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ANOTACE

Tato prace se zabyva kvalitou Zivota osob s onemocnénim artrogrypdza. V teoretické Casti je
popsan koncept kvality zivota a Zivotni situace, které mohou ohrozit kvalitu Zivota u osob
s télesnym postizenim. Je také strucné popsano onemocnéni artrogrypdza. Druhou Casti je
prizkumna c¢ast formou reserse a analyzy odbornych ¢lanku, které se zabyvaji kvalitou Zivota
osob s onemocnénim artrogrypdza. Kvalita zivota osob s onemocnénim artrogrypdéza neni
vyrazné zhorSena, pokud nedochézi k bolestem, depresim a tzkostem. Dulezita je vCasna
diagnostika, 1éCba a rehabilitace pro zachovani nejvétsi mozné miry sobéstacnosti

a nezavislosti.

KLICOVA SLOVA

kvalita zivota, artrogrypdza, télesné postizeni, zdravi, psychické zdravi, rehabilitace

TITLE
Quality of life among individuals with Arthrogryposis

ANNOTATION

This thesis addresses the quality of life of individuals with Arthrogryposis. The theoretical part
describes the concept of quality of life and life situations that may threaten the quality of life in
individuals with physical impairments. It also briefly describes the disease Arthrogryposis. The
second part is an exploratory section consisting of research and analysis of scholarly articles
that deal with the quality of life of individuals with Arthrogryposis. The quality of life of
individuals with Arthrogryposis is not significantly worsened if it does not lead to pain,
depression, and anxiety. Early diagnosis, treatment, and rehabilitation are crucial for

maintaining the highest possible degree of self-sufficiency and independence.
KEYWORDS

quality of life, arthrogryposis, physical disability, health, psychical health, rehabilitation
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UvVOoD

Podle Svétové zdravotnické organizace je kvalita Zivota popisovana jako: ,,subjektivni vnimadni
viastni Zivotni situace ve vztahu ke kulture a k systému hodnot, ve kterych dany clovek Zije,
a také ve vztahu ke svym ciliim, ocekdavanim a starostem* (NZIP, 2024). Jinak feceno jde o miru
sobéstacnosti v télesné, emocni, duSevni a spolecenské roviné. WHO popisuje Sest zkoumanych
oblasti kvality zivota, kterymi jsou fyzicka oblast, psychika, uroven nezavislosti a samostatnost,
spoleCenské vztahy a socializace, dale prostiedi a vztah k dilezitym charakteristikam a jako

posledni se fadi osobni piesvédceni, duchovno, smysl Zivota a hodnoty.

Fyzické postizeni se jevi jako problém, ktery se neustale zvétSuje z pohledu vetejného zdravi.
Lidé s fyzickym postizenim jsou obecné socialn¢€ znevyhodnéni, a to je v rozporu se zakladnimi
lidskymi pravy. Zakladnim pilifem pro zdravi a pohodu télesné postizenych osob je ptiznivé
socialni prostiedi jakym je napt.: rodina, pratelé nebo pracovni zivot. Nedostatek socialnich
kontakti a izolace je Uzce spojena s vyS$i mortalitou a Spatnym Zzivotnim stylem télesné
postizenych osob. Toto plati i pro béZnou populaci, ale z divodu omezené socialni ucasti je
skupina télesné postizenych osob ohrozena o néco vice. Snizené psychické zdravi
a psychiatrické poruchy jsou jednim z nejhlavnéjsich problému na celém svété a to zejména

u populace s télesnym znevyhodnénim (Tough et al., 2017).

Tato bakalaiska prace je prace teoretickd a za pomoci reserSe odbornych ¢lankti méa snahu
zmapovat kvalitu zivota u télesné¢ postizenych osob s onemocnénim artrogryp6za. Pro
vyhledani védeckych ¢lankt byly vyuzity védecké databaze PubMed, ProQuest a EBSCOhost.
Prace se dle obsahu rozdé€luje na tvod a teoretickou cast zaméfenou na kvalitu zivota a jeji
meéteni. Teoretickd ¢ast dale popisuje oblasti zivota, které mohou byt ohrozeny télesnym
znevyhodnénim a néasledné je zde teoreticky pfiblizeno samotné onemocnéni artrogrypdza.
Dalsi casti je reSerSe, ktera je zaloZena na metodice vyhledani odbornych publikaci a nasledné

redukci a hodnoceni. Zavérecnymi kapitolami jsou stat’ a zavér.

12



1 CILE A METODY PRACE
1.1 Cile prace

Hlavni cil:

Popsat kvalitu Zivota u télesn€ postizenych osob s onemocnénim artrogrypéza.
Teoretické cile:

Popsat teorii kvality zivota a jeji techniky méteni.

Popsat oblasti Zivota, které mohou byt ohrozeny télesnym handicapem.

Popsat onemocnéni artrogrypoza.

Prizkumny cil:

Pomoci reSerSe odbornych publikaci sumarizovat poznatky o kvalit¢ Zivota u télesné

postiZzenych osob s onemocnénim artrogrypoza.

1.2 Metody k dosazeni cile

Tato bakalarska prace je psana formou literarniho piehledu. Teoretickd Cast je zpracovana
pomoci vyhleddvani a zpracovavani informaci z odborné literatury a internetovych zdroju.
Nejdulezitéjsi ¢asti je cast prizkumna, ve které je snaha pfiblizit se k tzv. systematické review.
Prizkumna cast je vypracovana metodou reSerSi odbornych publikaci a naslednym
zhodnocenim za pomoci metodickych postupti z publikace od dr. Klugara. Dr. Klugar (2015,
s. 10) ve své praci zminuje ze: ,, Literdrni review (prehledova prdce) ma za cil prinést rychly
prehled aktudlnich poznatkit védy a vyzkumu. VétSinou miva pomérné Siroky cil a je

zpracovavano jednim autorem. * Shrnuti vysledkl prizkumné ¢asti se nachazi ve stati prace.
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2 TEORETICKA VYCHODISKA

V uvodu teoretické Casti je vymezen pojem kvalita Zivota a jeho dileZitost pro praxi. Dale
nasleduji ptiklady nastroji k méfeni kvality Zivota. Dalsi ¢ast popisuje aspekty Zivota, ve
kterych muZze byt télesné postiZzeni prekazkou ¢i omezenim. Teoretickd vychodiska uzavira

strucna ¢ast o onemocnéni Arthrogryposis multiplex congenita neboli artrogrypdza.

2.1 Vymezeni pojmu kvalita Zivota

Koncept kvality zivota najdeme v historii uz napf. u Platona a jeho zaka Aristotela.
Zjednodusené muzeme fict, ze se jedna o dobry Zivot, ktery je ale pro kazdého jednotlivce
subjektivni zalezitosti. V minulém stoleti byl pojem kvalita zivota chapan piedevsim jako
materialni zabezpeCeni a finanéni nezavislost. V pribéhu c¢asu, diky posunuti hodnot
a vyznamu zivota, byl tento pojem vytiiben do konceptt, které zname dnes (Rogalewicz et al.,

2017).

WHO vymezuje Sest oblasti kvality Zivota, které je mozno hodnotit. Prvni oblasti je fyzické
zdravi, kde je dotazovano na bolest a neptfijemné pocity na fyzické urovni, celkovou energii
a tnavu a na odpocinek a spanek. Druhou ¢asti je psychické zdravi a prozivani. Tato kategorie
zahrnuje pozitivni a negativni pocity, mysleni, uceni, pamét a soustfedéni, sebedivéru
a vnimani vlastniho téla a vzhledu. Jako tfeti ¢ast je zminovana uroven nezavislosti, ktera se
zabyva pohyblivosti, mirou nezavislosti v kazdodennich ¢innostech, zavislosti na lécich a jiné
1écbe a pracovni vykonnosti. Dalsi jsou socialni vztahy a socidlni interakce, které¢ zahrnuji
osobni vztahy, socialni podporu a sexualitu. Ctvrtou &asti je prostiedi a tato ¢ast je pomérné
Siroka. Do prostfedi mize byt zatfazeno osobni bezpeci, domaci prostfedi, finan¢ni situace,
zdravotni a socialni péce, nové informace a dovednosti, zaliby a volny €as, zivotni prostfedi
a doprava. Posledni z Sesti oblasti kvality zivota dle WHO je spiritualita, ktera odhaluje osobni

presvédceni, viru a nabozenstvi (Hanakova, 2020).

Kvalita zivota je vyznamny pojem a cil pro vyzkum a praxi v oblasti mediciny a zdravi.
Pochopeni kvality zivota u pacienta mize vyrazné pomoci v prevenci, diagnostice, 1é¢bé
a rehabilitaci. Studie ukazuji, ze koncept kvality zivota je silnym prediktorem k pieziti
(Haraldstad et al., 2019). Ve zdravotnictvi se s pojmem ,kvalita zivota® pracuje prave
predevsim ve smyslu délky preziti, ale zohlediuji se také aspekty jako jsou napt. negativni
dopady 1é¢by, nebo zachovani miry pacientovi nezavislosti a zastavani béznych zivotnich roli

(Hanakova, 2020).
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2.2 Méreni kvality Zivota

Kwvalita zivota je stary koncept, ale az v posledni dobé se rozviji pfistupy k jejimu méfeni
a hodnoceni. Jedna se o akademicky, ale hlavné politicky divod (Rogalewicz et al., 2017). Ve
zdravotnictvi je metfeni kvality zivota klicové pro zlepSeni péce a 1€cby pacientt, kdy problémy,
které pacienti uvadéji ohledné své kvality Zivota mohou vést k tipravam a vyvoji 1éCby a péce.
Muize také ukazat maly ptinos nékterych terapii a 1écebnych postupil, nebo identifikovat Siroké
Skaly problémd, které mohou pacienty ovlivnit. Zjisténé informace mohou byt pacientim
predany a tim jim pomoci predvidat a porozumét disledktim jejich nemoci a 1écby. Kvalita
zivota je také dulezita pro 1ékatrské rozhodovani, protoZze je Casto ukazatelem uspéchu 1écby
a ma prognosticky vyznam. Jak uz bylo feceno, je silnym prediktorem pieziti a tato schopnost
naznacuje, ze je velmi dualezité pravidelné hodnoceni kvality zivota v klinickych studiich

(Haraldstad et al., 2019).

2.2.1 Nastroje k méreni kvality Zivota

Pro méfeni kvality zivota je vyuzivano mnoho néstroju, technik a dotaznikd. Jednim z nastroji
méfeni kvality zivota dle WHO je naptiklad WHOQOL. Dals§imi piiklady uzivanych nastroji
jsou SF-36, HRQoL, SWLS nebo Cantriltiv index.

WHOQOL

Prvnim podnétem k vytvofeni tohoto nastroje k méfeni kvality Zivota se zabyval Odbor
dusevniho zdravi Svétové zdravotnické organizace v roce 1991 (Klinika adiktologie 1.LFUK
a VFN Praha, 2019). Pozd¢ji byl WHOQOL nastroj k hodnoceni kvality zivota vytvotfen
stejnojmennou skupinou WHOQOL ve spolupraci s patnacti mezinarodnimi terénnimi centry.
Cilem bylo vytvofit hodnoceni kvality Zivota, které by bylo pouzitelné a relevantni napftic
riznymi kulturami (WHO). Autofi definuji kvalitu zivota stejné jako WHO (Klinika
adiktologie 1.LFUK a VFN Praha, 2019).

Cely dotaznik WHOQOL-100 se sklada z 24 aspektl zivota rozdélenych do 6 domén, které
vychazeji zSesti aspektd Zivota dle WHO: fyzické zdravi, psychické zdravi, uroven
nezavislosti, socialni vztahy, prostfedi, spiritualita, a nakonec i celkova kvalita zivota (WHO).
Dotaznik je urcen pro populaci do 65 let a citlivé rozliSuje soubory osob s rozdilnou trovni
zdravotnich potiZi a také rozdily mezi muzi a Zenami. Cast&ji vyuzivana a zkracend verze tohoto
dotazniku se nazyva WHOQOL-BREF a obsahuje 4 domény (fyzické zdravi, proZzivani,
socialni vztahy a prostiedi) a zaroven dvé samostatné polozky hodnotici celkovou kvalitu zivota

(celkova kvalita zivota a spokojenost se zdravim). Vybér polozek pro tento dotaznik byl
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proveden s cilem pokryt Siroké spektrum aspektii Zivota, a zaroven znéni polozek bylo prevzato
ve stejném znéni z plné verze. V této verzi je také mozno vyuzit modul pro vyssi veék nez 65
let, kterym je dotaznik WHOQOL-OLD. Oba dotazniky (WHOQOL-100 a WHOQOL-BREF)
slouzi k tomu, aby jednotlivei posoudili svoji vlastni kvalitu Zivota. Respondenti vypliuji
dotaznik sami, pfi¢emz v nékterych ptipadech se piedklada formou standardizovaného
rozhovoru. Tyto dotazniky jsou navrzeny pro hodnoceni kvality Zivota ve skupinach ¢i
populacich a umoziuji mezinarodni nebo regionalni srovnani, stejné jako pro srovnani riznych
skupin s rozdilnymi sociodemografickymi charakteristikami. Vyplnéni celého dotazniku
WHOQOL-100 trva asi 20-30 minut a u dotazniku WHOQOL-BREF je to pfiblizné 5-10 minut
(Klinika adiktologie 1.LFUK a VFN Praha, 2019).

SF-36 neboli SF-36v2

SF-36 je zkracenou verzi profilu pro hodnoceni zdravotniho stavu a blahobytu, ktera je
odvozena z pivodni 149polozkové studie Medical Outcomes Study (MOS). SF-36 byl poprvé
publikovan v roce 1992 Warem a Sherbournem a zahrnoval osm zdravotnich domén (Laucis et
al., 2015). SF-36 hodnoti osm oblasti Zivota kterymi jsou: fyzické fungovani, fyzicka role,
télesna bolest, celkové zdravi, vitalitu, socialni fungovani, emocionalni roli a dusevni zdravi

(Lins a Carvalho, 2016).

Existuji dalsi varianty, jako SF-12, SF-8, RAND-36, VR-36 nebo VR-12, které jsou odvozeny
z puvodniho SF-36 (Laucis et al., 2015). Naptiklad RAND-36 je totozny SF-36 a proto je
oznacovan jako SF-36, ale ma odlisné hodnoceni (RAND, 2024).

HRQoL — Health Related Quality of Life

Kwvalita zivota souvisejici se zdravim (HRQoL) je vicerozmérny koncept zabyvajici se vlivem
zdravotniho stavu na kvalitu zivota. Pro méfeni HRQoL se pouzivaji Ctyii zakladni otazky
zabyvajici se celkovym zdravotnim stavem a poctem nezdravych dnt, které jsou sledovany
v systému BRFSS. BRFSS je predni narodni systém, ktery se zabyva sledovanim rizikovych
faktori chovani souvisejicich se zdravim (Yin et al., 2016). BRFSS byl zalozZen v roce 1984
s Ucasti 15 stat a do té doby se rozsitil do vSech 50 stati v USA. Kazdy rok BRFSS vytvofi
vice nez 400 000 rozhovort s dospélymi lidmi, coz z né¢ho déla nejvétsi provadény systém

zdravotnich prizkumi na celém svété (CDC, 2024).

SWLS (The Satisfaction with Life Scale)
SWLS je skala pro pocit subjektivni pohody. Byla vytvofena vroce 1985 vyzkumniky

Deinerem, Emmonsem, Larsemen a Griffinem a publikovana v ¢lanku v Journal of Personality
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Assesment. Skala je zaméfena na kognitivni isudek jednotlivce o spokojenost s vlastnim
zivotem jako celkem. Je velmi kratka, tvofena z péti bodi a slozena se z dvou hlavnich slozek:

emocni a kognitivni (Mead, 2019).

Cantriluv index (Cantrilova skala)

Cantriltiv index, znamy také jako Cantrilova $kala je prostfedek pro hodnoceni toho, jak ¢lovék
vnima svoji vlastni spokojenost. Tento nastroj umoznuje jednotliveim ohodnotit sviij zivot na
stupnici od nejhorsiho po nejlepsi mozny zivot, ktery si tdzani dokazou predstavit. Pokud je
hodnota nizsi nez 4, tak to naznacuje, ze osoba pocituje stradani. Cantriliv index poskytuje
rychly a struény piehled o obecné urovni Zivotni spokojenosti populace. Nedokaze vSak
poskytnout detailnéjsi informace o konkrétnich aspektech Zivota jednotlivce ani skupiny. Jde

pouze o rychly pohled na celkovou situaci nenabizejici podrobnéjsi rozklad do jednotlivych

oblasti zivota (Matouskova, 2020).

2.3 Oblasti Zivota jedince ohrozené télesnym handicapem

Rizika vzniku télesného postiZeni jsou riiznoroda a mohou vychazet z mnoha faktord. Jednou
z nejbéznéjsich pficin jsou pracovni Urazy, a to zejména v primyslovych odvétvich. DalSim
castym zdrojem télesnych postizeni jsou dopravni nehody, kdy ¢asto dochazi k vaznym
urazim, ztraté koncetiny nebo jinym fyzickym komplikacim. Také vojaci v boji Celi zvlaste
vysokému riziku zranéni, a to zejména v dusledku explozi a stfelnych zbrani. Nekteré télesné
vady vznikaji také jako vysledek chirurgickych zakroku jako je amputace koncetiny pfti 1écbé
nadort nebo jinych zadvaznych onemocnéni. Velkou a zasadni skupinou télesné postizenych

osob jsou osoby, které¢ maji télesné vady vrozené (Kopftiva, 2017).

Determinanty, které ovliviiuji kvalitu zivota osob se zdravotnim postizenim mtizeme jednoduse
rozd¢lit na subjektivni a objektivni, kdy nékteré z nich je mozno zménit ¢i pozitivn¢ ovlivnit.
Nékteré mtizeme pouze kompenzovat nebo zmirnit jejich ptisobeni na kvalitu zivota. Do
subjektivnich determinantll miizeme zaradit zdravotni stav, osobni rysy jedince, vlastni
sebehodnoceni a sebepojeti, copingové strategie a vné&jsi vlivy na kterych je jedinec zavisly.
Objektivnimi determinanty jsou napiiklad spolecenské védomi, stav zivotniho prostiedi,
socidlni politika a socidlni sluzby v misté¢ bydlisté, zdravotni péce, vzdelavani, politika
zamé&stnanosti a globalni vlivy (Hanakova, 2020). Zde je vybrano a popsano nékolik

determinantt ovliviiujicich kvalitu Zivota osob se zdravotnim postizenim na télesné trovni.
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2.3.1 Fyzické zdravi

Osoby se zdravotnim postizenim maji rizna pohybova omezeni na rtiznych urovnich, ktera
mohou vyrazné ohrozit fyzické, ale i duSevni zdravi. ,,Pohyb neni pouhym pohybem
inervovanych svalii, slach a kloubii, hnutim citii, myslenek ¢i nalad. Nemd jen lokomocni smysl,
neni to jen fyziologicka, psychofyzickd ¢i psychologicka zdleZitost — je to socialni sila motivujici
lidskou soudrznost a kooperaci na vsech urovnich lidské existence. (Novosad, 2011, s. 37).
Dulezité je zminit, ze pravidelny fyzicky trénink a pohyb ma fadu zdravotnich benefitd, kterymi
jsou napiiklad optimalizace srdecni ¢innosti a celkového krevniho obéhu, zvétSovani hustoty
kosti a udrzeni a tvorba svalové hmoty, zlepSeni nalady, zvySovani pocitu sebeucty, kvalitngjsi
spanek, zlepseni paméti a schopnosti se ucit. Déle udrzuje zdravé traveni a celkové snizuje

vznik civilizacnich chorob (McGrath, 2021).

2.3.2 DuSevni zdravi

Kazdy z nés si vytvoril ke svému télu sva vlastni estetickd méfitka pro nase télo a dusi, do
kterych se snazime zapadnout. V ptipadé vrozeného nebo ziskaného postizeni mize vzniknout
Castéji odmitavy az negativni vztah vici sobé a svému nedokonalému télu, ktery je jedinci
brzdou ve veskerém Zivotnim snazeni (Novosad, 2011). Pro fadu télesné postizenych osob je
také velmi obtizné piijmout snizenou miru nezavislosti a tim mohou vyrazné psychicky stradat.
Dal$im ohrozujicim faktorem dusevniho zdravi jsou Spatné socidlni vztahy, kdy osoby

s t€lesnym postizenim jsou v této oblasti zasadn€ znevyhodnéné (Tough et al., 2017).

2.3.3 Socialni interakce

Existence télesné postizenych osob je pfirozenym jevem ve spolecnosti, ktery byl, je a bude.
Pohledy, postoje, nazory na né a jejich status se v pritbéhu déjin vyvijeli (Prochazkova, 2015).
T¢lesné postizeni lidé v jednadvacatém stoleti jsou celkove brani jako rovnocenni obcané, coz
v minulosti tak nebylo, protoze pohyb ¢loveku zajistoval zivobyti a potravu. Schopnost preziti
télesn¢ postizeného cloveka se odvijela od jeho financniho zajisténi. Télesne postizeni lidé v
minulosti byvali vyfazeni ze spolecnosti a tim se jejich Sance na pieziti a zaroven i kvalita zivota

vyrazn€ snizovala (Kopftiva, 2017).

Novosad (2011) zmifuje, Ze i v dnesni dobé je télesna odlisnost a télesné postiZeni stale prvotni
charakteristikou ve spolecnosti. Uz dopfedu jim byvaji pfipisovany vzorce chovani
a urdité vlastnosti. Casto si proti nim spole&nost vytvaii predsudky typu, Ze nejsou dostateéné
pohledni pro urcité pracovni pozice, nebo Ze se pro urcité aktivity nehodi, ptipadné Ze jsou tyto

aktivity pro n¢ moc naro¢né a mimo jejich moznosti.
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Stereotypy dotykajici se osob se zdravotnim postizenim jsou vyraznou soucasti nasi
spolecnosti, a to hlavné diky zna¢né reprodukci v médiich. Média maji klicovou roli v tom, jak
vnimédme rizné skupiny lidi a osoby se zdravotnim postizenim urcité nejsou vyjimkou.
Opakovanym zobrazovanim urcitych predstav a obrazti v médiich se stereotypy vytvareji
a nasledn& i upeviiuji. Casto byvaji osoby se zdravotnim postizenim zobrazovany jednostranné
nebo zkreslen€, coz mize vést k negativnim a neobjektivnim predsudkim. Tyto stereotypy
mohou byt velmi Skodlivé, protoze mohou lidem se zdravotnim postizenim omezovat moznosti

sebeprezentace a celkové jim branit v plné integraci do spole¢nosti (Hanakova, 2020).

2.3.4 Partnerstvi

Sexualita je zasadné spojena s zivotem a zdravim kazdého cloveka. Jednd se o jednu
z tyziologickych potieb a tim padem by neméla byt nikomu odepiena. Naplnéni sexuality
a partnerskych vztaht miZze u osob se zdravotnim postizenim zasadné zlepSit zdravi,
psychickou pohodu, emocni stabilitu a celkové zaclenéni do kolektivu (Freya - Institut sexuality

a vztahd, 2024).

2.3.5 Vzdélavani

V dnes$ni dob¢ jsou vztahy déti v détskych a zakovskych kolektivech velmi rozmanité a ¢asto
komplikované. Déti s jakymikoli odlisnostmi, naptiklad se zdravotnim postizenim byvaji casto
znevyhodnéni a détskym kolektivem obtizné pfijimani. Podle nového systému podptrnych
opatieni, ktery vstoupil v platnost 1. 9. 2016, méa kazdy zak pravo na individualni podporu dle
svych potieb a obdobi ve kterém se nachazi. Zakladnimi moznymi piistupy ke vzdelavani déti
s podplirnymi opattenimi jsou inkluze, exkluze, segregace a integrace. Inkluze zaclenuje déti
s podplirnymi opatfenimi do béznych tfid, kde se vzdélavaji spolecné se vsemi détmi. Exkluze
odkazuje na situaci, kdy jsou urcité skupiny déti s postizenim systematicky vylucovany
z bézného vzdélavaciho prostiedi nebo procesu. DalSim pfistupem je segregace, kdy se déti
s podpiirnymi opatenimi podle pfedem vymezenych kritérii rozdé€luji na urcité podskupiny.
Nadale existujici podskupiny maji mozZnost s podporou navstévovat bézné skoly coz,

definujeme jako integraci (Podpora spole¢ného vzdelavani, 2024).

Je jasné, ze postiZeni, které je zfejmé na prvni pohled, nic nevypovida o potifebné podpoie
jedince. Je poteba dikladného seznameni s Zakem a rodinou a za pomoci odbornikli vytvoreni
individualni podpory na potfebném stupni. Podptirna opatfeni prvniho stupné si muze sSkola
realizovat sama, avsak dalii stupné podpory navrhuje Skolské poradenské zatizeni na zakladd

odborného posouzeni (UPOL - Katalog podptrnych opatreni, 2024).
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2.3.6 Zaméstnani

Zamestnani je pro kazdého ¢lovéka diilezitou soucasti Zivota. Piiprava na zaméstnani a samotné
jeho vykonavani se promita do pribéhu celého Zivota. Prace déla kazdy den naplnénym,
zajist'uje existenci a seberealizaci. Skoro v kazdém ptipadé prospiva fyzicky a psychicky a to i

v piipad¢ télesné postizenych osob (Prochazkova, 2015).

Osoby se zdravotnim postizenim v Ceské republice maji zvy$enou ochranu na trhu prace
a zaroven maji pravo na pracovni rehabilitaci. Pracovni rehabilitace zajistuje ziskavani
a udrzeni vhodné pracovni pozice na zaklad¢ individualnich potieb osoby se zdravotnim
postizenim (Pracovni trzisté, 2024). Na zakladé zadosti osoby se zdravotnim postizenim ji
zabezpetuje Utad prace Ceské republiky a hradi naklady s ni spojené. Utad prace sestavi
individualni plan pracovni rehabilitace pro osobu se zdravotnim postizenim s ohledem na jeji
schopnosti a dovednosti potfebné k vykonavani zaméstnani nebo jiné vydélecné ¢innosti.
Pracovni rehabilitace se sklada z péti oblasti: poradenské Cinnosti, teoreticka a prakticka
ptiprava pro zaméstnani nebo jinou vydélecnou Cinnost, zprostfedkovani zaméstnani, udrzeni
¢i zmeéna zaméstnani a vytvareni vhodnych podminek pro vykonavani zaméstnani nebo jiné
vydélecné ¢innosti. Podle zakona jsou zaméstnavatelé s vice nez 25 zaméstnanci v pracovnim
poméru povinni zaméstnat minimaln€ 4 % osob se zdravotnim postizenim ze vSech svych
zamgéstnanci. Tuto povinnost mohou splnit tfemi riznymi zpisoby. Zaméstnavatel miiZze osobu
se zdravotnim postizenim pfimo zaméstnat ve svém podniku nebo ma moznost nakupovat
vyrobky nebo sluzby od zaméstnavateld, ktefi jsou uznavani jako zameéstnavatelé na chranéném
trhu prace. Vyrobky nebo sluzby mize odebirat i pfimo od osob se zdravotnim postizenim,
které jsou samostatné vydélecné ¢inné. Treti moznosti je financni ptispévek pro osoby se

zdravotnim postizenim do statniho rozpoc¢tu (Ministerstvo prace a socialnich véci, 2024).

Chranény trh prace tvoii zameéstnavatelé, ktefi zaméstnavaji vice nez polovinu osob se
zdravotnim postizenim z celkového poétu svych zaméstnancti a maji s Utadem prace Ceské
republiky uzavienou dohodu o uznani za zaméstnavatele pisobiciho na chranéném trhu prace
(Pracovni trzi§té, 2024). Témto zaméstnavatelim poskytuje Utad prace Ceské republiky
piispévek na podporu zaméstnavani osob se zdravotnim postizenim, ktery castecné pokryva
mzdové naklady a dalsi naklady souvisejici se zaméstnavanim osob se zdravotnim postizenim.
Prispévek zahrnuje asi 75 % téchto nakladti. Zaméstnavatelé maji také moznost Cerpat
prispévek na ziizeni pracovniho mista pro osobu se zdravotnim postizenim a také vyuzit snizeni

dané z ptijmu o ¢astku 18 000 K¢ za kazdého zaméstnance se zdravotnim postizenim. Jedna-li

20



se 0 zaméstnance s t€Z§im zdravotnim postiZzenim, zvysi se castka na 60 000 K¢ (Ministerstvo

prace a socialnich véci, 2024).

2.3.7 Finandni stabilita
V posledni dobé byla vénovana znacnd pozornost osobam s télesnym postizenim. Dochazi
k vyznamnému zlepSeni dostupnosti finan¢nich prostiedkti at’ uz prostiednictvim individualni

dotace nebo podpory instituci zabyvajicich se péci o télesné postizené osoby (Koptiva, 2017).

Osoby se zdravotnim postizenim maji moznost Cerpat financni ptispévky ve formé davek. Tato
moznost je spravovana pravnimi predpisy, kterymi jsou Zakon €. 329/2011 Sb., o poskytovani
davek osobam se zdravotnim postizenim a o zmén¢ souvisejicich zakond, ve znéni pozdéjsich
predpist a Vyhlaska ¢. 388/2011 Sb., o provedeni n¢kterych ustanoveni zakona o poskytovani
davek osobam se zdravotnim postizenim, ve znéni pozdéjsich predpist. Zakon o poskytovani
davek osobam se zdravotnim postizenim zahrnuje pfispévek na mobilitu, pfispévek na
individualni pomicky a prikaz osoby se zdravotnim postizenim ve spojeni s vyplyvajicimi
benefity. Vyfizujicimi organy pro poskytovani davek jsou Utad prace Ceské republiky
a Ministerstvo prace a socialnich véci. Dal$i moznou finanéni podporou pro osoby se
zdravotnim postizenim je pfispévek na péci. Prispévek na péci je poskytovan osobam, které
jsou zavislé na pomoci jiné fyzické osoby. Tento prispevek se fidi Zakonem ¢. 108/2006 Sb.,
o socialnich sluzbach, ve znéni pozd¢jsich predpisi a Vyhlaskou ¢. 505/2006 Sb., kterou se
provadéji néktera ustanoveni zakona o socialnich sluzbach, ve znéni pozd¢jsich predpisi.
Narok na piispévek ma kazda osoba starsi 1 rok a hodnoti se zde stupen zavislosti na zakladé
poctu zakladnich zivotnich potieb, které¢ osoba se zdravotnim postizenim neni sama schopna

sama vykonavat (Ministerstvo prace a socialnich véci, 2024).

2.3.8 Pristupnost a prostiredi

Uprava prostiedi ma za cil podpofit sobéstaénost a bezpe&nost pii provadéni béznych dennich
¢innosti. Jednotlivci s riznymi typy zdravotnich postizeni preferuji riizna feSeni pro Gpravu
prostiedi (Handkova, 2020). Normy ve stavitelstvi ur¢uji funkcénost prostort pro lidi a jsou
zalozeny na empirickych zkuSenostech. Tyto normy stanovuji minimalni rozméry mistnosti,
prichodd, chodeb atd. Jsou dany normy také na osvétleni a dalsi podobné aspekty. Pro télesné
postizené osoby se tyto normy upravuji, aby vyhovovali individualnim potfebam. Ve vefejnych
budovach byvaji zvétSovany chodby a dvete k toaletam. Tato opatieni jsou zohledhovana pfti
stavbé novych objektil i pfi rekonstrukei stavajicich budov (Kopftiva, 2017). Klicové je zjistit,

jak upravit a modifikovat prostedi, aby vyhovovalo individualnim potiebam jedince. Podle
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WHO maji vlastnosti prostiedi vyrazny vliv i na dalsi slozky kvality zivota jako jsou mobilita,
mira nezavislosti a moznost ,,starnuti v misté“. Prostfedi je vyraznym prvkem, ktery mize

lidem se zdravotnim postizenim usnadnit Zivot v ,,pfirozeném prostiedi* (Hanakova, 2020).
Do ptirozeného prostiedi je mozno zahrnout:

1. Bezbariérové prostiedi verejnych prostor a dopravy. Jedna se o prostedi, které je
navrzeno tak, aby bylo pfistupné pro vSechny, véetné osob se zdravotnim postizenim.
Prostfedi je vytvofené bez architektonickych bariér a dostateCnym prostorem pro
moznost pohybu.

2. Univerzalni desing, coZ je princip navrhovani produktt, prostfedi a sluzeb tak, aby
byly pouzitelné vSemi lidmi bez ohledu na jejich schopnosti nebo omezeni. Cilem je
maximalizovani pfistupnosti a uzitnosti pro co nejsirsi spektrum uzivateli.

3. Dalsim prvkem ptirozen¢ho prostiedi jsou chranéna bydleni, ktera poskytuji podporu
a ochranu pro lidi s riznymi typy zdravotniho postizeni a zaroven podporuji maximalni
nezavislost, samostatnost a bezpec¢nost.

4. Ambient Assisted Living (AAL) je koncept zahrnujici technologicka feSeni, kterd maji
za cil podporovat a zlepSovat kvalitu zivota osob se zdravotnim postizenim a seniorq.
Prikladem mohou byt senzory, chytré spotiebice nebo aplikace sledujici zdravotni stav.

5. Informacni a komunikacni technologie, které umoziuji télesné postizenym osobam
snadnéjsi pristup k informacim, sluzbam a komunikaci. Tim muze byt specialni
software pro zrakové a sluchové postizené, hlasové technologie nebo aplikace pro
snadnéjsi komunikaci.

6. Tisnova péce zajistuje rychlou a ii¢innou pomoc v ptipad€ nouze pro lidi se zdravotnim
postiZzenim, aby se citili v bezpeci a chranéni v situacich, které se nedaji predvidat.

7. Dalsim t¢innym faktorem je telemonitoring v ramci home care. To je technologie pro
sledovani zdravotniho stavu a poskytovani péce na dalku, coz umoziuje osobam se
zdravotnim postizenim ziskat kvalitni péci a podporu z domova.

8. Posledni mizeme zminit centra zaméfena na podporu lidi s urcitym zdravotnim
postiZenim. Jsou to zafizeni a organizace poskytujici Sirokou skalu sluzeb pro osoby se
zdravotnim postiZzenim, véetné poradenstvi, rehabilitace, socializace a dalsi (Hanakova,

2020).

22



2.4 Artrogrypoza jako diagnéza

Onemocnéni Artrogryp6za neboli Artrogryposis multiplex congenita (AMC) poprvé popsal
némecky anatom Adolf Wilhelm Otto v roce 1841. AMC je charakterizovana jako kongenitalni
myodystrofie, coz znamena, ze se jedna o poruchu svalii, ktera je pfitomna od narozeni nebo se
projevuje jiz v raném véku. Svaly jsou ve svém vyvoji postizeny abnormalitami, coz vede
k porucham svalového tonu, sily a funkce. AMC je neprogresivni onemocnéni vyznacujici se
symetrickymi kloubnimi kontrakturami, které postihuji alesponi dvé rtizné ¢asti téla (Ma a Yu,
2017). Incidence AMC se odhaduje asi na 1 z 5 000-10 000 zivé narozenych déti (Sions et al.,
2022).

Lulu Ma a Xuerong Yu (2017) zmiiuji, Ze AMC neni homogenni nemoci, coz znamena ze neni
jednotn¢ specifikovanou nemoci. AMC reprezentuje Siroké spektrum riznych stavi a
podminek, které maji spolecnou charakteristiku kloubnich kontraktur pfitomnych od narozeni.

Kazdy jednotlivy stav ma své vlastni specifické charakteristiky, pfiznaky a pfiCiny.

V dusledku zavaznosti a distribuci kloubnich kontraktur jsou jedinci s AMC vyrazné omezeni
v mobilité a v aktivitaich kazdodenniho Zivota. Na zaklad¢ primarni diagnézy mohou byt dale
postiZeny i dalsi z t€lesnych systémd, jako je napf. respiracni, gastrointestinalni nebo centralni

nervovy systém (Cachecho et al., 2021).

2.4.1 Etiopatogeneze onemocnéni

Etiopatogeneze AMC je multifaktorialni, coz znamena, ze je ovlivnéna vice aspekty najednou.
U AMC obecné plati, ze vznik kloubnich kontraktur ovlivituji v§echny faktory omezujici pohyb
plodu v déloze (Cachecho et al., 2021). Snizeni embryonalniho pohybu ma za nasledek naruseni
molekularnich mechanismti a signalnich drah zapojenych do tvorby kloubti béhem vyvoje
(Zhou, 2021). V dtsledku abnormalni nebo chybéjici svalové funkce pak béhem intrauterinniho
zivota vznikaji kloubni kontraktury. Vzniklé kontraktury neprogreduji do nepostizenych

kloubd, ale nasledkem 1é¢by, ¢asu a ristu jedince se mohou ménit (Cachecho et al., 2021).

2.4.2 Kilasifikace
Klasifikace AMC je velice rozsahla a slozita, protoze existuje mnoho podskupin, které jsou
zalozeny na riiznych symptomech a rozdilné etiologii. Na druhou stranu je klasifikace velice

dilezitad z divodu rtiznosti 1éCby a reakce na ni (Ma a Yu, 2017).

Jedna z Siroce prijimanych klasifikaci byla zvefejnéna v roce 2009 Michaelem Bamshadem,

ktery AMC rozdélil do dvou skupin. Prvni skupinou jsou izolované kontraktury, které postihuji
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pouze jednu oblast téla. Druhou skupinou jsou vicecetné kontraktury, které jsou rozdéleny na

dalsi podskupiny dle rozdilnych symptomi a etiologie (Bamshad et al., 2009).

Hallova a spol. déli AMC do tfech zakladnich skupin. Prvni skupina zahrnuje tzv. primarni
kon&etinova postiZeni, ktera jsou zptisobena muskuloskeletalnimi abnormalitami. Radi se sem
napf. klasicka artrogryp6za (amyoplazie) nebo distalni artrogrypdza. Druhd skupina zahrnuje
primarni koncetinovd postizeni jako jsou kontraktury koncetin, které jsou disledkem
dalsich malformaci a anomalii i jinych ¢asti t€la. Ve treti skupin€ jsou uvedeny kontinentalni
kontraktury koncetin, které maji uzkou souvislost s malformacemi centralniho nervového

systému (Marik et al., 2008).

2.4.3 Klinicky obraz a diagnostika

AMC je mozno diagnostikovat uZ v prenatalnim vyvoji, avSak 75 % byva diagnostikovano az
po narozeni. V poslednich letech se stal dostupnéjsi prenatalni screening, kterym lze odhalit
pouze t¢zké formy AMC, kdy je typickym klinickym projevem nedostate¢na pohyblivost plodu

a abnormalni postaveni kloubti (Ma a Yu, 2017).

Klinické projevy AMC jsou ruznorodé, coz mé za nasledek znacnou heterogenitu jedinci.
V kazdém ptipad¢ zalezi na stavu mobility, kognitivnich funkci a také jakd maji omezeni
v béZnych zivotnich aktivitach (Sions et al., 2022). Pro konkrétni diagnostiku je potiebné
komplexni vySetieni. Zakladem je anamnéza, ktera zahrnuje tehotenstvi a porod matky,
rodinnou anamnézu, fyzikalni a neurologické vySetfeni. Ve fyzikalnim vysetieni je hodnocena
mira postizeni kloubtll. Déle je vysetfovan intelektualni vyvoj a odpoveéd na dosavadni 1écbu

(Maa Yu, 2017).

2.4.4 MoZna terapie

Terapie AMC je zpravidla kombinovand a zahrnuje ucast mnoha I€kaiskych odbornikt
(Ma a Yu, 2017). Tento komplexni pfistup, vyzZadujici zapojeni odbornych znalosti mnoha
l1ékatskych a zdravotnickych pracovnikti, by mél byt soucasti multidisciplinarniho programu.
V jadru tohoto pfistupu by méla byt také rodina a pratelé. Je dulezité¢ zdiraznit, ze 1éCba by
méla zacit co nejdiive po porodu a mé¢la by byt velmi agresivni. Je dulezité vytvorit obecny
plan 1éCby a sdélit ho roding, aby se mohla aktivné zapojit a poskytnout tak nejlepsi Sanci na
uspéch (Hamdy et al., 2019). Lécba se sklada predevsim z intenzivni rehabilitace, cvi¢eni
rozsahu pohybu a dalSich posilovacich programi. Pacienti jsou odkazani na ortotickou 1é¢bu
a pro zlepseni funkci kloubi se planuji chirurgické intervence k 1é€b¢ kontraktur a kloubnich

dislokaci (Cachecho et al., 2021). Chirurgické postupy zahrnuji fadu metod jako jsou naptiklad

24



uvolnovani slach, spindlni instrumentaci nebo distrakéni osteogenezi, coz je moderni princip
kostni novotvorby. Pfi chirurgickych vykonech u pacienti s AMC byva mnoho rizik. Jednim
z nejobavangjSich je vyskyt dychacich obtizi a obtizna intubace v pribéhu operacniho vykonu.
Problémy s dychanim ma asi 25% pacientll stouto nemoci a proto je pii chirurgickych
vykonech doporuceno ptipravit veskeré vybaveni nezbytné pro zvladnuti obtiznych dychacich
cest (Maa Yu, 2017).

Na rozdil od jinych neuromuskuldrnich onemocnéni maji pacienti s AMC Cciti a inteligenci
normalni a dlouhodoba prognéza je obvykle pozitivni. Nejvaznéjsi problémy s kontrakturami
koncetin jsou obvykle diagnostikovany pfi narozeni a s adekvatni a v€asnou lécbou se stav

postupné zlepsSuje (Hamdy et al., 2019).
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3 RESERSE ODBORNYCH CLANKU

3.1 Metodika

Tato cast byla zpracovana pomoci reserSe ¢lankd vyhledavanych ve vybranych védeckych
databézich. Prvnim krokem bylo stanoveni resersni otazky dle vzorce PICo. Tento vzorec slouzi
k vytvofeni spravného znéni reSersni otazky, ktera je pro resersi védeckych publikaci nezbytna.
P (problém, population, patient) vymezuje participanty, kterych se reserSe tyka. V tomto
ptipad¢ jsou to osoby, které maji onemocnéni artrogrypoza. I (interest) vymezuje predmét
zajmu, coz je v této praci kvalita zivota. Co (context) se tykéa okolnosti nebo ramce, ve kterém
se zkoumany jev vyskytuje a zahrnuje faktory, které ovliviiuji zkoumany jev, nebo mohou
pozménit jeho interpretaci. V tomto piipadé byly stanoveny tyto komponenty: zdravi,
rehabilitace, socialni status a mentalni zdravi. Zvolena reSer$ni otazka pro tuto praci je také

otazkou pruzkumnou (Klugar, 2015).
Znéni review otazky v ¢eském jazyce:

Jaky je vliv artrogrypdzy (P) na kvalitu zivota (I) jednotlivcd, a jaky je vztah mezi fyzickym

a mentalnim zdravim, rehabilitaci a socidlni integraci (Co) u téchto osob?
Znéni review otazky v anglickém jazyce:

What is the impact of Arthrogryposis on the quality of life of individuals and how the
circumstances of an individual’s mental and physical health, rehabilitation and social

integration are related?

Tabulka 1 - Komponenty vzorce PICo

Stanovené komponenty v ¢estiné Stanovené komponenty v angli¢tiné
P — osoba s onemocnénim artrogrypdza P — person with arthrogryposis
I — kvalita zivota I — quality of life
Co — zdravi, rehabilitace, socialni status, Co — health, rehabilitation, social status,
mentalni zdravi mental health
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Dalsim krokem bylo urceni klicovych slov, kterda byla vyuzita k vyhledavani odbornych
publikaci ve védeckych databazich. Pro praci byly vybrany databaze PubMed, ProQuest
a EBSCOhost. Klicova slova byla v databazich vzajemné kombinovana za pomoci

Booleovského operatoru AND.

Tabulka 2 - Kli¢ova slova

Klic¢ova slova i o c v
‘s Klicova slova v anglickém jazyce
v Ceském jazyce
1. | artrogrypdza arthrogryposis/ arthrogryposis multiplex congenita
2. | kvalita zivota quality of life
3. | zdravi health
4. | rehabilitace rehabilitation
5. | socialni status social status
6. | mentalni zdravi mental health
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3.2 Vysledky vyhledavani v jednotlivych databazich

V nésledujicich tabulkach jsou vyobrazeny vysledky vyhledavani v pouzitych databazich
a pod kazdou tabulkou je popsan postup pii vyhledavani a redukce odbornych publikaci.
Odborné ¢lanky byly hodnoceny a redukovany po zadani dvou zakladnich kli¢ovych slov
(arthrogryposis a quality of life) a jednotlivém ptidani ctyt kliCovych slov tykajicich se kontextu
(health, rehabilitation, social status a mental health). Timto vznikly ¢tyfi kombinace klicovych
slov, které byly postupné zadadvany a z nich vybrany hodici se odborné publikace. Pii pokusu
zadavat vSechna klicova slova najednou bylo vyhledavani nepiehledné a komplikované, a proto
byly vytvoreny tyto kombinace. Vyhledavani a nasledné zadavani vysledktt mélo své limity,
a proto bylo pfistoupeno pouze k tabulkové podobé. Vytvoreni diagramu bylo zvazovano, ale

diagram by byl pravdépodobné neptehledny, a proto byl v této praci vynechan.

Tabulka 3 - Vyhledavani PubMed

Kombinace Klicova slova Pocet nalezenych | Pocet vybranych
¢ vysledkii publikaci/duplikaty
arthrogryposis 329 -
arthrogryposis AND Quality of 1 i
life
1 arthrogryposis AND quality of 7 3
" | life AND health
5 arthrogryposis AND quality of 5 2
" | life AND rehabilitation
3 arthrogryposis AND quality of 0 0
" | life AND social status
4 arthrogryposis AND quality of 0 0
" | life AND mental health

Pti zadani kombinace €. 1 do vyhledavace PubMed bylo nalezeno sedm vysledki (tab. 3), ze
kterych byly pro reSersi vybrany tfi odborné publikace. Pii kombinaci €. 2 byly vyhodnoceny
dvé dalsi jako hodici se a zaroven dvé, které uz vybrany byly. Pti dalsich dvou kombinacich
nebyly nalezeny zadné vysledky. Z databdze PubMed tak bylo vybrano pét odbornych
publikaci.

28



Tabulka 4 - Vyhledavani ProQuest

Kombinace Klicové slova Pocet nalezenych | Pocet vybranych
¢ vysledkii publikaci/duplikaty
arthrogryposis multiplex
: 249 -
congenita
arthrogryposis multiplex 9 i
congenita AND quality of life
arthrogryposis multiplex
1. | congenita AND quality of life 74 2
AND health
arthrogryposis multiplex
2. | congenita AND quality of life 40 0/2
AND rehabilitation
arthrogryposis multiplex
3. | congenita AND quality of life 25 0/2
AND social status
arthrogryposis multiplex
4. | congenita AND quality of life 34 0/2

AND mental health

Pti vyhledavani v databazi ProQuest byly vybrany dvé odborné publikace (tab. 4), které¢ uz ale

byly vybrany v PubMed databazi. Pii zadani kombinace ¢. 1 byly vybrany jesté dalsi dvé

odborné publikace, které se opakovaly i v nasledujicich tfech kombinacich. V databazi

ProQuest byly pro resersi odbornych publikaci celkoveé vybrany dvé dalsi hodici se odborné

publikace.
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Tabulka 5 - Vyhledavani EBSCOhost

Kombinace Klicové slova Pocet nalezenych Pocet vybranych
¢ vysledkii publikaci/duplikaty
arthrogryposis 173 -
arthrogryposis AND quality of
. 24 -
life
1 arthrogryposis AND quality of 71 )
" | life AND health
) arthrogryposis AND quality of 14 0/0
" | life AND rehabilitation
3 arthrogryposis AND quality of ) 02
" | life AND social status
4 arthrogryposis AND quality of 7 02
" | life AND mental health

V databazi EBSCOhost byly pifi zadani kombinace €. 1 vybrany dvé odborné publikace
(tab. 5), které se opakovaly i v kombinacich €. 3 a €. 4. Byla vybrana také jedna odborna
publikace, ktera se uz ale opakovala a byla vybrana ve vyhleddvani v obou predeslych

databazich, a proto neni v tabulce vyznacena.

Pro zpracovani reSerSe odbornych ¢linku bylo celkem vybrano devét odbornych
publikaci. Z toho jedna z publikaci se opakovala v databazich PubMed a ProQuest a jedna

publikace byla pfitomna ve vSech tfech vyuzitych databazich.
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3.2.1 Vylucovaci a zahrnovaci kritéria

Do limitace zdroju bylo zatazeno: jazyk anglictina, plny text, cely ¢lanek zdarma, recenzované
a poslednich 5 let. VEk participantti nebyl vymezen. V databazi ProQuest bylo klicové slovo
arthrogryposis zuzZeno na cely nazev onemocnéni arthrogryposis multiplex congenita z divodu
vétsitho mnozstvi publikaci. Po provedeni vyhledavani v jednotlivych databazich byla nalezena
fada odbornych ¢lankt. Tyto ¢lanky byly nasledn¢ analyzovany a redukovany na zaklade¢
znalosti rovnych urovni bakalaiského studia a zaroven za pomoci nékolika kritérii. Tato kritéria
byla: limitace zdroju, relevance nazvu a abstraktl a odstranéni publikaci, které svym obsahem

vibec neodpovidaly na stanovenou reSersni otazku.

3.2.2 Kritické hodnoceni jednotlivych zdroju:
Jednotlivé zdroje byly kriticky hodnocené na zaklad¢ nastudovani odbornych informaci
o daném onemocnéni a odborné trovni rovné bakalarskému studiu. Hodnocena byla zejména

tato klicova kritéria:

e relevance pro prizkumnou otazku a téma,

aktualnost,

e jasnost a piesnost informaci potfebnych pro resersi,

e recenzni postupy — toto bylo vymezeno uz pfi samotném vyhledavani,
e kontext,

e vystup pro praxi.
Do nasledujici tabulky (Tab. 6) byly vypsany studie, které byly zahrnuty do tohoto literarniho

prehledu. Je zde uveden hlavni autor ¢lanku s rokem vydani a nasledn¢ nazev publikace

v anglicting a v Cestin€. Jednotlivé publikace jsou sefazeny vzestupné podle rokil vydani.
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Tabulka 6 - Seznam zahrnutych studii

Hlavni autor, rok
vydani

Nazev publikace v angli¢tiné

Nazev publikace v
cestiné

Scott Oishi
2019

Treatment and outcomes of
arthrogryposis in the
upper extremity

Lécba a vysledky
artrogryp6zy na horni
koncetiné

Alicia Aurora
Rodriguez
2021

Diseases Costs and Impact of
the Caring Role on Informal
Carers of Children with
Neuromuscular Disease

Néklady na nemoci a
dopad pecovatelské role
na neformalni pecovatele
o déti s neuromuskularnim
onemocnénim

Marie Eriksson
2021

Health-related quality of life
and satisfaction with orthoses
in an

ambulatory group of children
with arthrogryposis

Zdravotni kvalita zivota a
spokojenost s ortézami u
ambulantni skupiny déti s
artrogryp6zou

Sarah Cachecho
2021

Psychosocial wellbeing among
children
and adults with arthrogryposis:

Psychosocialni pohoda u
déti a dospelych s
artrogrypozou: pirehled

Noémi Dahan-Oliel
2022

a scoping rozsahu

review

Expert guidance for the , ,
rehabilitation Odborné poradenstvi pro

of children with arthrogryposis:

protocol using
an integrated knowledge
translation approach

rehabilitaci déti

s artrogrypozou: protokol
vyuZzivajici integrovany
ptistup k ptekladu znalosti

Catalina E. Garcia

Rehabilitation in Patients
Diagnosed with Arthrogryposis

Rehabilitace u pacientti s

Aguilar Multiplex diagnézou Arthrogryposis
. . Multiplex Congenita:
2023 Congenita: A Systematic LS
Review Systematicky piehled
Similar Cognitive Skill Podobné poruchy
. . . . kognitivnich schopnosti u
Impairment in Children with s Do
Evgeny Upper déti s motorickymi
Blagovechtchenski | Limb Motor Disorders Due to Egnmé?:;mlvhggslie dku
2023 Arthrogryposis Multiplex Y

Congenita and Obstetrical
Brachial Plexus Palsy

arthrogryposis Multiplex
Congenita a porodnické
obrny brachidlniho plexu

Juan R. Coca
2023

Perception of Social and
Educational Quality of Life of
Minors

Diagnosed with Rare Diseases:
A Systematic Review

and Meta-Analysis

Vnimani socialni a
vzdélavaci kvality zivota
nezletilych s diagnézou
vzacnych onemocnéni:
Systematicky piehled a
metaanalyza

Filipa Gouveia
2024

Arthrogryposis Multiplex
Congenita and the Importance
of Orthoses: A Case Report

Arthrogryposis Multiplex
Congenita a vyznam ortéz:
Kazuistika
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3.3 Hodnoceni vybranych studii

1. Treatment and outcomes of arthrogryposis in the upper extremity

(Lécba artrogrypozy na horni konceting a jeji vysledky)

Autor: Scott Oishi, Olga Agranovich, Dan Zlotolow, Lindley Wall, Chris Stutz, Giorgio
Pajardi, Chiara Novelli, Hisham Abdel Ghani, Andrea Jester, Carley Vuillermin, Michelle
James, Mary C. Manske and Terri Beckwith

Rok vydani: 2019

Vydano v: American Journal of Medical Genetics Part C: Seminars in Medical Genetics

Dulezitym aspektem pti 1éCeni pacienti s AMC je zohlediiovani potencionalnich
anesteziologickych komplikaci a provadéni chirurgickych zakrokli pouze v institucich
s dostate¢nymi zkuSenostmi. Chirurgické zakroky by mély byt provadény pouze v ptipade,
ze se ocekava vyznamné zlepseni onemocnéni. Tento ¢lanek diskutuje o bézné chirurgické
praxi pii onemocnéni AMC a o terapeutickych moznostech 1é¢by horni koncetiny pro

zlepSeni kvality zivota souvisejici s fyzickou funkci a pohodlim pacienta.

Metodika:

Clanek zahrnuje piehled literatury a studii zabyvajicich se 1éébou AMC, piedevsim
chirurgickymi a terapeutickymi pfistupy k hornim koncetinam. Jsou zde popsany lécebné
postupy pro jednotlivé ¢asti horni koncetiny. Autofi diskutuji o hodnoceni vysledka 1écby
v kontextu zlepSeni funkce a kvality Zivota pacientii. Dlraz je kladen na individualni ptistup
v 1é¢bé kazdého pacienta. Je velmi dtlezité provadéni invazivnich zakroki pouze za ucelem

zlepSeni stavu a v zafizenich s dostatecnymi zkuSenostmi s onemocnénim AMC.

Vysledky:

Kwvalita zivota pacientti s AMC se ukazuje jako srovnatelna s obecnou populaci. Vysledky
této studie ukazuji, Ze obecné déti a pacienti s AMC nemaji zavazné problémy s kvalitou
Zivota ve srovnani s obecnou populaci, pokud nedochazi k vyraznym problémtim s bolesti,
depresi nebo zkosti. Za téchto okolnosti je nutna 1éCba. Pfestoze chirurgické feseni muiize

byt nezbytné, je zasadni, aby byla 1écba individudlné ptfizpisobena kazdému pacientovi
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s ohledem na fyzické a psychické potieby, a aby byla uzita jen v ptipadé zlepseni kvality

zivota.

2. Diseases Costs and Impact of the Caring Role on Informal Carers of Children with
Neuromuscular Disease
(Néklady na nemoci a dopad peCovatelské role na neformalni peCovatele o déti

s neuromuskularnim onemocnénim)

Autor: Alicia Aurora Rodriguez, Oscar Martinez, Imanol Amayra, Juan Francisco Lopez-
Paz, Mohammad Al-Rashaida, Esther Lazaro, Patricia Caballero, Manuel Pérez, Sarah
Berrocoso, Maitane Garcia, Paula Maria Luna, Paula Pérez-Nuiiez, Nicole Passi

Rok vydani: 2021

Vydano v: International Journal of Enviromental Research and Public Health

Neuromuskularni  onemocnéni (NMD) jsou geneticky podminéna onemocnéni
charakterizovana postupnou ztratou svalové sily a dal§imi zdravotnimi problémy. Tato
studie se zabyva péci o fyzicky postizené déti s NMD. Péce o dité s NMD ma zna¢ny dopad
na zZivot pecovatele, véetn¢ chronického stresu a zhorSené kvality Zivota celé rodiny. Rodiny
s détmi fyzicky postizenych déti celi vysokym nakladiim na péci, coz ovliviiuje rodinnou
ekonomickou situaci. Studie zaméfené na ekonomické naklady jsou dilezité pro zlepSeni

distribuce zdravotnich zdroji pro tyto rodiny a stanoveni priorit pro terapii.

Metodika:

Byl proveden prufezovy prizkum mezi pecovateli, ktefi pecuji o déti s NMD. Do studie se
zapojilo celkem 110 rodict splitujicich stanovena kritéria. Oslovenych rodict pro studii bylo
200. Ugastnici byli vybrani ze dvou $panélskych nemocnic (Basurto University Hospital and
Cruces Univerzity Hospital). Zahrnujici kritéria predstavovala: rodice starsi 18 let mluvici
Spanélsky a starajici se o dit¢ s NMD, které nema vice nez 18 let. Vytazovaci kritéria
zahrnovala rodice déti s jinymi diagndzami, které nejsou sekundarni k NMD, dale pak
nepfitomnost kompenzovanych senzorickych deficiti a gramotnost. Kvalita Zivota byla
hodnocena pomoci CarerQol dotazniku, ktery zahrnuje 7 poloZek. Pocit pohody byl méten
pomoci vizudlni analogové stupnice s koncovymi body ,,zcela nestastny* a ,,zcela Stastny*.
Subjektivni zatéz byla métfena v sedmi dimenzich: seberealizace, vztah s pacientem, duSevni

zdravi, ekonomické problémy, denni aktivity, vnéjsi podpora a fyzické zdravi.
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Vysledky:

Néekolik studii rozdéluje naklady spojené s péci o télesné postizené do Ctyf hlavnich
kategorii: piimé lékarské naklady (hospitalizace, navstévy lékatrti a 1ékatskych zatfizeni),
pfimé nezdravotni naklady (vydaje spojené s nezdravotni pomoci), naklady spojené
s ptimou péci (placena a neplacend piima péce hlavniho pecovatele) a neptimé naklady
(néklady spojené se ztratou produkce pacienta a hlavniho pecovatele). Studie naznacuje, ze
pecovatelé o déti s NMD a télesnym postizenim potiebuji vice vefejnych financnich
prosttedkti pro zajisténi pfistupu ke zdravotnim sluzbam, nez je to u jinych chronickych
onemocnénich. Pecovatelé a rodiny déti s NMD maji vySsi urovenn potieb spojenych
s ekonomickymi ndklady. Studie ukazuje, ze informalni péce, tj. péce poskytovana
rodinnymi pfislusniky, je hlavnim prediktorem ke zlepSeni kvality zivota télesné
postizenych osob. Tato péce vSak neni dostatecné finanéné ohodnocena a tim miize byt

sniZena kvalita zivota pecCovatele, pacienta i celé rodiny.

3. Health-related quality of life and satisfaction with orthoses in an ambulatory group
of children with arthrogryposis
(Zdravotni kvalita zivota a spokojenost s ortézami u ambulantni skupiny déti

s artrogryp6zou)

Autor: Marie Eriksson, A® sa Bartonek, Li Villard, Anna-Karin Kroksmark, Leena Jylli
Rok vydani: 2021

Vydano v: Elsevier

Hlavni charakteristikou déti s AMC jsou vicecetné kloubni kontraktury spojené s oslabenim
svali. U déti s AMC byly zaznamenany problémy s chiizi a pohybem ve srovnéni se
zdravymi détmi. Pro umozZnéni ¢i usnadnéni chiize jsou Casto vyuzivany ortézy. Cilem této
studie je popsat kvalitu zivota jedinci s AMC spojenou se zdravim a zaroven spokojenost

s ortézami.

Metodika:

Studie se ucastnilo 33 déti s onemocnénim AMC primérného véku 10,5 let. Kvalita zivota,
pohyblivost, sebekontrola a spokojenost s ortézami byli hodnoceny za pomoci
odpovidajicich dotaznikt. Déti byly rozdéleny do skupin podle pouziti ortéz. U 28 déti byla

provedena operace dolnich koncetin a u 2 déti operace patefe. Chirurgické postupy na
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dolnich koncetinach se mezi skupinami lisily. Kvalita Zivota déti s AMC byla porovnana
s referencni skupinou Sedesati zdravych déti primérmného veku 12,9 let. Statistiky byly

provedeny pomoci programu SPSS verze 23.0.

Vysledky:

Studie ukazuje, Ze déti s AMC mély nizsi fyzickou kvalitu zivota nez zdravé déti z ditvodu
nizs§iho fyzického funkéniho stavu. Mezi jednotlivymi skupinami déti s AMC vsak nebyl
rozdil v subjektivnim hodnoceni zdravi a zaroven déti byly ,,docela spokojené® se svymi
ortézami. Spravné predepsani ortéz dle individudlnich potfeb pacienti mize vyznamné

zvysit spokojenost a kvalitu zivota jedince s AMC.

4. Psychosocial wellbeing among children and adults with arthrogryposis: a scoping
Review

(Psychosocialni pohoda u déti a dospélych s artrogryp6zou: scoping review)

Autor: Sarah Cachecho, Jill Boruff, Trudy Wong, Francis Lacombe and Noemi Dahan-Oliel
Rok vydani: 2021
Vydano v: Health Qual Life Outcomes

AMC je vrozené onemocnéni vyznacujici se kloubnimi kontrakturami. Tyto kontraktury
zpusobuji omezeny pohyb kloubti a oslabeni svaltl v riznych ¢astech téla. Lécba zahrnuje
predevsim rehabilitaci a chirurgické zakroky. Béhem druhého mezinarodniho sympozia
o artrogrypdze v Petrohrad¢é v roce 2014 byla navrzena potieba vypracovat smérnice pro
diagnostiku, 1écbu a rehabilitaci AMC. Diraz byl kladen na podporu autonomie, kvalitu
zivota a socialni integraci. Kvalitativni studie byla zaméfena pfedevS§im na emocionalni
pohodu a stav duSevniho blaha u mladistvych s AMC a jejich rodicd. Lékaiské
a rchabilitacni intervence se obvykle zaméfuji na fyzické potfeby, ale je dulezité
nezanedbavat psychosocialni aspekty zdravi, jako jsou dusevni pohoda a kvalita
mezilidskych vztahti. Mnoho jedinci s AMC béhem zivota podstupuje nékolik operaci, nebo
se potykd sbolesti. Je potfebné porozumeét jejich psychosocialnimu prozitku a tim
identifikovat ovliviiyjici faktory. Diky tomu je mozno pfizpisobit intervence

a optimalizovat jejich zdravi, blahobyt a celkovou kvalitu Zivota.

36



Metodika:

Pro tuto publikaci byla vybrana metoda scoping review. Cilem tohoto literarniho ptehledu
bylo prozkoumat dostupné informace o psychosocialnim zdravi déti a dospélych s AMC.
K tomu byl pouzit ramec vyvinuty Arkseyem a O’Malleyem, spolu s doporucenimi od
Levaca, Colquhouna a O’Briena. Autofi se zamé&fili na tfi oblasti: popis psychosocidlnich
vysledkd, identifikace pouzivanych métidel k jejich hodnoceni a zkoumani faktord, které
ovliviiyji psychosocidlni zdravi osob s AMC. Tento ramec zahrnuje n€kolik fazi, jako jsou
tvorba vyzkumné otazky, nalezeni relevantnich studii a jejich vybér, organizace dat a jejich
shrnuti, a nakonec prezentace vysledkti. Tym pro tuto scoping review zahrnoval klinické
pracovniky, védce a mladého dospélého s artrogrypdzou. Pouzito bylo PRISMA rozsifeni

pro scoping reviews k zajisténi upIlného zohlednéni vsech aspektti scoping review.

Vysledky:

Vétsina studii byla zaméfena na hodnoceni chirurgickych vysledki nebo srovnavala
zdravotni vysledky osob s AMC sbéznou populaci. VétSina studii nezkoumala
psychosocialni aspekty, a proto by bylo vhodné vyvinout métitko pro tento stav. Studie,
které hodnotily kvalitu Zivota zjistily, Ze jedinci s AMC citi podobnou kvalitu Zivota
a spokojenost jako bézna populace a nenahlasuji Zadné hor$i vnimani svého blahobytu.
Nekteré kvalitativni studie ukazaly vztah AMC k bolesti, inavé, uzkosti a obrazu téla. Tyto
studie mohou doplnit kvantitativni studie a pomoci k porozuméni zivotnich zkuSenosti
zuCastnénych. Studie zahrnuly napiiklad dileZitost volnocasovych aktivit a socialni
interakce pro udrzeni psychosocidlniho zdravi. Pozitivnim aspektem pro sebevédomi
jedince muze byt inkluzivni vzdélavani télesn¢ postizeného ditéte, anebo pouzivani

asisten¢nich technologii pro pohyblivost nebo samostatnou péci.

5. Expert guidance for the rehabilitation of children with arthrogryposis: protocol
using an integrated knowledge translation approach
(Odborné poradenstvi pro rehabilitaci déti s artrogrypdzou: protokol vyuzivajici

integrovany piistup k ptekladu znalosti)

Autor: Noémi Dahan-Oliel, Sarah Cachecho, Alicja Fafara, Francis Lacombe, Ani
Samargian, André Bussiéres
Rok vydani: 2022

Vydano v: Research Involvement and Engagement
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Déti s AMC casto podstupuji ortopedické operace na rlznych castech téla, ktera maji
pomoci s omezenym pohybem a slabosti svald, nebo nédpravé koncetinovych deformit.
Posledni studie poukazuji na potiebu rehabilitace pro déti a dospélé s AMC pro podporu
nezavislosti a zvladani bolesti v kazdodennim zivoté. Rehabilitace také vede ke zlepsSeni
funkce svali a kloubti, mobility, sebeobsluhy a psychosocidlnimu blahobytu u déti
a dospélych s AMC.

Metodika:

Do tohoto projektu byl zapojen odborny tym slozeny z klicovych stran, jako jsou odborni
klinici, vyzkumnici, ale i mladez s AMC a jejich pecovatelé. Projekt byl slozen z 5 fazi:

1. faze: prizkum soucasné praxe

2. faze: vypracovani odbornych vykladovych prohlaseni

3. faze: validace a findlni formulace vykladovych prohlaseni

4. faze: posouzeni finalnich vykladovych prohlaseni
5

faze: identifikace podpor a piekazek pro pfijeti klinickych pokynt

Vysledky:

Tento projekt je zaméten na vyvoj odborného vedeni pro 1écbu a rehabilitaci déti s AMC. Je
kladen dtraz na potieby a znalosti vSech zapojenych stran véetné déti a rodin s AMC. Cilem
je zlepsit kvalitu Zivota téchto déti pomoci odbornych I1ékatskych postupi, které ale budou
vytvofené v souladu s fyzickymi a psychosocialnimi potfebami. Aplikovani odborné vedené
1écby miize plosné optimalizovat péci o déti s AMC a také o jejich rodiny a tim zvysit jejich
kvalitu zivota. Lécba a rehabilitace vSak mutze byt ovlivnéna a omezena regiondlnimi

a kulturnimi faktory.

6. Rehabilitation in Patients Diagnosed with Arthrogryposis Multiplex Congenita:
A Systematic Review
(Rehabilitace u pacienti s diagnézou Arthrogryposis Multiplex Congenita:
Systematicky piehled)

Autor: Catalina E. Garcia Aguilar, Cristina Garcia-Mufioz, Ines Carmona-Barrientos, Maria
Jesus Vinolo-Gil, Francisco Javier Martin-Vega, Gloria Gonzalez-Medina

Rok vydani: 2023

Vydano v: Children
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AMC je syndrom s vrozenymi kontrakturami u vice kloubli najednou. Vedle kontraktur
muze mit jedinec i dal$i komplikace, jako jsou naptiklad problémy s dychanim nebo
travenim. Fyzioterapie a rehabilitace je kliCovd pro zachovani mozné pohyblivosti,
zachovani svalové hmoty a piipadné zlepSeni funk¢énosti. Existuje mnoho studii o ¢innosti
fyzioterapie a rehabilitace, ale ne tolik ve spojitosti s onemocnénim AMC. Jsou potiebné
dalsi vyzkumy pro lepsi pochopeni této nemoci a jeji 1€cby za pomoci rehabilitace. Cilem je

systematicky zpracovat literaturu a prozkoumat pfinosy rehabilitace pro pacienty s AMC.

Metodika:

Byla provedena systematic review podle kritérii PRISMA 2020 registrovanych v OSF
registru. Bylo provedeno vyhledavani v nékolika databazich pomoci MeSH termind
souvisejicich s AMC arehabilitaci. Tyto terminy byly kombinovany pomoci operatortt AND

a OR a nasledné podrobn¢ zaznamenany do tabulky a zpracovany.

Vysledky:

Spravné terapeutické intervence v rehabilitaci u pacienti s AMC maji vyznamny vliv na
kvalitu jejich Zivota. Fyzioterapie a rehabilitacni programy, vcetné telerehabilitace, jsou
dalezit¢é pro zlepSeni pohybovych schopnosti, nezavislosti a télesnych funkci.
Multidisciplinarni péce je dulezitd pro dosazeni vysledkd, a to nejen z hlediska rehabilitace,
ale i psychologické podpory, ergoterapie a dalSich terapeutickych piistupii. Velmi dilezitou
roli v 1écbé a rehabilitaci hraje podpora rodina a blizkych. VEasna a pravidelna rehabilitace
muize vyznamné minimalizovat rizika budoucich komplikaci a dalSich deformit a tim

zachovat nebo zvysit kvalitu zivota jedincti s AMC.

7. Similar Cognitive Skill Impairment in Children with Upper Limb Motor Disorders
Due to Arthrogryposis Multiplex Congenita and Obstetrical Brachial Plexus Palsy

(Podobné poruchy kognitivnich schopnosti u déti s motorickymi poruchami horni

koncetiny v disledku Arthrogryposis Multiplex Congenita a porodnické obrny

brachialniho plexu)

Autor: Evgeny Blagovechtchenski, Maria Koriakina, Dimitri Bredikhin, Olga Agranovich,
Dzerassa Kadieva, Evgenia Ermolovich, liro P. Jaédskeldinen, Anna N. Shestakova
Rok vydani: 2023

Vydano v: International Journal of Environmental Research and Public Health
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Vyvoj motorickych a kognitivnich dovednosti u déti s poruchami hornich koncetin je stale
nedostatecné prozkouman. Studie se zamétuje na motorické a kognitivni dovednosti u déti
trpicich AMC a poruchou plexu brachialis (OBPP). Obé nemoci se projevuji podobnym
zpliisobem, a to disfunkcemi hornich koncetin. Motoricky vyvoj hraje klicovou roli ve

fyzickém a socidlnim rustu ditéte.

Metodika:

Studie zahrnovala 28 kontrolnich tcastnikt, 18 ucastnikd s AMC, a 11 ucastnikd s OBPP.
Vsechny zucastnéné osoby byly v rozmezi ve véku 9-14 let. Hodnoceni kognitivnich funkci
bylo provedeno pomoci testil, dotazniki a pozorovani. Byly zde hodnoceny také pozornost,
auditivni pamét, vizudlni pamét a mysleni. Béhem neurologickych vysSetfeni byly
posouzeny celkové motorické dovednosti pacienta, a to véetné¢ zahrnutych informaci
z anamnézy tykajici se détstvi. Statisticka analyza byla provedena pomoci urcitych testt,

které porovnavaly rozdily mezi pacienty s AMC, s OBPP a kontrolnimi détmi.

Vysledky:

Kvalita zZivota déti s poruchami motoriky hornich koncetin mlze byt ovlivnéna nejen
samotnymi motorickymi problémy, ale také poruchami kognitivnich funkci. Zjisténi rozdilu
v kognitivnich schopnostech mezi détmi s AMC nebo s OBPP a zdravymi détmi naznacuje,
Ze tyto poruchy mohou ptinaset dalsi obtize a omezovat plnohodnotny Zivot. Je dilezité fict,
ze pokud jsou rodi¢e patologicky ochranaisti v péci o dité s motorickym onemocnénim,
muze to vést ke zvySené urovni tzkosti ditéte a také k dalsim problémiim s kognitivnim

vyvojem.

8. Perception of Social and Educational Quality of Life of Minors Diagnosed with Rare
Diseases: A Systematic Review and Meta-Analysis
(Vnimani socidlni a vzdélavaci kvality zivota nezletilych s diagnézou vzacnych

onemocnéni: Systematicky piehled a metaanalyza)

Autor: Juan R. Coca, Susana Gomez-Redondo, Alberto Soto-Sanchez, Raquel Lozano-
Blasco, Borja Romero-Gonzalez
Rok vydani: 2023

Vydano v: Innternational Journal of Environmental Research an Public Health
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Vzacné onemocnéni oznacuje Sirokou Skalu stavl s nizkou prevalenci postihujici nejcastéji
mladou populaci. Tyto stavy Casto vyzaduji komplexni péci a maji vyznamny dopad na
kvalitu zivota pacientll a jejich rodin. Vyzkum lécby vzacnych onemocnéni vyzaduje
multidisciplinarni pfistup a zapojeni mnoha odbornikii. Tato studie se zaméfuje na analyzu
kvality Zzivota u pacientd svzacnymi onemocnénimi hlavné v oblastech vzdélani
a socialniho zivota. Analyza je provadéna pomoci pacientil a jejich pecovatelii. Cilem je
porozumét potiebam v rliznych aspektech zivota pacientli s vzacnymi onemocnénimi.
Potfeba zkoumani kvality zivota se tyka predevsim déti s vzacnymi onemocnénimi. Studie
ukazaly, ze peCovatelé o déti s vzacnymi onemocnénimi vnimaji jejich kvalitu Zivota spise
negativné oproti kontrolnim skupindm. Z tohoto diivodu je potiebné dalsi zkoumani této

problematiky.

Metodika:

Byla provedena metaanalyza za pomoci postupt a smérnic dle Cochrane Handbook for
Systematic Reviews a PRISMA. Proces zacal obecnym hledanim relevantnich studii, které
byly nasledné zGzeny na hledani socialnich a vzdé€lavacich aspekti zkoumanych
v dotaznicich kvality Zivota. Kritéria zaClenéni a vylouceni studii byla stanovena dle pokyni

Botelly a Sancheze a také Moreaua a Gamblea.

Vysledky:

Pecovatelé déti s vzacnymi onemocnénimi maji ¢asto negativnéjsi vnimani socialni kvality
svych déti oproti ostatnim dotazovanym. Vzacnd onemocnéni mohou vyrazné ovlivnit
potfeby déti a jejich pecovateld. Pohlavi neni jednoznacnym faktorem urcujicim vnimani
kvality Zivota. Déti s vzacnymi onemocnénimi mohou mit obtize ve Skolnim prostredi kvuli
svym zdravotnim staviim, coz muze ovlivnit jejich kvalitu zivota, a proto jsou nezbytna
opatteni, ktera zajisti, aby diagnoza ditéte co nejméné ovliviiovala vzdélani a socialni zivot
ditéte. Vyskytuji se omezeni ve studiich tykajicich se kvality Zivota jedincti s vzacnymi
onemocnénimi. Jsou nedostatecné zkoumany znalosti a postoje Skol a uciteli ke vzdélavani
déti s vzacnymi onemocnénimi. Dal$i vyzkumy jsou nezbytné k hlubSimu porozuméni
témto otazkam a zaroven ke zlepSeni kvality Zivota lidi s vzicnymi onemocnénimi a jejich

rodin.
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9. Arthrogryposis Multiplex Congenita and the Importance of Orthoses: A Case
Report
(Arthrogryposis Multiplex Congenita a vyznam ortéz: Kazuistika)

Autor: Filipa Gouveia, Luisa Pinto, Duarte Santos Sousa, Jodo Carvalho, Catarina Aguiar
Branco
Rok vydani: 2024

Vydano v: Cureus

AMC je skupina stavil charakterizovanych nékolikanasobnymi neprogresivnimi
kontrakcemi kloubti. Existuji dva hlavni typy AMC: amyoplazie, kterd ovliviiuje celé
koncetiny a distalni artrogrypoza, ktera postihuje pouze distalni ¢asti koncetin. AMC
omezuje pohyb a kazdodenni aktivity, coz vyzaduje komplexni 1é€bu a rehabilitaci. Tento
ptipadovy report ma za cil zvysit povédomi o této nemoci a zdiraznit vyznam rehabilitace

a ortéz.

Metodika:

Tato kazuistika popisuje 45letého muze s AMC, ktery byl 1écen od détstvi pro kloubni
kontraktury, které mél zejména na dolnich koncetinach. Od 14 let byl sledovan v soukromé
nemocnici a podstoupil 9 operaci. Ve véku 40 let zacalo sledovani na ortopedii z divodu

bolesti v kolenech. Kazuistika sledovala pacientovu 1écbu a rehabilitaci.

Vysledky:

Tento ptipadovy report popisuje pacienta s AMC, ktery byl 1éCen a rehabilitovan s cilem
maximalizovat jeho kvalitu zivota. Pacient potieboval nékolik operaci a komplexni
rehabilitaci k dosazeni funkéni chiize a nezavislosti v kazdodennich aktivitach. Piestoze je
bolest pfi tomto onemocnéni pomérné béznou zalezitosti spravna terapie a rehabilitace
mohou vyznamn¢ snizit jeji dopad. Komplexni piistup zahrnujici fyzioterapii, pracovni
terapii a ortopedické intervence mohou vyznamné optimalizovat kvalitu Zivota osob s AMC.
Dulezité je vCasné zahajeni 1écby a pravidelné celoZivotni sledovani odborniky. Pacient
nepopsal zadna omezeni v kazdodennim Zivot€. [ ptes obCasné bolesti kolene a kycle ziistava

nezavisly a udrzuje si praci a aktivni zivotni styl.
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4 STAT

Resersni a zaroven prizkumna otazka pro tuto bakalaiskou praci byla: Jaky je vliv artrogrypozy
na kvalitu zivota jednotlivel, a jaky je vztah mezi fyzickym a mentalnim zdravim, rehabilitaci
a socialni integraci u téchto osob? Dle vysledku lze fict, Ze onemocnéni artrogrypéza vyrazné
ovliviiyje kvalitu Zivota, a to v mnoha oblastech. Pokud je vSak zajisténa kvalitni a vSestranna

péce o tyto pacienty mize byt jejich kvalita Zivota na velmi dobré Grovni.

Mentalni zdravi je v tomto piipadé velmi subjektivni zalezitosti a je uzce spojeno s mirou
pozitivnich socialnich interakeci. Vysledky studii ¢. 2, 4 a 6 naznacuji, Ze pozitivni socialni
interakce s prateli a s rodinou vyrazné piispivaji k mentalni pohod¢ a zdravi jedinct s AMC.
Pozitivni socialni interakce také mohou byt prevenci depresi a tizkosti. Hanakova (2020) toto
tvrzeni potvrzuje, kdyz tika, Ze vytazeni télesn¢ postizenych osob ze spole¢nosti a predsudky
k nim mohou vyrazné snizovat jejich psychickou odolnost a tim padem i kvalitu zivota. Studie,
se kterymi jsem pracovala se zaméfovaly prevazné na détské pacienty s AMC,
kde psychosocialni zdravi uzce souvisi s jejich vzdélavanim a pobytem v détském kolektivu.
Inkluze télesné postizenych déti do béznych tfid mize podpotit kvalitu zivota v pfipadg, Ze je
individualn€ a spravné nastavena (Podpora spole¢ného vzdélavani). S timto se shoduje studie
¢. 4, ze které je mozno vyvodit, ze pro zlepSeni kvality Zivota téchto déti je dulezité se zaméfit
nejen na lécbu a rehabilitaci motorickych poruch, ale také na poskytovani podptrného
prostiedi. Spravné nastavené socialni prostfedi podporuje jejich celkovy rozvoj a integrovani
do spolecnosti. To mize zahrnovat podporu rodicl, terapeutické intervence zaméfené na
zlepseni kognitivnich funkci, a také vzdé€lavaci a socialni programy ptizpisobené potiebam déti

s AMC.

Fyzické zdravi u osob s AMC je velmi ovlivnéno mirou vaznosti télesného postizeni
a kontraktur. Jak fikd Novosad (2011), pohyb je dulezity ve vSech oblastech zivota a velmi
ovliviiuje bio-psycho socialni a spiritualni pohodu kazdého ¢loveka. Studie €. 3 tika, ze deti
s AMC kvili bariéram ve fyzické aktivité maji nizsi kvalitu zivota. Zaroven diky vysledkiim ze
studie €. 1 lze konstatovat, ze déti s AMC obecné nemaji pocit snizeni kvality zivota, pokud
nemaji v disledku nemoci psychické problémy nebo bolest. Tyto pomérné€ protikladné
vysledky mohou byt vysvétleny ve studii ¢. 5 ve které je zminéno ze aplikovatelnost 1écby
a rehabilitace u onemocnéni AMC muizou vyrazné ovlivnit demografické faktory, coz zplsobi
i rozdily ve kvalité zivota. Velmi dulezitou soucasti fyzického zdravi je také bolest, kdy

vysledky studii €. 1 a 9 ukazuji, ze velmi ovliviiuje vnimani pohody a kvality zivota. Studie
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¢. 1, 3,5 6 a9 vymezuji rizna terapeutickd opatieni pro prevenci a 1écbu bolesti, kdy

chirurgicka lécba, ortézy a rehabilitace jsou témi nejzadkladnéjSimi a nejbéznéjsimi.

Rehabilitaci nejblize popisuje studie ¢. 6, kterd stanovuje spravné intervence v rehabilitaci
u pacientti s AMC. Tyto intervence jsou velmi dilezité pro zlepSeni pohybovych schopnosti,
télesnych funkci a nezavislosti a také pro minimalizaci rizika budoucich komplikaci a deformit.

Lze tim fict, ze rehabilitace je vyraznym prediktorem kvality zivota u jedinct s AMC.

4.1 Implikace pro praxi

Vysledky prace poukazuji na dulezitost komplexniho a zaroven individudlniho pfistupu v péci
o osoby s onemocnénim AMC a celkové o télesné postizené. Péce by méla byt komplexni
a zahrnovat jak 1écbu a rehabilitaci, tak predevsim psychosocialni podporu a pozitivni socidlni
interakce. Velmi dalezitym aspektem je integrace do spolecnosti, kterou mohou zahrnovat
programy pro edukaci vefejnosti o AMC. Dle mého nazoru ma mnoho lidi stale pti pohledu na
télesné postizené osoby predsudky, kter¢é mimo jiné zahrnuji i automatické domnénky o
mentalnim postizeni. Toto miize byt v nékterych situacich nevhodné a ponizujici. Cim vice

bude mit spolecnost ptilezitost k interakcim s télesné postizenymi lidmi, tim Iépe.

Dostupna rehabilitace je pro jedince s AMC zakladni potiebou pro zlepSeni nebo udrzeni
kvality zivota. Je tfeba zdlraznit potfebu financovani rehabilitacnich sluzeb nebo poskytovani

grantl pro ty, ktefi si to nemohou dovolit financovat sami.

Vzhledem k vyznamnému dopadu bolesti na kvalitu zivota osob s AMC je dilezité vénovat
zvySenou pozornost prevenci a 1é¢b¢ bolesti. Toto miiZze zahrnovat farmakoterapie, fyzioterapie

a psychologickou podporu.

Také rodiny déti a jedinci s AMC by mély byt podporovany. Poskytnuti informaci
0 AMC, véetné pficin, symptomu a dostupnych lécebnych moznosti miiZe rodindm pomoci Iépe
porozumét stavu ditéte ¢i piibuzného. Dalsi moznosti je poskytnuti psychické podpory osobam
s AMC a zaroven i jejich rodinam. Nemuze byt také opomenuto inkluzivni prosttedi pro déti
s AMC ve skolach a komunitach, protoZe tyto déti jsou mentalné tipIln€ zdravé a mohou diky

tomu mit stejné dobré studijni vysledky jako ostatni déti.

Pti vyhledavani odbornych publikaci bylo velmi malo ¢lankd zaméfenych pfimo na kvalitu
zivota osob s AMC, a to by m¢lo poukézat na problematiku nedostatku informaci v této oblasti.

Na tom by bylo dle mého nazoru dobré déle pracovat.
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4.2 Limity prace

V teoretické ¢asti jsou vyuzity dva zdroje starsi 10 let. Tyto zdroje byly vyuzity s piesvédcenim
o jejich kvalité. Jeden z nich byl uZzit z divodu nenalezeni mladsich zdroji o onemocnéni AMC
v ¢eském jazyce. Toto bylo konzultovano v Iékarské knihovné, kdy opravdu nebyl v dostupné

literatute nalezen mladsi ¢esky zdroj.

Pti vyhledavani odbornych publikaci bylo nalezeno velmi malo ¢lankd, které by se zaméfovaly
ptimo na kvalitu zivota a zaroven méli velmi odlisné metodiky, coz mohlo samotny prizkum
vyrazn€ ovlivnit. Tento fakt by mohl podpofit dalsi rozvoj hodnoceni kvality zivota u osob

s vzacnymi onemocnénimi.
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5 ZAVER

Cilem této bakalatské prace bylo zjistit, jakou maji kvalitu Zivota pacienti s onemocnénim
AMC v kontextu s fyzickym, psychickym a socidlnim zdravim. V prvni ¢asti jsou popsana
teoretickd vychodiska, kterd obsahuji informace o konceptu kvality zivota a problematice
fyzického postizeni. Je také popsano samotné onemocnéni AMC. Timto byly splnény teoretické

cile. Pro zpracovani teoretické ¢asti byly vyuzity dostupné literarni a internetové zdroje.

Hlavni ¢asti prace je literarni piehled, ktery byl zpracovavan na podkladé resSersni otazky. Byly
vyhledavany odborné publikace ve tfech dostupnych védeckych databazich, které byly nasledné
redukovany a hodnoceny. Pro zpracovani vysledkt bylo vybrano devét odbornych publikaci,
které byly kriticky hodnoceny na zakladé¢ védomosti bakalarského studia a vyhledavani
odbornych informaci. Po zhodnoceni vSech vybranych studii bylo zjisténo, Ze pokud nedochazi
k vyraznym problémim s bolesti, depresi nebo zkosti, pacienti s AMC maji srovnatelnou
kvalitu zivota s obecnou populaci. To zdlraznuje dilezitost individualniho ptistupu k 1€cbe,
ktery bere v ivahu fyzické i psychické potteby jednotlivych pacientli. Dalsi mozné ptistupy
k 1écbé mlze podpotit také pripadovy report, ktery poskytuje konkrétni priklad GspéSné 1€cby
a rehabilitace pacienta s AMC, ktery si udrzuje aktivni Zivotni styl a nezavislost. Prizkumny
cil byl dle mého nazoru splnén, prestoze ne¢které publikace nebyly v hodnoceni kvality Zivota
jednoznacné. Posledni Casti je stat’, ve které se nachdzeji vysledky, implikace pro praxi

a limitace prace.

Kvalita Zivota kazdého clovéka je zavisla na mnoha okolnostech. Osoby s AMC maji vice
prekazek na cest¢ ke spokojenému zivotu a jeho kvalite, ale pokud se bude spolecnost snazit
tyto lidi chapat a pomahat jim se zaclenénim, mohou mit vyrazné lepsi zivot. T¢lesné postizeni
lidé mohou byt v mnoha Zivotnich situacich obohacenim lidské spolecnosti a zaroven i motivaci

k prosazovani etickych hodnot v osobnim i spole¢enském zivot¢ lidi.
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