaze onemocnéni. Tento
limit se v odpovédich objevoval pti moznosti odpovédi volnou formou, nedostatek vyrobct byl
ostatné¢ druhym nejcastéj$Sim limitem (30,61%), nasledovala funk&nost, omezené prostory
v byté a byrokracie (16,32%). Jeden respondent ve volné¢ formé odpovédi uvedl, ze kvili
dispozicim v byté nemlze pouzivat elektricky invalidni vozik, méd jen mechanicky. Jeden
pacient také napsal, Ze si z divodu nedostatku financi a nabizenych pomticek nékteré vyrabi

sdm s pomoci svych znamych.

Diléi cil: Zjistit zkuSenosti respondentit s pouzivanim konkrétnich pomiicek a subjektivni

hodnoceni vlivu pouzivani konkrétnich pomiicek na zdravi pacientit a jejich pocity.

PO: Jaké zkuSenosti maji respondenti s pouzivanim elektrického voziku o rychlosti do

6 km/hod?

Na zkusSenosti respondentti s pouzivanim elektrického voziku se pta dotaznikova otazka €. 12,
ktera zjistuje, v jakych situacich je vykon voziku hodnocen jako nedostatecny. Dle Salvové
(2019) je soucasna maximalni povolena rychlost voziki, stanovena na 6 km/hod. pfili§ nizka,
n¢kdy az nebezpecnd. Dle tabulky 11, kde jsou hodnoceny konkrétni situace, nejcasteji vykon
voziku selhava pii jizdé po nezpevnéném terénu (64,28%), do kopce 28,57%) nebo kdyz je
tteba zrychlit (35,71%). Rychlost voziku je v zajmu wuzivateld feSena pacientskymi
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uhrady pojistovnou (soucasna 6 km rychlost je kritériem pro schvéleni tihrady dle zékona
o vefejném zdravotnim pojisténi.) Zakon o provozu na pozemnich komunikacich povoluje
rychlost do 15 km/hod, v piipad€ vlastni uhrady. Zastupci pojistoven je rychlost 6 km/hod.
vnimdna jako bezpecnd a dostacujici, s odivodnénim, ze jde o ZP, ktery kompenzuje
neschopnost chiize, ma ji tedy svou rychlosti odpovidat. Zda jde o bezpeci pacientd, nebo

o snahu usetfit na thradach pojisténciim zistava otazkou.

PO: Ma dle subjektivniho hodnoceni respondentii pouzivani kaslaciho asistenta viiv na vyskyt

onemocnéni dychacich cest?

V dotaznikové otazce €. 13 jsou zjistovany subjektivni nazory respondentli na pouzivani tzv.
kasSlaciho asistenta, pacienty byl posuzovan piinos jeho pouziti ve vztahu k vyskytu
onemocnéni DC, piipadné k Cetnosti nutnych hospitalizaci. V prizkumném vzorku
respondentll se vSichni shodli na jeho pozitivnim vlivu. Vzhledem k malému poctu relevantnich
odpovédi, kdy zkusenost s jeho pouzitim mélo jen 8 lidi, nelze vysledek vztahovat na celou CR.
Jiné prizkumy vSak tuto teorii potvrzuji. Studie organizace Parent project dokazuje,
ze u 5 pacientl za rok pouzivani nedoslo k zadné hospitalizaci v souvislosti s onemocnénim
DC a prokazuje zlepSeni dychacich funkci jiz pii pouZiti 3xdenné, svymi diikazy presvédcila
i zakonodarce CR a diky tomu je dnes piistroj pIné hrazen zdravotnimi pojistovnami. (Parent
project, 2016). Myslim, Ze to je jeden z dliikaz{, Ze pacientské organizace plni velmi dobte svou
funkei, pracuji v zdjmu svych ¢lenti a skuteéné pomahaji tesit a pirekondvat jejich nejveétsi

prekazky.

PO: Jaké pocity prozivaji pacienti pri pouzivani kompenzacnich pomiicek?

K této prizkumné otazce se vztahuji dotaznikové otazky ¢. 6, 9 a 10. Pocity byly zkoumany
1 otevienou a 2 zavienymi otdzkami. Odpovédi z oteviené otazky jsou prezentovany v tabulce
6, ktera vypovida nejvice o pocitu nezavislosti, samostatnosti a svobody pohybu. Ta je cenéna
nejvice, pravdépodobné i1 s ohledem na fakt, ze vlivem charakteru onemocnéni je u téchto
pacientd od utlého détstvi postupné snizovana. Elektricky vozik je v tomto ptipadé ZP, ktery
jim tuto potfebu navraci (Sudak, 2018, s.14). V odpovédich byla zminéna u 43,24% pacienti.

Ke stejnému zavéru dosel ve své diplomové praci i Farar (2008), ktery tiké, ze ,,pro osoby
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se svalovou dystrofii se pohyb na elektrickém voziku stava jedinym prostiedkem nezavislého
pohybu, bez néhoz jsou zcela zavisli na pomoci druhé osoby.* ZP stropni zvedak je mimo jinych
spojovan s pocity bezpeci a jistoty, ten pii vypliovani uvedlo 29,72% dotazanych ve spojitosti
s riznymi pomiickami uvedenymi v tabulce 6. Dalsi proZivané pocity prozivané pii usednuti
na mechanicky vozik zobrazuje tabulka 8, kterd byla uzavienou otdzkou ¢.9, nabizejici
1 variantu jind. Odpovédi na tuto otazku jsou odlisné z pohledu pacienta a jeho pecujici osoby.
Dle odpovédi samotni pacienti nejcastéji udavaji pocit tlevy souvisejici s odstranénim ¢astych
padi po zakopnuti (26,53%). Varianta odpovédi jina dala moznost vyjadieni i pocitu rodicu,
odesilajicim dotaznik za své neplnoleté dité. Ti uvadéji obtizné piijeti této zmeény v Zivoté jejich
potomka. Tento rozpor byl opakovan¢ udavan i v odbornych publikacich. Dit€¢ byva unaveno
snahou stacit svym vrstevnikiim, proto v konecném dusledku usednuti na vozik pfijima
snadnéji. Rodi¢ toto vnima jako signal zhorsujiciho se zdravotniho stavu a citi pocit ohrozeni
ditéte. Domnivam se, Ze i vzhledem k tomuto rozporu je na druhém misté v tabulce pravé pocit
obtizného piijeti pouzivani mechanického voziku. Proti tomu pfi pfechodu na elektricky vozik,
jsou opét vyzdvihovany pocity svobody pohybu, viz tabulka 9 prezentujici pocity prevladajici
pti pfechodu na elektricky vozik. Mtze to byt dano také tim, ze pfechod z mechanického na
elektricky vozik nastavd v obdobi, kdy rodina jiz pfijala pohybové omezeni svého ditéte
a zména ZP jiz nepfinasi Sok z nutnosti pouzivat k pohybu néjakou pomtcku, nemusi jiz fesit

bezbariérové upravy okoli apod.

Diléi cil: Zjistit subjektivni hodnoceni kvality Zivota respondentii v jednotlivych oblastech dle
WHO.

PO: Jak respondenti hodnoti svou kvalitu Zivota v jednotlivych doménach dle WHO?

Doména 1 dle WHO fyzické zdravi je zobrazena v tabulce 13, jde o maticovy typ otazky
s podotazkami zjist'ujici subjektivni prozivani bolesti, energie a vytrvalosti, pracovni nebo
herni zpisobilost a kvalitu spanku. Absolutni a relativni ¢etnosti odpovédi u jednotlivych
podotazek jsou popsany pod zminénou tabulkou 13. Napt. Subjektivni kvalitu spanku mutze
ovliviiovat bolest, izkost, inava, u pacientli s NSO také chronicka hypoventilace. Jejim vlivem
se zabyvala italskd studie (Crescimannno et all., 2020), kterd hodnoti kvalitu spanku pomoci
Pittsburského dotazniku u pacientli s NSO na dlouhodobé neinvazivni ventilaci. Hodnoceno
bylo 50 pacientii, z nich $patnou kvalitu spanku oznacili u 33 z nich (66%). Divodem bylo

nedostate¢né mnozstvi spanku souvisejici s nedostatenym pouzivanim NIV, nebo jeho
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chybnym nastavenim. V porovndni s touto studii respondenti prizkumného souboru jako
Spatnou kvalitu spanku uvedli v 7 ptipadech (14,28%), ale v prizkumném souboru pouzivalo

NIV jen7 pacienti ze 49.

Doménu 2 dle WHO psychické zdravi ukazuje tabulka 15, opét hodnoceno maticovym typem
otazky. Podotazky zjistovali prozivani pozitivnich a negativnich emoci, schopnost uceni
a koncentrace, vztah k vlastnimu télu, sebehodnoceni, vnimani smyslu vlastniho Zivota, ale i to,
jak respondenty s NSO bavi Zivot. V procesu socializace a vzdélavani je pro pacienty détského
veku diilezitad zejména integrace do matetskych a zékladnich Skol, at’ uz se zdravymi détmi nebo
détmi s handicapem. Toto téma fesi ve své bakalarské praci Janosek, (2013), ktery udava,
ze zaClenéni 74kl je ovlivnéno mmnozstvim ruznorodych faktorl, nejvyznamnéjsi je vSak
progrese onemocnéni, kterd nuti zdka neustdle se vyrovnavat se zmé&nami metody vyuky
a formami prace piizpusobované aktudlnim potiebam. Z psychického hlediska je pro déti
obtizné vyrovnat se s tim, Ze schopnosti a védomosti, které v pocatcich studia ziskaly zase
postupné¢ ztraci. Psychika je ovlivnéna i neustdlou konfrontaci ve vykonu s ostatnimi zéky, coz
muze vést k frustracim, obzvlast’ pokud pacient trpi poruchou pozornosti nebo poruchou
autistického spektra. Dulezity je v tomto sméru piistup pedagogl, spoluzaka, ale i rodiny.
V prizkumném souboru nikdo z dotazovanych poruchu autistického spektra jako ptiznak

nemoci neuvedl, viz tabulka 3, Spatn¢ uceni zvlada 6 respondenti a velmi Spatn¢ 2 dotazovani.

Doména 3 dle WHO nezavislost je vyhodnocena v tabulce 16, kde se respondenti vyjadiovali
ke své mife zavislosti v zdkladnich Zivotnich potfebach jako je pohyb mimo domov, schopnost
se najist a napit, obléknout a svléknout, zvlddani orientace v prostoru, komunikace
a samostatnosti v osobnich aktivitach. Jak jiz bylo feceno pii popisovani pociti souvisejicich
s pouzivanim elektrického invalidniho voziku, je nezdvislost jednou z velmi cenénych hodnot
pacientd s NSO. Schopnost samostatného pohybu je tzce spjata s hodnocenim kvality Zivota,
je vnimana jako jedna ze zakladnich lidskych dovednosti, kterd ndm od praddvna pomaha
obstarat si potravu, vykonavat vSedni denni Cinnosti, ale také nas chrani pred nebezpecim.
Charakterem onemocnéni pacienti s NSO tuto schopnost postupné ztraci. Jednou z nejvétsSich
zivotnich priorit se pro tyto pacienty dle Farate (2008) stava otazka samostatného rozhodovani
0 své osob¢. Vzhledem k tomu, ze se prodluzuje doba doziti je v této souvislosti u pacientd
s NSO feSena nejedna eticka otazka obzvlasté v pozdnich stadiich nemoci, kdy jsou jiz pacienti

plnoleti, jejich zdravotni stav se zhorSuje a je potfeba naplanovat dalsi péci.
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Doména 4 a 5 dle WHO socialni vztahy a prostiedi je uvedena v tabulce 17. V této oblasti je
nutné zminit zejména osobni vztahy v roding, rozdilnost v dostupnosti zdravotni péce a financni
situaci rodiny pfi péci o postizené dité. Ve zkoumaném souboru respondentl jsou vztahy
v rodin€ ve vétsiné piipadi hodnoceny znamkou 1-3. Udrzet stavajici partnerstvi je jisté obtizné
obzvlasté v obdobi stanoveni diagnézy, kdy matky casto citi vinu za onemocnéni ditéte
s ohledem na druh jejiho pfenosu, otcové se dle literatury k onemocnéni Casto stavi zamitave,
at’ uz utckem ze vztahu nebo popiranim reality. O to cennéjsi je, pokud partnerstvi pretrva
a vztahy vrodin€ jsou vkonecném disledku pozitivné posileny. Dostupnost komplexni
zdravotni péce a naklady s ni spojené, at’ uz pro jednotlivce, nebo spolec¢nost, je rozdilna
v republikovém i celosvétovém métitku. O tom vypovida i evropska studie zkoumajici socialni
a ekonomické naklady a kvalitu zivota souvisejici se zdravim u lidi s DMD (Cavazzaova et all.,
2017), ze které vyplyva, ze ptimé naklady na péci se 1isi u déti a dospélych. Do studie bylo
zahrnuto 422 lidi z 8 evropskych statd, odpovidali pacienti 1 jejich pecujici osoby a primérné
ro¢ni naklady na osobu se v roce 2012 pohybovaly od 7657 EUR v Mad’arsku do 58 704 EUR
ve Francii. Zavérem této studie je i fakt, Ze HRQOL lidi s DMD je mnohem nizsi nez u bézné

populace.

Doména 6 spiritualita, nabozenstvi je zobrazena tabulkou 18, tato doména jako jedina nebyla
hodnocena maticovym ale uzavienym typem otazky a viru v Boha udava pétina respondentt.
Nejcetnéjsi odpovedi, (61,22%) je varianta, kdy pacienti znaji svlij zdravotni stav a jsou radi,
za kazdy dal$i den. Tato dopovéd’ je pochopitelnd vzhledem k nezvratnosti prognézy
v soucasné¢ dobé, podporu pro cCasté oznaCeni této varianty ma také fakt, Zze nahled
na budoucnost bude pravdépodobné stejny zpohledu pacienta i rodice, nedochéazi tedy
ke zkresleni informaci v ptipad¢, Ze odpovidal rodi¢ za svého potomka, kdeZto pfi hodnocenich
v jinych doménach mohla projekce vlastnich pohledi na hodnoceni kvality Zivota ditéte pfi

vypliovani rodi¢em vysledek ovlivnit.

Hlavni cil: Zjistit viiv Cetnosti pouzivani kompenzacnich pomiicek na hodnoceni kvality Zivota
u pacientu se svalovou dystrofii a porovnat celkové hodnoceni kvality Zivota u pacientu

v chodicich a nechodicich fazich onemocnéni.

PO: Je subjektivni hodnoceni celkové kvality Zivota vyssi u chodicich pacientu, kteri pouzivaji
kompenzacni pomicky mdlo nebo vibec, nez u nechodicich pacientii, kteri jsou odkdzani

na pouzivani kompenzacnich pomiicek castéji?
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Tematickd analyza zroku 2018 fika, ze pokud jde o zhorSovéani kvality Zivota pacientl
v prub¢hu casu, byly zjiStény nekonzistentni ndlezy, pfiCemz nékteré hlasily zmény alespon
v jedné doméné podle stavu zachované schopnosti pohybu a jiné naznacovaly, Ze kvalita Zivota

zlstala stabilni navzdory poklesu fyzickych schopnosti. (Uttley et all.,2018).

Vzhledem k tomu, ze kvalita zivota mize byt méfena riznymi zpisoby, metodami a Skalami
a pro uzkou skupinu pacientil s diagnézou DMD, ani svalovych dystrofii obecnég, jesté nebyl
stanoven nastroj, ktery by pln¢ respektoval odliSnosti onemocnéni v jednotlivych nastrojich,
byl pro porovnani chodici a nechodici skupiny respondenti prizkumného souboru stanoven
algoritmus vypoctu primérnych hodnot, ktery blize popisuje kapitola 5. Vysledky hlavniho cile
prezentované souhrnnou tabulkou 21 pro chodici, tabulkou 22 pro nechodici potvrzuji,
ze odchylky primérnych skére odpovédi u chodicich a nechodicich pacientii jsou minimalni.
Chodici respondenti ohodnotili svou celkovou kvalitu zivota primérnym skére 2,71 bodu,
nechodici maji primérné skoére 2,74 bodu. Predpoklad hlavni prizkumné otazky, ze chodici
respondenti maji vyssi celkovou kvalitu Zivota, neZ pacienti nechodici tedy nebyl naplnén.
Prizkum potvrzuje, Ze hodnoceni celkové kvality zivota se s rostouci Cetnosti pouzivani
pomucek u pacientli neméni, coz dokazuje jejich pozitivni vliv na udrzeni kvality Zivota. Muze
to byt dano tim, Zze chodici pacienti hlife prozivaji zhorSujici se schopnost mobility, coz vede
k subjektivné niz§imu hodnoceni, kdezto nechodici pacienti, ktefi jiz ptijali svij handicap
naopak subjektivné hodnoti svou kvalitu Zivota Iépe. Chceme-li porovnat jednotlivé domény
ve skupindch chodicich a nechodicich pacientii, coZ znazoriiuje souhrnnd tabulka 20, zjistime
op¢t zanedbatelné rozdily v primérném hodnoceni kvality Zivota v konkrétnich oblastech.
Vyjimku tvoii doména nezavislost, kde se vzhledem k celkové povaze onemocnéni dalo
zhorSené hodnoceni u nechodicich pacientli pfedpokladat, vime-li, jak vysoce je cenéna
nezavislost a schopnost samostatného pohybu s pouzitim ZP. V ptipadech, kdy se dospéli
nemocni snazi osamostatnit a zajistit vlastni bydleni je velkou mérou vyuzivana sluzba osobni
asistence. Pf1 spolecném souziti s rodinou zastava plnou celodenni péci o potomka s vétsi

¢1 mensi podporou partnera nebo jinych blizkych osob vzdy jeden z rodici.
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7 ZAVER

Prace zabyvajici se tématem pouZivani kompenzaénich pomucek a jejich vlivu na celkové
hodnoceni kvality zivota u pacientd se svalovou dystrofii, je rozd€lena na teoretickou
a pruzkumnou ¢ast. Téma prace bylo zvoleno proto, ze se jednd o vzacné onemocnéni s malou
incidenci, které neni plné€ v povédomi mezi laickou vefejnosti. Snahou autora v teoretické ¢asti
prace je tedy sumarizovat aktudlni poznatky o onemocnéni svalovou dystrofii s bliz§im
zaméienim na dystrofii Duchenne, kterd je jeji nejagresivnéjsi formou a vyskytuje se nejcastéji.
V jednotlivych kapitolach nejprve struén€ charakterizuje jednotlivé formy dystrofii, poté
detailnéji informuje o diagnostice, fazich a zvlaStnostech péce o pacienty s Duchennovou
dystrofii tak, aby informace v ni obsaZzené pomohli nové diagnostikovanym pacientiim,
ale i nelékarskym zdravotnickym pracovnikiim, pfipadné¢ mediklim, zorientovat se v této
problematice a vyuzit t€chto poznatkl ve svém dalSim zivoté ¢i praxi, pii péci o nemocného
¢lena rodiny, ¢i pacienta. S pohybovym omezenim, které s sebou svalova dystrofie pfinasi jsou
spojeny kompenzacni pomucky, které kazdy pacient s NSO potiebuje k udrzeni kvality Zivota.
Proto teoreticka cast prace poskytuje i informace o pomiickéach a ptispévcich, které je mozné
v souvislosti s touto diagnézou cCerpat ze statniho rozpoctu, nebo prostiednictvim nadaci,
sponzoru a charit. Jakym zptsobem ovliviuji zdravotnické prosttedky kvalitu Zivota pacientli
se svalovou dystrofii bylo zjistovala metodou kvantitativniho nestandardizovaného
dotaznikové Setfeni priizkumna cast prace. Ta si kladla za cil zjistit hodnoceni celkové kvality
Zivota u pacientl se svalovou dystrofii v chodicich fazich onemocnéni a porovnat, zda je kvalita
zivota z jejich subjektivniho pohledu hodnocena jako vyssi, neZ u pacientil v nechodicich fazich
onemocnéni, ktefi k jejimu udrzeni ¢astéji pouzivaji kompenzacni pomticky. Tohoto cile bylo
dosaZeno prostfednictvim dil¢ich cild, a za spoluprace pacientskych organizaci a jejich ¢lent,
tedy samotnych pacientll s diagnostikovanym nervosvalovym onemocnénim, ktefi byli
ucastniky prazkumu. Pti vyhodnocovani vysledki prizkumného Setfeni, ale 1 pfi komunikaci
s respondenty, ktefi testovali srozumitelnost otdzek bylo zjiSténo, Ze pii vybéru potiebnych
pomticek se pacienti Casto potykaji s byrokracii a nedostatkem informaci ohledné¢ pomiicek
samotnych, proto jako vystup prace vznikl i jednoduchy edukaéni materiél, ktery by mohl jejich
obtize pii podavani zadosti o zdravotnické prostiedky zmirnit. Edukac¢ni material
je prezentovan v pfiloze F. Limitem prace je maly pocet respondentl prizkumu
s nerovhomeérnym zastoupenim jednotlivych forem, ktery neni dostacujici proto, aby jeho
vysledky vypovidaly o kvalité Zivota téchto pacientl pfesvédCiveé a plosné. Tim, Ze jde o vzacné

onemocnéni, je obtizné ziskat potfebny pocet odpovédi na uzemi statu, kde onemocnénim
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DMD trpi zhruba 300 lidi. Pokud by mél prizkum probihat se zaméfenim na jednotlivé formy
svalovych dystrofii, bylo by dobré vyuzit spoluprace s pobockami pacientskych organizaci
dalsich statt, aby soubor respondentti mél pottebnou kapacitu. Takto zajimavé a obsahlé téma
by bylo vhodné prozkoumat detailnéji, se zaméfenim na jednotlivé domény kvality Zivota, nebo

vyhradné na kompenza¢ni pomucky, jejich kvalitu, ¢i moZnosti financovani.
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Ptiloha B Vybrané zdravotnické prostredky — zdroj vlastni

Vybrané ZP hrazené pojistovnou
kéd ZP | nazev ZP odb. predepis. Lékare cena v K¢
5000388 | vozik mechanicky ERGO 305 INT, NEU, ORT, PED, REH 141007
5003222 | kocéarek zdravotni JACKO NEU, ORT, REH 15999
5003573 | el. vozik PRIDE QUANTUM Q6 ULTRA | NEU, ORT, REH 141007
5008051 | mech. exsuflator/insuflator EO-70 ANS, INT, ALG, PED, PNE, NEU, REH | 105,-/D
5009278 | prislusenstvi k inv. voziku MEYRA INT, NEU, ORT, PED, REH dle RL *
5002002 | sedaci systém MYGO NEU, ORT, REH 67497
5005623 | vanovy zvedak elektricky CAPRI 3 GER, NEU, ORT, PRL, REH dle RL *
* dle RL - ZP je hrazena do vyse ¢astky dle vyjadieni revizniho 1ékare, ktery ji schvaluje
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Ptiloha C Zdravotni pritkaz pacienta s DMD (AMD, 2019)

Zdravotni doporuceni (AMD, 2019)
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Ptiloha D Seznam zvlastnich pomiicek (zdroj vlastni)

Seznam zvlastnich pomiicek uréenych osobam s t€zkou vadou nosného nebo
pohybového tstroji

1. dodateéna uprava motorového vozidla; jedna se o upravy vyzadujici montaz, napiiklad ruéni ovladani,
usnadnovani nastupovani, nakladani voziku

2. stavebni prace spojené s uzptisobenim koupelny a WC, a to vCetné stavebnich praci spojenych s rozsitenim
dvefi v ramci uzpusobeni koupelny a WC; jedna se o stavebni prace a s nimi nezbytné souvisejici material na
upravu, nikoli v§ak o obklady, podlahové krytiny, sanitu apod.

3. specialni komponenty osobniho pocitace, napiiklad uzpiisobend klavesnice, mys, specidlni programové
vybaveni umoznujici ovladani pocitace tsty, pohybem oc¢i nebo pohybem hlavy.

4. a) najezdové liziny

b) pfenosna rampa

¢) schodolez

d) svisla zdvihaci ploSina, vCetné instalace

e) Sikmd zvedaci ploSina, véetné instalace

f) stropni zvedaci systém, vCetn¢ instalace

g) rostova rampa, vcetné instalace

5. stavebni prace spojené s rozsifenim dveri v byté

6. schodist'ova sedacka, véetné instalace

legenda: Zdravotni postizeni odivodnujici pfiznani pfispévku na zvlastni pomicku jsou uvedena v priloze
zakona €. 329/2011 Sb. vcetné kontraindikaci, okruh osob jimz jsou urceny tyto zvlastni pomticky upravuje
priloha €. 1 vyhlasky ¢. 388/2011 Sb.
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Ptiloha E Vychozi tabulka hodnoceni kvality Zivota-chodici (zdroj vlastni)

- | 3 S 2 " 3
3 'E S o .g e =2 o c; T 0 =4
Sle| SE | 38 | 2 | 255 | 2| &
=Y > RN S N S 8 S G
n ) o < o T~ N \© N & © ~
o = 'R = Q > & ©

3 py Q
9 4 15 3,75 24 3,42 15 2,5 20 2,5 3 CCH
10 1 9 2,25 11 1,57 17 2,83 13 1,62 1 PCH
11 2 11 2,75 7 1 13 2,16 15 1,87 3 CCH
13 2 11 2,75 20 2,85 8 1,33 19 2,37 2 PCH
14 3 12 3 19 2,71 7 1,16 13 1,62 4 CCH
16 2 12 3 20 2,85 10 1,66 21 2,62 3 CCH
17 2 6 1,5 10 1,42 9 1,5 18 2,25 1 CCH
18 3 14 3,5 20 2,85 9 1,5 24 3 4 CCH
19 2 11 2,75 12 1,71 9 1,5 18 2,25 3 PCH
20 3 10 2,5 12 1,71 14 2,33 15 1,87 2 PCH
21 4 12 3 19 2,71 15 2,5 31 3,87 3 PCH
22 3 8 2 14 2 9 1,5 19 2,37 3 PCH
23 1 19 4,75 31 4.42 6 1 8 1 1 PCH
24 3 9 2,25 16 2,28 16 2,66 31 3,87 3 PCH
25 5 14 3.5 10 1,42 14 2,33 16 2 2 PCH
33 3 14 3,5 20 2,85 13 2,16 21 2,62 3 PCH
34 3 10 2,5 15 2,14 14 2,33 15 1,87 2 PCH
35 3 16 4 20 2,85 8 1,33 32 4 4 PCH
36 4 17 4,25 17 2,42 23 3,83 22 2,75 4 PCH
37 3 12 3 13 1,85 12 2 20 2,5 3 PCH
38 2 4 1 15 2,14 15 2,5 20 2,5 3 PCH
40 2 9 2,25 18 2,57 8 1,33 19 2,37 3 PCH
41 1 8 2 9 1,28 12 2 15 1,87 2 CCH
42 3 13 3,25 23 3,28 10 1,66 20 2,5 3 CCH
45 3 9 2,25 12 1,71 9 1,5 10 1,25 2 PCH
47 4 16 4 19 2,71 10 1,66 22 2,75 3 PCH
49 2 12 3 18 2,57 7 1,16 18 2,25 2 PCH
50 3 12 3 16 2,28 7 1,16 13 1,62 2 CCH
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Ptiloha E Vychozi tabulka hodnoceni kvality Zivota-nechodici (zdroj vlastni)

| i q

5 S 2 S
' N N < =) “—
ER R Y .—E z o B 2
7 =] N N > oon N on < O < ) N
2 | & & & = 2 o > 8 | O |
2 3 13| 325 | 21 3 18 3 25 | 3,12 2 PN
3 4 8 2 14 2 18 3 13| 1,62 2 PN
4 3 14| 3,5 19| 271 | 22| 3,66 | 21 | 2,62 4 PN
5 1 4 1 10 142 | 8 1,33 | 11 | 1,37 1 CN
6 3 13| 325 | 18| 257 | 19| 3,16 | 18 | 225 3 PN
7 4 13| 325 | 22| 314 |17 | 283 | 19| 237 3 PN
8 3 11| 2,75 | 21 3 16 | 2,66 | 25| 3,12 4 PN
12 2 9 | 225 | 11| 1,57 |19 | 3,06 | 15| 1,87 1 PN
15 1 6 1,5 7 1 18 3 21 | 2,62 1 B
26 3 13| 325 | 14 2 18 3 17 | 2,12 4 PN
27 3 12 3 14 2 12 2 18 | 225 2 B
28 3 7 1,75 | 17 | 242 |14 | 233 |21 | 2,62 4 CN
29 3 12 3 21 3 13| 2,16 | 21 | 2,62 4 PN
30 3 6 1,5 8 1,14 | 12 2 13| 1,62 2 PN
31 4 14 35 | 26| 371 | 12 2 25 | 3,12 3 CN
32 4 13| 325 | 17| 242 | 19| 3,16 | 15| 1,87 3 PN
39 3 10| 25 | 26| 371 | 19| 3,16 |29 | 3,62 2 CN
43 4 13| 325 | 23| 328 |16 | 2,66 | 32 4 4 CN
44 4 14| 3,5 9 128 | 22| 366 | 23 | 287 3 PN
46 3 11 275 | 19| 271 | 12 2 23 | 2,87 3 CN
48 4 16 4 19| 2,71 | 20| 333 | 27 | 337 4 PN
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Ptiloha F Edukacni material (zdroj vlastni)
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SLOVO UVODEM

Tento privodce vznikl se zamérem usnadnit pacientim s nervosvalovym
onemocnénim orientaci v moznostech ziskani kompenzacnich pomucek,

které potrebuji ke svému Zivotu, a které mohou jim a jejich pecujicim osobam
pomoci ke zlepSeni kvality Zivota a usnadnéni socidlniho kontaktu. Pacienti s timto
druhem onemocnéni v pribéhu Zivota postupné ztraceji svalovou silu a schopnost
samostatné chlize a sebeobsluhy. Postupem casu tedy nastane chvile, kdy budete
Vy nebo Vase dité potifebovat poridit kompenzaéni pomucky. Kdy a jakou pomicku
zvolit, s tim obvykle pomUze Iékat, nebo fyzioterapeut s ohledem na Vas aktualni
zdravotni stav. Po poradé s odbornikem je vhodné si pfimo s prodejcem domluvit
nejen prohlédnuti, zaméreni, ale také vyzkouseni pomlcky, nékteré firmy nabizeji

i moznost zapGjceni a vyzkouseni pomUcky pfimo u vas doma. Vybérem pomucky
to vSak nékdy nekonci. Limitujicim kritériem byva ¢asto nedostupnost vyhovujici
pomficky z finanéniho hlediska. Resenim mohou byt poméicky hrazené z vefejného
zdravotniho pojisténi, dale pomlicky plné nebo caste¢né hrazené prostrednictvim
prispévku na zvlastni pomdcku ziskaného od krajského uradu prace. Dalsi variantou
je pozadat o Uhradu pomucky, na které se nevztahuje zZadny prispévek od statu,
nékterou z charit nebo nadaci, ¢i sponzorti pomahajicim rodindm se zavaznym
onemocnénim, nebo otevfit vlastni sbirku.

Jak postupovat pti podani Zzadosti u jednotlivych instituci se Vam pokusim odpovédét
pomoci jednoduchych otazek a odpovédi.



ZDRAVOTNICKE PROSTREDKY HRAZENE Z VEREJNEHO ZDRAVOTNIHO
POJISTENI

KDE DOSTANU POUKAZ NA ZP, KDO HO SMI PREDEPSAT?

Poukaz na zdravotnicky prostfedek vystavuje odborny lékar na zakladé své
specializace, podle druhu pomlcky. Pro osoby s NSO jej predepisuji nejéastéji
|ékari z oboru neurologie, ortopedie, rehabilitace, pneumologie, interny, pediatrie,
vseobecného lékarstvi. Od kvétna 2021 je mozné dle zdkona ¢. 89/2021 Sh., poukaz
vystavit i elektronicky, v testovacim prostredi, rutinni provoz tzv. ePoukazu byl
spustén 1. 3. 2022. ePoukaz zdroven umoznuje predepsani vice pomucek naraz,
pokud spadaji do stejné skupiny. Identifikatorem ePoukazu je 9mistny ¢arovy kod pro
vydani spravné pomiucky. Kéd obdrzite formou SMS, tak jako e-Recept. Tento novy
elektronicky systém neni povinny. Elektronizace podléha zakonu 89/2021 Sb.,

o zdravotnickych prostredcich.

JAKE POMUCKY MOHU NA POUKAZ ZISKAT?
Vybér pomucek je omezen ¢iselnikem zdravotni pojistovny, katalog pomucek v jeho
aktualnim znéni najdete na strankach VZP v sekci poskytovatelé — ¢iselniky?.

JAK DLOUHO POUKAZ PLATI?
Poukaz je treba uplatnit u vydejce zdravotnickych potreb do 30 dn(.

JAK ZJISTIM, KTERA POMUCKA JE PRO ME VHODNA?

Spravny typ pomucky rovnéz doporuci lékar, ktery predepisuje poukaz, poradit
mohou i fyzioterapeuti, nebo vyskoleni odbornici z prodejen zdravotnickych pomuicek
a prostredkd, u ktery je mozné domluvit i vyzkouseni vybrané pomucky. Pfinosna
pomoci mohou i pacientské organizace, které poskytnou své zkusenosti s pomuckou
prostrednictvim rdiznych svépomocnych skupin na socialnich sitich.

MOHU ZADAT NA POUKAZ OPAKOVANE O STEINOU POMUCKU?

Ano, frekvence mozného ziskani pomucky je v zavislosti na jejim druhu vymezena
zakonem o verejném zdravotnim pojisténi ¢. 48/1997 Sh., pomucky jsou
predepisovany podle kategorii dle pfilohy ¢. 3 tohoto zakona. V oddile C, tabulce ¢. 1
najdete i preskripéni a indikacni omezeni a mnozstevni limit pro konkrétni pomucky.

DOSTANU NA POUKAZ VZDY NOVOU POMUCKU?

Neni to pravidlo. Nékteré pomucky podléhaji nejprve schvaleni reviznim Iékafem
dle dhradového katalogu pojistovny a pfednost ma zapujéeni repasovanych
zdravotnickych prostredkd. Napf. u mechanickych a elektrickych vozik( také
pomucka po celou dobu zGstava majetkem pojistovny. K zadosti o elektricky vozik
je navic potreba vyplnit formular k pridéleni elektrického voziku, véetné vysledkd



psychologického, neurologického, rehabilitacniho, ortopedického a o¢niho |ékare.
Odkaz na uhradovy katalog a jeho dopliujici metodiku naleznete v aktudlnim znéni
na strankdch VZP, z jejiho katalogu vychazi i viechny ostatni pojistovny v CR.:

KDO MI POMUCKU VYDA?
Podle druhu pomlcky je mozné ji zakoupit v Iékarndch, prodejnach zdravotnickych
potieb nebo pfimo u dodavatele zdravotnickych pomlcek.

ZDRAVOTNICKE PROSTREDKY, NA NEZ JE POSKYTOVAN PRISPEVEK
URADEM PRACE

JAKE ZP MOHU JAKO ZDRAVOTNE POSTIZENY/A ZISKAT OD URADU PRACE?

Na UP mUzete dle zdkona ¢. 329/2011 Sb., o poskytovéni davek osobam

se zdravotnim postizenim a vyhlasky ¢. 388/2011 Sb., zadat o poskytnuti pfispévku
na mobilitu, pfispévku na zvlastni pomucku a o prikaz osoby se zdravotnim
postizenim. Prispévek na zvlastni pomucku véetné prispévku na pofizeni motorového
vozidla je poskytovan osobdam s télesnym, zrakovym nebo sluchovym zdravotnim
postizenim, osobdam s tézkou nebo hlubokou mentalni retardaci a osobam

s vybranym onemocnénim interni povahy. Zdravotni stavy odlvodnujici a vyludujici
jeho ptiznani jsou uvedeny v pfiloze k zakonu ¢. 329/2011 Sb.2 Seznam druhd a typU
zvlastnich pomucek, na které je davka urcena, je obsazen ve vyhlasce ¢. 388/2011
Sb.? Prispévek se poskytuje i na pomUcku, ktera ve vyhlasce uvedena neni,

a to za podminky, Ze ji UP povazuje za srovnatelnou s nékterou z pomdéicek,

ktera ve vyhlasce uvedena je. Podrobné informace o vzniku naroku, podminkach
pro poskytnuti prispévku a stanoveni vyse prispévku a vysSe spoluli¢asti pacienta
najdete na strankdch UP.* Prilkaz OZP je uréen uréitému okruhu osob. Zdravotni
stavy, které jsou indikaci k pfiznani poukazu stanovi priloha ¢.4 vyhlasky ¢. 388/2011
Sb. Vyhody pro drzitele prikazu se lisi dle symbolu TP, ZTP, nebo ZTP/P.

Bliz&i informace najdete na strankach UP.’ Prispévek na mobilitu je vazan

na pfiznani prikazu OZP a jeho vyse je 550,-K&/més., pfi spInéni dalSich podminek,
které naleznete na strankach UP.®

JAK A KDE MOHU ZADOST PODAT?

Zadost je mozné podat v pisemné podobé, na mistné piislusné pobodce tGradu
prace, nebo také elektronicky prostfednictvim datové schranky, nebo vyplnénim
elektronického formulare podepsaného zaru¢enym elektronickym podpisem.

CO JE TREBA DOLOZIT K ZADOSTI?

K zadosti podané na UP doklédate tyto doklady:

e prlikaz totoznosti Zadatele a vSech spolecné posuzovanych osob Zijicich ve spole¢né
domacnosti, nebo jejich rodny list, jde-li o osobu do 15 let.



e prijmy za predchozi ctvrtleti u vSech posuzovanych osob, a doklad o studiu nebo
potvrzeni o zdravotnim stavu dokladajici neschopnost soustavné pripravy na budouci
povoldni u nezaopatrenych osob.

o 7adate-li o stropni zvedaci systém, zdvihaci plosinu nebo schodistovou sedacku,
pokud neni vlastnikem domu Zadatel o prispévek, doloZite také souhlas vlastnika
nemovitosti s provedenim instalace zafizeni a jeho provozem + alespon 2 navrhy
reSeni odstranéni bariéry.

KOLIK PENEZ MOHU TAKTO ZISKAT?

Vyse prispévku se lisi podle konecné ceny pozadované zvlastni pomucky a podle vyse
prijmd posuzované rodiny. Je-li cena pomuicky vy3$i ne? 10.000, -K¢, stanovuje

se vyse prispévku tak, aby spolutlicast zadatele byla 10 %, pfi nizkém ptijmu rodiny,
je spolulcast nizsi, minimalné vsak 1.000, - K¢. Maximalni vySe prispévku pro zvlastni
pomucky je 350.000, -K¢. Pri zadosti o zvedaci plosinu az 400.000, -K¢, na koupi
motorového vozidla az 200.000, -K¢.

KDO POSOUDI, ZDA MAM NA PRISPEVEK NAROK?

Podanou Zadost odesila urad prace na mistné prislusnou OSSZ k posouzeni
zdravotniho stavu. Nejprve budete vyzvani, abyste podstoupili prohlidku u Vaseho
obvodniho Iékare, ten posild lIékafi posudkové sluzby prislusné OSSZ vyplnény
formular, v némz poskytuje informace o Vasem zdravotnim stavu ze své dokumentace,
pfipadné prilozi vysledky odbornych vysetreni, ktera ma od Vas v dokumentaci

k dispozici. Ty jsou podkladem pro vystaveni posudku o Vasem zdravotnim stavu,

na jehoz zakladé vydava krajské pracovisté uradu prace rozhodnuti o pfiznani

¢i nepfriznani prispévku.

MOHU NEJAK ZVYSIT SANCI NA PRIZNAN/ PRISPEVKU?

Informujte |ékare specialistu, k némuz dochazite, Ze lékarskou zpravu z této navstévy
budete dokladat k Zadosti o zvlastni pomucku. Lékar potom text zpravy prizpuisobi

k tomuto Ucelu. Je daleZité do zpravy popsat zejména vysledky funkénich testd, progresi
onemocnéni a podobné. Méjte na paméti, Ze lékar LPS posuzuje Vas zdravotni stav,
mnohdy bez Vasi fyzické pritomnosti, dle konceptu evidence based medicine,

tj. mediciny zaloZené na dlkazech, o které sv(j posudek , opira.” Vznikne-li néjaka nova
skutec¢nost rozhodna pro posouzeni prispévku (napf. dojde-li ke zméné zdravotniho
stavu, probéhne dalsi funkéni vysetreni apod.) v dobé od podani zadosti do doby
zpracovani posudku lékafem LPS, doloZte tyto lékarské zpravy k posouzeni dodatecné
pfimo na OSSZ odbor posudkové sluzby. Mate také moZnost pozadat o posouzeni
zdravotniho stavu ve Vasi prfitomnosti, nebo pozadat Iékare posudkové sluzby o osobni
konzultaci. V obou pfipadech mlzete s |ékafem LPS konzultovat Vase dal$i moZnosti.

JAK DLOUHO TRVA VYDANI ROZHODNUTI?
Lhita pro vystaveni posudku je podle spravniho fadu stanovena obecné na 30 dnl
ode dne zahdjeni fizeni, pokud nelze rozhodnuti vydat bezodkladné. K této Ihité



se pripocitava az 30 dnd, je-li treba nékoho predvolat, nebo provést mistni Setreni
apod. Odlisné lhity mize stanovit zvlastni zakon. Déle je treba pficist Ihlty

pro dorucovani a dalsi Ih(ity stanovené OSSZ — napt. lhita potrebna k vysetreni
zdravotniho stavu odbornym lékarem.

CO DELAT, KDYZ MI PRISPEVEK NEPRIZNAJI?

Mate-li v rukou zamitavé rozhodnuti, mizete podat odvolani k vyssSimu organu,

v tomto pripadé poddvate odvolani opét na Grad prace, ktery rozhodnuti vydal,
ten jej preda k prezkoumani na ministerstvo prdace a socialnich véci.

POZOR!!! Odvolani je mozné podat pouze proti rozhodnuti o nepfiznani prispévku,
nikoli proti posudku o zdravotnim stavu, posudek je pouze podkladem pro vydani
rozhodnuti!!!

DIAGRAM PROCESU SCHVALOVANI ZADOSTI
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ZDRAVOTNICKE PROSTREDKY, NA NEZ NENi POSKYTOVANA UHRADA
ZE STATNIHO ROZPOCTU

Pokud si potfebujete pofidit pomucku, ktera neni uvedena v seznamu pom{cek
hrazenych ze zdravotniho pojisténi, nebo na ni neni poskytovan prispévek na zvlastni
pomucku, mlzZete oslovit NADACE, najit vlastniho sponzora, nebo si pomucku pujcit
od nékteré z charit. Nadace vétSinou pro poskytnuti prispévku pozaduji vyplnéni
Zadosti. V ni popiSete, o jakou pomicku mate zajem a zdlvodnite, za jakym Gcelem
o Uhradu zadate. Prilohou k Zadosti byva poZzadovana cenova nabidka Vami vybrané
pomucky. Mezi nejznamé;jsi nadace patfi Nadace Dobry andél, Nadace Charty 77
(Konto Bariéry), Nadace Dagmar a Vaclava Havlovych VIZE 97, Nadacni fond
Pedovatel, Zivot détem o0.p.s. a mnoho dal3ich. Jejich zaméreni najdete

napr. na viacordis.cz.” Otevrit si také mlzete vlastni sbirku na nékterém z portald.
Napt. donio.cz, darujspravne.cz, kontobariery.cz, patrondeti.cz a dalsi.

SEZNAM ZKRATEK:

DNZS Dlouhodobé nepfiznivy zdravotni stav
LPS Lékarska posudkova sluzba

MPSV  Ministerstvo prace a socialnich véci
NSO Nervosvalové onemocnéni

0SSZ  Okresni sprava socialniho zabezpeceni

PL Prakticky lékar

up Urad prace

VZP V$eobecna zdravotni pojistovna

ZP Zdravotnicky prostiedek/zvlastni pomdcka

ODKAZY A ZDROJE:

www.vzp.cz/poskytovatele/ciselniky/zdravotnicke-prostredky
www.zakonyprolidi.cz/cs/2011-329
www.zakonyprolidi.cz/cs/2011-388
www.uradprace.cz/web/cz/prispevek-na-zvlastni-pomucku.
www.uradprace.cz/web/cz/prukaz-ozp.
www.uradprace.cz/web/cz/prispevek-na-mobilitu.
www.viacordis.cz/nadace/

S en @ > I =

zdravotnické pomcky i na ePoukaz www.proSestru.cz
www.uradprace.cz/web/cz/davky-pro-ozp
www.nzip.cz/clanek/300-poukaz-na-zdravotnicke-prostredky
www.zakonyprolidi.cz/cs/2004-500






