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UVOD

Motto

., Zdravi urcitého cloveka je co nejuzeji propojeno s kvalitou jeho Zivota *
David Seedhause

Téma své bakalaiské prace, jsem si zvolila na zéklad¢ toho, ze se jedna o velmi
progresivni onemocnéni, na které dosud, i pfes neustdly vyzkum, neni mozna kauzalni
1écba. Jelikoz se myopatie vyskytuje i v mé roding, chtéla jsem védét o této nemoci co
nejvice a predevSim zjistit, jaké jsou moznosti 1écby a jak nemoc ovliviiuje kvalitu zivota

nemocnych s touto diagnézou.

Myopatie je dysfunkce pfi¢né¢ pruhovaného svalstva, jak kosterniho, tak srde¢niho a
déli se na primarni, které jsou geneticky podminéné a na sekundarni, které jsou ziskané
béhem Zivota. Prevence tohoto onemocnéni neexistuje, ale pribéh Ize zpomalit
pravidelnou rehabilitaci, kterd pfedchdzi kontrakturdm svald a Slach. Lazenska 1écba je u
této nemoci velmi piinosnd a lazenské procedury pomahaji pacientim nejen z hlediska
zlepseni zdravotniho stavu, ale také zlepSeni psychiky, kterd miize byt u nemocnych s
myopatii zatiZena. Onemocnéni se miize projevit jiz v détském veéku a s progresi tohoto

onemocnéni jdou ruku v ruce 1 zmény ve vnimani kvality Zivota a jeho proZivani.

V teoretické Casti jsem se vénovala rozdélenim myopatii, jejich diagnostice, 1é¢bé a
progndze. Zvlastni kapitola je v€novéna kvalité Zivota a metodam, které se pouZzivaji ke

zjistovani kvality zivota nemocnych.

V praktické ¢asti prace jsem se zameéfila na zménu kvality Zivota nemocnych s
riznym typem myopatie. Za pomoci rozhovoril jsem zjistovala, jak hodnoti nemocni
kvalitu svého Zivota, jaké zmeény jim jejich nemoc pfinesla, jaké maji mozZnosti
vzdélavani, jak hodnoti svou socioekonomickou situaci a v neposledni fadé, jaké maji

zkuSenosti s piistupem zdravotnického personalu.
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1 POJEM MYOPATIE A JEJi HISTORIE

Jako myopatie se oznacuji poruchy riznych pficin, které primarné¢ funk¢éné, nebo
strukturdlné postihuji kosterni svaly, ale i sval srdecni. Prvnim krokem je tedy vzdy
spravna lokalizace a odliSeni od jinych poruch motorické jednotky, druhym krokem je
zjisténi pfi¢iny myopatie. (Ambler, 2004, s. 137). Je to vlastn¢ skupina nesourodych
onemocnéni liSicich se ptiznaky, pribéhem i pti¢inou vzniku. Proto se o nich nelze bavit
obecngé, ale je nutné jejich rozdéleni. Jde o geneticky podminénd, hereditarni onemocnéni,

charakterizovana progresivnim tbytkem svalové tkan¢.

Prvotni zminky o svalovych onemocnénich v historii se tykaly jednotlivych
syndromu a jejich klasifikaci. Od zacatku 19. stoleti se objevuji klinické popisy zakladnich
svalovych onemocnéni. V roce 1886 byla Duchennem popsana Duchenneova svalova
dystrofie (DMD), nasledoval popis dal§ich onemocnéni, v roce 1955 Beckerovy formy

svalové dystrofie.

Dobu od roku 1986, ve kterém byl objeven gen, pii jehoz poskozeni vznika
deficience nebo uplné chybéni proteinu dystrofinu, oznacujeme za éru molekularni
biologie a genetiky. Poznatky z této oblasti jsou velmi cenné pii1 vyzkumu dédi¢nych ale 1
sporadickych svalovych onemocnéni. Od budoucnosti si lze slibovat odhaleni novych
lécebnych metod, které by prispély ke zkvalitnéni Zivota pacientll s t€mito, vétSinou tak

zavaznymi, onemocnénimi (Bednatik, 2001; Ambler, 2004, ¢. 3)

1.1 Charakteristika myopatii

Obdobn¢ jako u jinych systémi i u myopatii je mozné rozliSovat ptiznaky negativni
(vypadov€), mezi které patii prfedevsim svalova slabost, tinavnost a snizend tolerance
fyzické zatéze a pfiznaky pozitivni, kam se fadi myalgie, kontraktury a myotonie.
Zakladnim klinickym pfiznakem myopatie je svalova slabost. Je tfeba vSak disledné
odliSovat skutecnou slabost se snizenim svalové sily od nespecifické tnavy. Postizeni je
vétSinou symetrické, lokalizované prfedevSim na proximalnich pletencovych svalech.
Svalové atrofie nebyvaji zpocatku vyrazné, nejsou poruchy ¢iti, myopatické reflexy mohou

byt snizené, ale obvykle nejsou vyhaslé.
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Casté je postizeni stehenniho a panevniho svalstva, kdy vznika typicky myopaticky
syndrom DK: kolébava myopaticka chiize a tzv. myopatické Splhani (pfi vstavani ze diepu
musi pomahat HK, opiraji se o vlastni DK, po kterych postupné ,,Splhaji*). Nemocni maji
potize hlavné pti chizi do schodl, vstani ze zidle, nemohou nastoupit do dopravnich
prostiedku, pii vySetieni nevystoupi na zidli. Pfi postizeni HK maji obtize s aktivitami, kdy
musi HK zvedat nad horizontalu (Cesani, véSeni pradla). Postizené svaly mohou byt
V sousedstvi normalnich svalti, takze je patrna urcita disproporcionalita. Svalové bolesti —
myalgie vznikaji pfi nékterych myozitidach, ale i myopatiich. Nékdy se objevuji 1 bolestivé

svalové kiece — krampy. (Ambler a spol., 2004, s. 108)

Charakteristickou vlastnosti tohoto onemocnéni je jeho mnohalety vyvoj. Nemocny
pripousti, ze svalovou slabosti trpi jiZz mnoho let, s pozvolnym nartistanim slabosti
postizenych svalovych skupin. U myopatie lze tedy konstatovat progresi stavu. U
nekterych typi dystrofii dojde v priitbéhu choroby ke ztraté samostatného pohybu, u jinych

je hybnost s uréitym omezenim mozna az do stati. (Mumenthaler a spol., 2001, s. 650)

Spole¢nou piic¢inou vSech typli svalové dystrofie je pozvolny rozpad svalovych vlaken,
ktera nejprve hypertrofuji, pak se rozstépi podéln¢ na vlakna o mensim priméru. Z vlaken
mizi myofibrily a svalovd vlakna nakonec propadaji zaniku. Neni zfejma porucha
anatomickd ani funkéniho nervového systému. Onemocnéni je kongenitdlné podminéno.
Nékteré¢ typy dystrofii jsou autozomaln& dédicné, jiné véazané na heterochromozomy.

(Jedlicka, Nebudova, 1989, s. 239, 240)

U hereditarnich myopatii (myotonické dystrofie, okulofaryngealni dystrofie,
okufaringodistdlni myopatie), mitochondridlnich myopatii  (progresivni  externi
oftalmoplegie) a kongenitalnich myopatii (centronukledrni myopatie) a desminopatie, coz
jsou myogenni procesy, miize byt ptitomna ptoza (piekryti vétsi casti rohovky ¢ésti €i celé

zornice, tim vznika z(zeni o¢ni §té€rbiny). (Ambler, 2004, s. 293)

Pti dlouhodobé svalové relaxaci, kterd je integralni soucasti intubace a fizené plicni
ventilace, miize dochazet k rychle nastupujici svalové atrofii — myopatii, proto je dobré
omezit dlouhodobou svalovou relaxaci jen na nezbytné situace a na nejkrat§i moznou
dobu. (Ambler, 2004, s. 893)
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1.1.1 Klasifikace myopatii

Dle Amblera (2004, s. 135) lze myopatie jednoduse rozdé€lit na primarni
(hereditarni), kde ftadime svalové dystrofie, myotonoie, kanalopatie, kongenitalni,
metabolické a mitochondrialni myopatie, a sekundarni (ziskané), kam muZzeme zafadit
zanétlivé a endokrinni myopatie, myopatie jako soucast systémovych onemocnéni a

polékové a toxické myopatie.

Jednotlivé klinické typy svalovych dystofii se od sebe lisi jak lokalizaci nejdiive
postizenych svalovych skupin, tak dalsim Sifenim oslabeni a atrofii a coz je velmi diilezité,
rychlosti Sifeni a tim i1 prognoézou vyvoje onemocnéni. VSeobecné lze fici, Ze ty typy
dystrofii, ktera postihuji nejprve svalstvo dolnich koncetin a $ifi se proximalné, jsou
malignéjsi, nezli typy s primarnim postizenim proximalniho svalstva, které se Siii distalné.

(Jedlicka, Nebudova, 1989, s. 239, 240)

Hrazdira (1980, s. 187) uvadi, ze klasifikace se déje podle riznych hledisek. Klasické

ttidéni podle Binga je vzité a uzivané. Déleni dle Binga:

a) Formy pelvifemordlni — prvotni nebo pievazné postizeni ascendentniho
panevniho pletence.

1. Typ s pseudohypertrofiemi Duchennetiv-Greisingerav

2. Typ s atrofiemi Leydentiv-Mobitiv
b) Forma (facio-) skapulohumerdlni — prvotni nebo pievazné postizeni
descendentniho ramenniho pletence.

1. Juvenilni skapulohumeralni typ — Erbav

2. Infantilni typ facioskapulohumeralni Landouzyho-Déjeriniiv

Nov¢jsi klasifikace piihlizeji hlavné k faktoru dédicnosti jako zakladnimu tfidicimu

hledisku.

1.1.2 Primarni myopatie

Jelikoz jde o skupinu geneticky podminénych chorob nezndmé etiologie, s vrozenou
poruchou svalového, hlavné proteinového metabolismu a progredujicim rozvojem
degenerativnich zmén svalovych vldken. V dob& narozeni neni abnormita obvykle jesté

patrna. Vyskytuji se v nékolika zakladnich forméch:
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1) Duchenneova choroba DMD

Forma pohlavné¢ vazana na chromozom X — typ Duchenniv, jedna se defekt
bilkoviny svalové buiiky — dystrofinu.
Vyskytuje se jen u chlapcl, Zeny jsou asymptomatické pienaSecky choroby. Jedinci
muzského pohlavi trpici chorobou jsou sterilni. Manifestuje se obvykle kolem 3 - 5 roku,
déti jsou neobratné pii béhani a skakéani, té¢zko chodi do schodi, chiize kolébava
s naklanénim do stran ,,kachni typ chize* postupné se rozviji typicky myopaticky syndrom
DK, soucasn¢ je napadna hypertrofie lytkového svalstva. Sérové hladiny svalovych
enzymi jsou mnohonasobn¢ zvyseny, ale casto byvaji i zvySené hodnoty sérovych
aminotransferdz — ALT, AST, zde pozor na zdménu s hepatopatii. Chroroba je maligni,
rychle progreduje, vznikaji kontraktury Achillovy §lachy, kolem 12 let byva chiize jiz
nemozna a déti jsou upoutany na vozik, dochazi k postizeni i pletencového svalstva HK a
rozviji se kyfoskolioza, bederni hyperlordéza a je velmi vystouplé biicho. Casta je
kardiomyopatie a kolem 20 let jiz muze dojit k exitu na respiracni insuficienci,
interkurentni infekci nebo kardiomyopatii. U Duchennovy dystrofie se v posledni dobé jiz
prokazala deficience specifické bilkoviny ve svalovém metabolismu, kterd se nazyva
dystrofin a svalové dystrofie s jeji abnormitou se nazyvaji dystrofinopatie.
U zen srodinnym vyskytem onemocnéni Ize transplacentarné stanovit hladinu
kreatinfosfokineze a tim pfitomnost choroby u jedinci muZského pohlavi. (Seidl,
Obenberger, 2004, s. 303; Ambler, 2004, s. 349-350).
2) Beckerova choroba BMD

Benigni varianta — typ Beckertiv
Ma obdobny klinicky obraz, pfiznaky se mohou projevit od kojeneckého v€ku az do
dospélosti, ale ma mnohem pomalejSi priibéh, nemocného invalidizuje, ale nezkracuje
zivot.
Hladiny svalovych enzymu jsou zvySené méne vyrazné. K exitu u tohoto typu choroby
dochazi kolem 40 — 50 ti lety. (Ambler, 2004, s. 350; Seidl, Obenberger, 2004, s. 303).
3) Pletencova forma svalové dystrofie

Pletencova forma je heterogenni jednotka s dédicnosti AD i AR (autosomalné
recesivni 1 dominantni typ), ale jsou 1 pfipady sporadické. Zacatek je variabilni mezi 5 az
30 rokem, postihuje obé pohlavi, prubéh je velmi pozvolny, ¢im pozdéji se choroba
projevi, tim miva mirn&j$i prabéh. Postupné se rozviji pletencova slabost a myopatickym
syndromem DK, pozdéji i HK. Mohou byt hypertrofie lytek nebo jinych svalovych skupin.

Onemocnéni trva desetileti a nemocného na zivoté neohrozuje. (Ambler, 2004, s. 351;
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Seidl, Obenberg, 2004, s. 304-305). Sarkoglykanopatie a jiné pletencové myopatie jsou
velmi vzacné (s vyjimkou kalpainopatii), maji autozomalni typ dédi¢nosti; na analyzu
rodokmenu vSak nelze spoléhat. OdliSeni je mozné imunohistochemickym vySetfenim
membranovych proteini pifi svalové biopsii. Sarkoglykanopatie charakteru tézké
autozomaln¢ recesivni svalové dystrofie (SCARMD) se vyskytuje pouze v urcitych
regionech a v rodinach s ¢etnou konsangvinitou. (Bednatik, 2004, s. 138).
4) Forma facioscapulohumeralni

Ma dédi¢nost AD, zac¢ina v kterémkoli véku, progrese je velmi pomala a priab¢h i
tize postizeni jsou zna¢n¢ variabilni. Existuji i lehké formy, které mohou byt po cely Zivot
nerozpoznany. Klinicky se projevuje oslabenim svalstva kolem lopatek, je scapula alata
(odstavani dolniho thlu lopatky), oslabené svalstvo paZe (triceps i1 biceps s relativnim
uSetienim deltoideu) a oslabeni mimického svalstva (pfevisly dolni ret, nedokaze
zahvizdat). Hodnoty svalovych enzymi jsou jen lehce zvySeny. Nikdy neni postizeno
svalstvo bulbarni, okohybné a dychaci. (Seidl, Obenberger, 2004, s. 304; Ambler, 2004, s.
351).
5) Okularni myopatie

Projevuje se dominujicim postizenim okohybnych svalli, pomalu se rozviji
oboustrannd, nékdy lehce asymetricka zevni oftalmoplegie — zornice je vzdy normalni.
Proti neurogennim poruchdm — postiZzeni okohybnych nervli — je typické, ze nevznika
diplopie.
Okularni myopatie se dnes roz¢lenily na dvé jednotky:

a) Okulofaryngedlni dystrofie sokularnim a faryngalnim postiZzenim.
Extraokuldrni svaly jsou méné postizeny, muze byt dysfagie a i mirné;si
pletencové slabost.

b) Okulokraniosomatickd  neuromuskuldirni porucha (Kearns-Sayre
syndrom, oftalmoplegia plus). Kromé progresivni zevni oftalmoplegie byva
pfitomna pigmentova degenerace retiny. Patfi mezi geneticky podminéné
mitochondrialni choroby, které mohou byt zpiisobeny molekularnim defektem
postihujicim mitochondrialni nebo nuklearni DNA. (Ambler, 2004, s. 351)

6) Kongenitalni myopatie

Tvofi samostatnou skupinu, projevuji se jiz kratce po narozeni opozdénim
motorického vyvoje, Casty je klinicky obraz generalizované slabosti a hypotonie (floppy
baby). Mohou byt rizného stupné, n¢kdy se soucasnym postizenim mozku. Geneticky
pfenos se nefidi pravidly klasické dédi¢nosti, vyskyt mize byt sporadicky nebo patii
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k mitochondrialnim myopatiim, které jsou pienaseny mitochondrialni DNK nebo RNK
matky.
a) Kongenitdlni paroxysmdlni rabdomyolyza
Pfi ur€itém provokujicim momentu napf. pii namaze, se objevi svalova slabost,
myalgie, dale jsou v séru zvySené svalové enzymy, myoglobin s naslednou
myoglobinirii. Pacient je schvaceny, s bolestmi bficha a teplotou, muze
dochazet k selhani ledvin (obstrukce ledvinnych kanalki pfi myoglobinurii),
k srde¢nimu selhani a poruse védomi. Nemocny muze byt v klidovém obdobi
zcela bez potizi, laboratorni testy miize mit fyziologické, ale v pozdé&jsim
obdobi pozorujeme myodystrofie. Zachvat mize byt vyvolan napt. alkoholem
nebo nékterymi léky (napf. antihistaminika). Porucha spociva v poruSené
funkci enzymt, které¢ ovliviiuji glykolyzu. Do této skupiny patii onemocnéni
Mc Ardleho a maligni hypertermie, pfi téchto onemocnénich se objevi potize
po styku s inhalacnimi anestetiky (lé¢ba infuzi dantrolenu). Nemoc je velmi
zékeina. (Jedlicka, Keller, 2005, s. 403 — 409, Zdatilova et al., 2005)
b) Mitochondridalni encefalomyelopatie
Patii mezi skupinu heterogennich chorob neznamé pticiny. Charakteristicky je
plizivy zacatek, kterému ptedchazi dlouho bezptiznakové obdobi. Prubé¢h je
pomaly a progrese trva casto nékolik let.
Na zobrazovacich metodach je nalez normdalni nebo se ukédze jen redukce
objemu tkané, napf. atrofii mozku nebo rozSiteni likvorovych prostor.
Laboratorné vySetfeny likvor je normalni nebo miiZze byt lehce zvySena celkova
bilkovina. (Seidl, Obenberger, 2004, s. 304-305;Ambler, 2004, s. 352)
7) Metabolické myopatie
Piedstavuji dal§i vzacnou samostatnou skupinu. Vyskytuji se u glykogendéz s riznym
specifickym enzymatickym defektem a poruch lipidového metabolismu. (Ambler, 2004, s.
352)
1. Distdlni forma progresivni svalové dystrofie
Onemocnéni postihuje distalni svalové skupiny hornich a dolnich koncetin a ma
velmi pozvolnou progresi, jedna se o dost vzacné onemocnéni. (Seidl, Obenberger,
2004, s. 304)
2. Emery-Dreifussova svalova dystrofie (EDMD)
Je sporadické onemocnéni s Casnymi kontrakturami a poruchami srde¢niho
rytmu. Pfi¢inou je mutace genu (Xq28) pro protein membrany jadra -
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emerin (EDMD1) nebo genu pro lamin (EDMD?2). Oba proteiny lze

prokdzat imunohistochemicky, emerin i v buiikdch bukalni sliznice. Zde se

rozviji myopaticky syndrom, charakteristické kontraktury lokte, Achillovy

Slachy, &ijového svalstva, patefe a kolena. Casto byva piitomna

kardiomyopatie. (Kolaf et al., 2009, s. 327; Ambler, 2011, s. 273)

1.1.3 Ziskané myopatie

1) Zanétlivé myopatie

Spolenym znakem zéanétlivych myopatii je zanétlivy infiltrat, lze je rozd¢€lit na

autoimunitni a infek¢éni onemocnéni.

a)

b)

Polymyositidy (zanétlivé zmény kosternich svall), dermatomyositidy
(vaskulitida) se fadi mezi ziskané myopatie, fadi se mezi autoimunitni choroby
a kolagenézy, jejich prib¢h je subakutni az chronicky. Postizeno byvé svalstvo
pletencové na dolnich 1 hornich koncetinach. Zde se projevuje svalova slabost,
ale vyraznym rysem oproti svalové dystrofii je bolest, kterd je pritomna ve
vétsing piipadd. Bolest mtize byt klidova, spontanni, ale je pravidelné vyvolana
pohybem. Nemocny sam lokalizuje bolest do svalové tkané, ktera je na pohmat
bolestiva. Pii palpaci zjisStujeme konzistenci svalové tkané, ktera je ve vétSiné
pfipadi tuzsi a jakoby prosakla, jen vyjimecné je postizena svalova tkan
ochablejsi. (Jedlicka, Nebudova, 1989, s 240). U dermatomyositidy jsou
pfitomny i kozni zmény, typicky je ,motylovity”“ enantém na obliceji a
mapovita dermatitida. V laboratornich nalezech byva zvySena FW, leukocytoza
a kreatinfosfokineze. Diagnozu potvrdi zpravidla biopsie svalu. U pacienti ve
vyS§8im ve€ku pozorujeme veEtsi vyskyt nadorovych onemocnéni. (Ambler,
2004)

Inkluzni myositis

Jde o degenerativni onemocnéni sjen minimalni zanétlivou slozkou,
pravdépodobné virové etiologie. Postihuje distalni svalové skupiny a pribeh je

progresivni. (Seidl, Obenberger, 2004, s. 305; Ambler, 2004, s. 352)

2) Endokrinni myopatie

Vyskytuji se u onemocnéni z1az s vnitini sekreci, ale 1 pfi léCebném uZzivani

nekterych hormont. Poruchy funkce $titné Zlazy jsou vedle diabetes mellitus nejcasté;si

endokrinopatii. Kromé celkovych a lokalnich ptiznaki se dysfunkce $titné zlazy projevuje
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neuromuskuldrnimi poruchami. U hypotyreozy se udava kolem 79% a u hypertyredzy 67%

nemocnych. Neuromuskularni poruchy u dysfunkce §titné zlazy jsou reverzibilni a v€asna

diagnostika a 1é¢ba nemoci $titné zlazy vede vétSinou k upravé neuromuskularnich funkci.

a)

b)

Myopatie p¥i tyreotoxikoze (hypertyreoze)

Mezi nejcastéjsi formy svalového postizeni u hypertyredzy patii tyreotoxicka
myopatie. Nejméné u poloviny nemocnych je tyreotoxiko6za doprovazena
svalovou slabosti, kterou nemocni udavaji ve svalovych skupinach ulozenych
na koncetinach proximalné, tedy na svalstvu paze a stehen. V postizenych
svalech mizeme objevit lehky stupen atrofie. V n€kterych ptipadech mtze byt
postizeno 1 svalstvo dychaci a polykaci. Tyreotoxickou myopatii je dulezité
rozliit od myastenie, jelikoZ si jsou v mnohém ob¢ choroby podobné.
Myopatie p¥i hypotyredze

Hypotyre6za zpusobuje proximalni myopatii se svalovou ztuhlosti a
myalgiemi. Projevuje se slabosti proximalniho svalstva koncetin a byvaji
pfitomny krampy — nespecifické bolesti ve svalstvu. Svalova tkan se zda byt
zbytnéla, nékdy je edém svalové tkdné. Jedinda mozna 1écba je substitucni.
Steroidni myopatie

Vznikd u poruch nadledvinek, endogenniho hyperadrenalismu nebo pfi
podavani kortikoiddi. Steroidy narusuji svalovy metabolismus. Velmi rizikové
jsou fluorované steroidy — triamcinolon, dexamethazon a to pii dlouhodobém
podavani. Rozviji se typicky myopaticky syndrom, ktery je nebolestivy, ale je
S atrofiemi pletencového svalstva, predevsim DK. Prevenci a zaroven 1écbou je
redukce dévek a podavani steroidi. Mohou vzniknout i lokdlni myopatie po

intramuskularné aplikovanych injekcich Kenalogu.

Svalova slabost s myopatickymi projevy se muZe vyskytovat u akromegalie na

primarni a sekunddrni hyperparatyre6ze — pii chronické rendlni insuficienci. (Ambler,
2004, s. 352-353; Seidl, Obenberger, 2004, s. 305)

3) Toxické a 1ékové myopatie

Mohou vzniknout pfi 1écbé vinkristinem (je rostlinny alkaloid. Reverzibilné

blokuje mitdozu v metafazi. Vaze se na mikrotubuly a zabranuje vzniku déliciho vieténka.

V néadorovych bunkach selektivné inhibuje reparacni mechanismy DNA a inhibici DNA-

dependentni RNA-polymerédzy inhibuje syntézu RNA), statiny nebo u alkoholikd. (Ambler,
2004, s. 349-353)
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K relativné Castym toxickym nelékovym myopatiim patii alkoholickd myopatie,
zejména jeji akutni forma (alkoholickd rabdomyolyza). Postihuje az 1/10 alkoholikl
piijatych do nemocnice a manifestuje se bolesti v DK naslednou slabosti a v tézSich
piipadech az myoglobinurii. K nové popsanym jednotkam patii myopatie kritického stavu,
rozvijejici se u znaéné Casti nemocnych v kritického stavu provazené sepsi,
multiorganovym selhanim, u ¢asti ptipadl po predchozi 1écbe kortikosteroidy a blokatory
steroidni myopatie (zpiisobena zvySenym katabolizmem svalovych proteinil), nekrotizujici
myopatie pfi 1écbe¢ statiny, fibraty ¢i cyklosporinem mitochondridlni myopatie pifi 1é€bé
AIDS zidovudinem. Ke specifickym komplikacim farmakologické 1écby se soucasnym
svalovym postizenim patii neurolepticky maligni syndrom a syndrom maligni hypertermie.

(Bednaiik, 2004, ¢. 3)

1.2 Diagnostika

Myopatie jsou diagnosticky Sirokou Skalou nervosvalovych onemocnéni. Spole¢nou
pfi¢inou a propojujicim znakem je primarni pyogenni 1éze, a proto jsou nazyvana jako
myopatie. Jejich spolenym znakem je pfedevSim snizeni svalové sily. Onemocnéni byva
diagnostikovana na zaklad¢ jiz zminénych pfiznakt tedy klinickym obrazem nemoci a
abnormalné vysoké hodnoty enzymu kreatinkinasy, zvySeni hladin svalovych enzymi
kreatinfosfokinezi, aldolaz a myoglobinu v krvi. Mezi dalsi vySetfeni, objasiiujici typ a
rozvoj onemocnéni, jsou svalova biopsie, genetické testy, EMG (elektromyografie), EEG
(elektroencefalogram) a histochemické testy, prokazujici abnormity dystrofinu. Na EMG je

typicky nalez s nizkymi a uzkymi polyfazickymi akénimi potencialy. (Seidl a spol., 2004)

1.3 Lécba a rehabilitace
Lécba svalovych dystrofii je velice obtizna. Dle Amblera (2004, s. 351-352) jsou
dystrofie nelécitelnd onemocnéni. JelikoZ jde o degenerativni proces, geneticky podminény
progresivni stav, nelze vlastni proces nijak ovlivnit. Hlavnim cilem 1é€by myopatii neni
vyléceni onemocnéni, protoze kauzalni 1écba neni znama. DileZita je 1écba symptomaticka,
kterd muze do jisté miry vyznamné ovlivnit pribéh nemoci i miru progrese. PredevSim
cilena rehabilitace doma i lazenska 1écba (indika¢ni skupina VI) posiluje a podporuje, co

nejdelsi udrzeni funkéni schopnosti jednotlivych svalovych skupin. Dllezita je predev§im
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geneticka prevence s v€asnym zjiStovanim pienaSect choroby, zejména u Duchennovy

formy.

1.3.1 Medikamentozni terapie

V medikamentdzni 16€bé se uzivaji piedevsim vitaminy C, B-komplex, pyridoxin,
E, K. Dale se uzivaji adenosinfosfaty — ATP, Laevadosin, Tebocan 4%. L-carnitin pfi jeho
dificienci, kreatin (pfi deficitu svalové fosforylazy u glykogenozy V. typu) a koenzymQ10.
Hormonalni 1é¢ba — kortikoidy, ACTH, insulin — ma spory ucinek. N¢kdy se uziva
vazodilata¢ni terapie a roborancia. (Jedli¢ka a spol., 1989, s. 140; Hrazdira a spol., 1980, s.
190). Stale probiha vyzkum tohoto onemocnéni. Béhem roku 2011 to byl vyzkum
S primarnim cilem na obnovu dystrofinu 1ékem Eteplirsen, ktery byl testovan na pacientech
DMD dale Iékem Resveratrol, kterym dosle ke zmirnéni zanétu nebo zvyseni produkce
ugrofinu a mize tak zmirnit DMD patologii. Resveratrol je schopen zredukovat zanét.
Cilem této studie bylo najit nejaktivngjsi davku resveratrolu u mdx mysi a zjistit jestli tato
davka redukuje zanét. Resveratrol by mohl byt vhodnou terapii pro redukci zanéth svali u

pacientt s DMD. (Parent project, 2012)

Vyzkum zabyvajici se testovanim kombinace dvou lékti: NO donoru isosorbid

-----

vysledky. Ukézal, Ze jistého zlepSeni 1ze dosdhnout.

1.3.2 Rehabilitace a fyzikalni terapie

Hlavni vyznam pfi 1é¢bé myopatii ma dlouhodoba rehabilitace a fyzikalni 1écba.
Z hlediska celkové statistiky a dynamiky mozného pohybu i z hlediska perspektiv dal§iho
vyvoje onemocnéni musi byt 1écba ortopedicka k uvoliiovani kontraktur. (Hrazdira, 1980,

5. 188)

Lécebna rehabilitace je zaméfena predevSim na prevenci rozvoje sekundarnich
zmén, jako jsou deformity a kontraktury a na zpomaleni progrese funkéniho deficitu.
Pokud dojde ke svalovému oslabeni, neni jiz mozné pravidelné¢ provadét fyziologicky
pohyb v jeho plném rozsahu a to tak, Ze antagonista oslabené svalové skupiny neni
protahovan a nastava retrakce jeho vazivové tkané — svalové kontraktury. Kontraktura u
dystrofického svalu postihuje Slachu, vazivo a svalové vlakno. Jednd se o kombinaci
zkraceni intramuskularni pojivové tkané a degenerativnich procest v postizenych
svalovych vlaknech. Pro protazeni zkracenych svalli a prevenci kontraktur je mozné

aplikovat pasivni a pomalé manualni protahovani nebo polohovani v poloze, ve které je
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zkraceny sval ve svém maximalnim protazeni. K tomuto ucelu se pouzivaji specidlni dlahy.
Vhodna je také kombinace protahovani nebo polohovani s pozitivni termoterapii (horké

zabaly, které zvySuji prokrveni svalové tkan¢).

K zachovani svalové sily jsou vhodna aktivni cviceni proti malému odporu nebo
metody na neurofyziologickém podklad¢, jako jsou senzomotoricka stimulace a Vojtova
reflexni lokomoce. Pro podporu dechovych funkci, které byvaji poruseny, jak nasledkem
vlastniho postizeni dychacich svali, tak i sekundarn¢ vznikajicimi deformitami patete, se
vyuzivaji fizena odporova dechova cviceni a techniky respiraéni fyzioterapie. (Vacek,

2005)

Kontraindikovana jsou cviceni s excentrickou kontrakei svalu, pii kterych pro
nedostatek reparacnich schopnosti postizeného svalstva dochazi k prokazatelnému
poskozeni svalovych vldken. Pacient by se mél vyvarovat tohoto typu kontrakce také
béhem béznych dennich aktivit, jako je posazovani ze stoje, chlize ze schodl ¢i ¢innosti,
které vyzaduji dlouhodoby ptedklon trupu. Mezi nejvice zatéZované svaly excentrickou

kontrakci v béZzném Zivote je m. quadriceps femoris a paravertebralni svalstvo.

Pfi ergoterapii musi byt pacient instruovéan, jak provadét jednotlivé aktivity
sebeobsluhy s minimalnim usilim a s maximalnim omezenim excentrickych kontrakci. Pro
usnadnéni aktivit a pro podporu vzptimeného drzeni téla lze pacientovi doporucdit
ortoptické pomtcky. K zajisténi napifimeného drZeni trupu je mozné vyuzit korzet nebo
elastickou trupovou ortézu. V pokrocilych stadiich onemocnéni, kdy dochazi ke ztraté

samostatné lokomoce, muze byt v nékterych ptipadech indikovany elektricky vozik.

V Ceské republice funguje od devadesatych let 20. Stoleti celonarodni organizace —
Asociace muskularnich dystrofiki CR (AMD, jejiz predseda je Zdenék Janda,
http://www.amd-mda.cz), ktera poskytuje socialné-pravni pomoc, potfada rehabilitacné
vychovné kurzy a seminafre, ale také reprezentuje specifické zajmy a predevSim potieby

pacientd s timto onemocnénim. (Kolaf et al., 2009, s. 328)

Jeden ze zplsobl jak vyvoj myopatie zpomalit a po n&jaky Cas stabilizovat je lazenska
1écba pokud je schvélena posudkovym Iékatem. Vhodné ldzn¢€ k 1€cbé myopatii jsou

Janské lazné€, Velké Losiny a 1azn€ KoSumberk pro 1é€bu myopatii u déti.
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1.3.3 Psychologicka lé¢ba

Psychologie lidi nemocnych s nejriznéj$im télesnym postizenim se zabyva obecné
otazkami duSevni ¢innosti a dusevniho vyvoje a také zménami zplsobenymi somatickym
onemocnénim v lidské osobnosti a vSemi dusledky spolecenské situace, do niz se tito lidé
kviili nemoci dostavaji. Podstata psychologické 1€cby spociva v porozumeéni jejich zivotni

situaci. (Matgjicek, 2001, s. 7)

Dutlezité je vcas informovat nemocné o zivotnich vyhlidkéach, aby si pfedem mohli
piipravit zpisob zivota, informace musi byt proto podavany velmi Setrn€, ptedevsim proto,

7e vyvoj nemoci nemizeme s jistotou predvidat. (Jedlicka a spol., 1989, s. 240)

1.4 Posudkové hledisko

Z posudkového hlediska se jedna o pacienty od mladi vétSinou tézce zdravotné
postizené, jejichz chronicky a navic stdle naristajici pohybovy handicap s sebou
pfindsi celou fadu nejen zdravotnich, ale 1 psychosocidlnich problémd, které je nutno
tesit podle Sbirky zakona ¢.40/2000: Mira poklesu schopnosti soustavné vydélecné
¢innosti se stanovi podle poruchy funkce svalii na jednotlivych koncetinach a na
trupu — analogicky Kk nasledné¢ uvedenym pohybovym omezenim, ve vztahu
k celkové pohyblivosti, vykonnosti a jemné motorice. Samotné postiZeni svali a to
bez ohledu na etiologii, ale pokud nemé vliv na celkovou vykonnost organismu a
pracovni zaclenéni, se posudkové nehodnoti. Nutné je piihlédnuti také ke zvlastnim
porucham, jako jsou deformity koncetin, svalovych funkci, ndlez na EMG, dale je

dilezité vzit v tivahu stupen adaptace a kompenzace poruchy.

Ptistup k postizeni z hlediska ucelené rehabilitace (az po optimalni integraci do
zivota) stanovi WHO na zéklad€¢ International Classification of Impairments,
Disabilities and Handicaps . Jejich dispenzarizace pfislusi neurologovi ve spolupraci
s praktickym Iékatem, péce by vSak méla byt dle stavu a potfeby tymova. Prevence
spociva pouze v genetickém poradenstvi. (Havlova a spol., 2007, s. 5) Socialn¢

pravni problematikou se zabyva zékon €. 108/2006 Sb., o socialnich sluzbach.
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1.5 Sdruzeni a asociace

Sdruzeni a asociaci, které se vénuji télesn¢ postizenym, je v nasi republice v dnesni

vvvvvv

svalovou dystrofii a jinymi nervosvalovymi chorobami.
Asociace muskularnich dystrofiki v CR

Asociace muskuldrnich dystrofiki v CR (AMD), kterd sdruzuje postiZené
muskularni dystrofii (tzv. myopatii) a dal§imi nervosvalovymi chorobami, je celonarodni
organizace pusobici v Ceské republice. Muskularni dystrofici patii k nejtize postizenym, z
nichz mnozi jsou odkézani na pouzivani voziku a na pomoc jinych osob se vSemi

negativnimi disledky, které z této skutecnosti vyplyvaji. (amd-mda)
Parent Project

Parent Project (Projekt rodic¢u) je sdruzeni rodi¢i a blizkych, jejichz déti se
narodily se svalovou (muskularni) dystrofii Duchenne/Becker (DMD/BMD). Organizace
byla zalozena v roce 1994 v USA a v Ceské republice ptisobi oficialné od roku 2001.
Poslanim organizace je financni podpora vyzkumu svalovych dystrofii DMD/BMD,

zlepSeni zakladni péce a kvality Zivota pacientd a podpora jejich integrace. (Parent project)
MDA RIDE

MDA RIDE ( Muscular dystrophy asociation Ride) je spole¢nost lidi, ktefi se
rozhodli dlouhodobé pomahat lidem s nervosvalovym postizenim, zndmym jako svalova

dystrofie. (mdaride)
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2 KVALITA ZIVOTA

Jakékoliv postizeni a predevSim postizeni, které se postupné vyviji, zasahuje do
kvality zivota. Na kvalitu Zivota Ize pohlizet z riznych uhli pohledu, piredevsim jde o to,
ze kazdy jedinec chéape svou kvalitu Zivota jinym zptisobem. U kvality zivota nemocného

zalezi na typu a rozsahu onemocnéni, v tomto piipad¢ typu myopatie.

2.1 Vymezeni pojmu
Kvalita zZivota, pfesnéji kvalita Zzivota spojend se zdravotnim stavem, se
Vv poslednich letech stdle vice prosazuje a stdva se zdkladnim méfitkem zavaZznosti stavu
nemocného. Po marnych snahach objektivni klasifikace dospé€li odbornici k zavéru, ze je to
vyrazné¢ subjektivni hodnota. Kvalita zivota, dle Svétové zdravotnické organizace WHO, je
to, jak jedinec vnima své postaveni ve svéte v kontextu kultury, spolecnosti a hodnotovych
systémi, ve kterych zijeme, a ve vztahu ke svym cilim, zivotnimu stylu a zajmim.

(Bartlové, 2005, s. 89)

2.2 Osobni pohoda (well-being) a zdravi
Well-being se popisuje jako ,,pocit pohody“ je psychologicky nebo emocni stav,
koncept kvality, ktery =zahrnuje rlzné oblasti spojené s fyzickym, funkénim,
psychologickym a socialnim zdravim jedince. Well-being je definovan jako pacientiv
subjektivni ndzor na zdravi a télesné, psychické a socidlni funkce, ale také jako objektivni

mira pro srovnani zivotni urovné jednotlivych skupin v populaci. (Bartlova, 2005, s. 89)

2.2.1 Dimenze osobni pohody

Podle vétSiny autorti ma kvalita Zivota 3 rozméry:
1) Subjektivni pocit pohody — spokojenosti.

2) Objektivni schopnost fungovat v kazdodennim Zivoté, pecovat o sebe a zastavat

socialni role.

3) Dostupnost zevnich zdroji materiadlni povahy a socialni podpory. (Hrdlicka a

spol., 2006, s. 117)
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Podle Ryffové a Keyesové (1995) ma struktura osobni pohody 6 zakladnich dimenzi:
1) Sebepftijeti — pozitivni postoj k sobé, piijeti riznych aspektt a jejich akceptace.
2) Pozitivni vztahy s druhymi — schopnost empatie.

3) Autonomii — nezavislost a sebeurceni, nezavislost na hodnoceni a o¢ekavani

druhych.
4) Zvladani zivotniho prostfedi — piehled o tom, co se déje v okolnim prostiedi.
5) Smysl zivota — cilesmérnost, pocit, Ze zivot ma smysl.

6) Osobni rozvoj — pocit trvalého vyvoje, otevienost novému, schopnost vidét

pozitivni zmény vlastniho ja a chovani.

Rozpor mezi vyznavanym idealem a realitou je n¢kdy znacny, a pfesto neni
pri¢inou nekvalitniho prozivani zivota. Mnoho handicapovanych a vazné nemocnych lidi
je neklamnym dikazem toho, Ze Ize zit kvalitni Zivot i s nemoci a také v nemoci. Dobrou
kvalitu zivota lze charakterizovat dobrymi zivotnimi podminkami a s pocitem S$tésti.
Spatna kvalita Zivota je charakterizovdna opacné, je to pocit dyskomfortu, bolest a

nespokojenost. (Bartlova, 2005, s. 89)

2.2.2 Faktory ovliviiujici osobni pohodu

Z medicinského hlediska je pojem ,,well-being* kromé psychologické podstaty
uzce propojen jednak s holisticky pojimanym zdravim, jednak s komplexné zaloZenym
pojetim Zivotniho stylu, zahrnujicim mnozstvi rizikovych i projektivnich faktori. Pro
celkovou zivotni spokojenost a osobni pohodu, jde ptedevsim o celkovou nezavislost,
sebeobsluznost a samostatnost u nemocnych, v ramci jejich moznosti. (Solcova, Kebza,
2004, s. 25) Kazdy nemocny se musi smifit se ztratami, které pfimo nebo jinak souvisi
s existenci Zivota. Omezené moznosti vSak nutné neznamenaji ztratu kvality Zivota.
Kwvalita zivota je souhrnem mnoha faktor a je obtizné tyto faktory kvantifikovat a
spolehlivé hodnotit a srovnavat pro pievahu subjektivnich prvki, které obsahuje.

(Bartlova, 2005, s. 89 - 90)
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2.3 Metody méreni kvality Zivota
Jednim ze zpusobt, jak si udélat obraz o tom, jak rozumét terminu ,,kvalita zivota®,
je ten, ze se nejprve seznamime s jejich pojetim meéfeni urcitého jevu a z n¢ho potom

dedukujeme pojeti, které stoji v pozadi dané metodiky.

Metod, kterymi se méfti kvalita, je velké mnozstvi. Rozd€luji se na tii skupiny:
1) Metody méieni kvality Zivota, kde tuto kvalitu hodnoti druha osoba.
2) Metody méieni kvality, kde hodnotitelem je sama dand osoba.
3) Metody smiSené, vzniklé kombinaci metod typu 1) a 2)

2.3.1 Hodnoceni kvality Zivota druhou osobou

Celkové hodnoceni kvality zivota z hlediska spoleCnosti je zaméfené na to, zda
poskytovana péce je v souladu s nejzakladnéjsimi hodnotovymi principy lidského Zivota,
jeho smyslem a cili. Vzdy je velice dualezité zdiiraznit subjektivitu tohoto hodnoceni.
(Bartlova, 2005, s. 90) Prvotni méfeni kvality Zivota bylo podle tzv. HS - Health State
(Rejstiiky zdravotniho stavu daného pacienta), které se dale zdokonalili ve formé¢ HSP —
Health State Profiles (Profily zdravotniho stavu pacienta). Tyto metody sbiraly pievazné
data o zdravotnim stavu pacienta tak, jak byl pacient vidén z lékatského hlediska. (Payne,
2005, s. 623-629) Dalsi metody hodnoceni kvality zivota druhou osobou:

APACHE Il (Hodnotici systém akutniho a chronicky zménéného zdravotniho stavu) — méfi
kvantitativni odchylku stavu pacienta od stavu normalniho a vysledek se vyjadiuje Ciselné.

Hojné vyuzivan ve Velké Britanii.

Karnofskyho index — Indexem vyjadti 1ékaf sviij nazor na celkovy zdravotni stav pacienta k

danému datu.

Symbolické vyjadreni kvality Zivota — vyuziva soustavu kiizkl — ¢im vice kiizka (jeden az

Ctyfi), tim horsi kvalita zivota.
Slovni vyjadreni kvality Zivota (K#ivohlavy, 2002)

Dle Ktivohlavého (2002), ktery uvadi, ze a¢ ma hodnoceni kvality zivota druhou
0sobou své nepopiratelné vyhody (tyto externi pfistupy jsou objektivni, pracuji s modelem tzv.

obecného pacienta a umoziuji tak moznost srovnavani kvality zivota jedincti na rtiznych
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oddglenich a v riznych stadiich nemoci), vykazuje i mnohé nedostatky (ptedevsim nesoulad

mezi méfenim arbitrarnim a subjektivnim hodnocenim stavu samotnym pacientem).

2.3.2 Hodnoceni kvality Zivota samotnym pacientem

Pacient hodnoti kvalitu svého Zivota nésledujicimi metodami:

Posuzovaci Skdala stresu a neschopnosti — DDRS (Distress and Disability Rating
Scale).

Stupnice spokojenosti se Zivotem — SWLS (Satisfaction with Life Scale).

Systém individudlniho hodnoceni kvality Zivota — SEIQoL (Schedule for the
Evaluation of Individual Quality of Life). (Slovacek, 2005)

2.3.3 SmiSené metody zjiStovani kvality Zivota

MANSA (Manchester Short Assessement of Quality of Life) — kratky zptisob hodnoceni
kvality zivota vypracovany univerzitou v Manchesteru. Cilem autort této Skaly je
, Vstihnout celkovy obraz kvality Zivota daného clovéka tak, jak ten se mu jevi v dané
chvili“. Autorim jde o Uéelné zaméfeni efektivni pomoci jedinci na zakladé toho, jak

vypada celkovy obraz kvality zivota (Ktivohlavy, 2002, s. 176)

LSS (Life Satisfaction Scale) — skala zivotniho uspokojeni — jde o skalu typu VAS (Visual
Analogous Scale — vizualni analogova skala), ktera ma sedm stupiti. Metodika MANSA a
ji podobné typy (tedy véetné¢ LLS) maji za ukol diagnostikovat podstatné charakteristiky

Zivota nejen pacientd, ale vSech ob¢anti. (Kiivohlavy, 2002, s. 176; Valerova, 2010)

2.3.4 Generické nastroje méieni kvality Zivota

V celosvétovém meéftitku byly jako prvni vyuZivany predev§im dva nastroje:

SIP — Sickness Impact Profile — byl vytvofeny za ucelem jeho Sirokého pouziti bez ohledu
na typ a zdvaznost onemocnéni, demografické nebo kulturni aspekty. Nastroj byl
vytvofeny pro studie hodnotici efektivnost terapie. Obsahuje 136 polozek prezentujicich
denni aktivity, které jsou rozdélené do 12 subskal (spanek, oddech, emocionalni Zivot, péce
o télo, pohybova aktivita, pée o domdcnost, mobilita, socialni interakce, komunikace,

préce, rekreacni aktivity, stravovani).

NHP — Nottingham Health Profile — byl vytvofeny na meéteni télesného, socidlniho a

psychického distresu.
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SF-36 — byl vytvofeny s cilem poskytnout hodnoceni zahrnujici mnohé vSeobecné
koncepty souvisejici se zdravim, které nejsou specifické pro zadné onemocnéni, veék nebo

typ 1écby.

European Quality of Life Questionnaire — Version EQ-5D - piedstavuje
standardizovany, genericky nastroj hodnoceni zdravotniho stavu. Nastroj hodnoti dva

ukazatele — objektivni a subjektivni.
WHOQOL-BREF — pouziva se pro potieby klinické praxe.

Psychological General Well-Being Index — reprezentuje intrapersonalni, afektivni nebo
emocionalni stavy, reflektujici aktualni stav subjektivni pohody nebo distresu. (Gurkova,
2011, s. 144-147)

2.3.5 Specifické nastroje méreni kvality Zivota

Specifické nastroje jsou vysledkem snahy o co nejptesnéjsi identifikaci faktord,
ovliviiyjicich kvalitu Zivota pacienti. Hodnoti pomérné Uzké spektrum faktorti, které
bezprosttedné souvisi s konkrétnim onemocnénim. (Gurkova, 2011, s. 149; Bartlova a

spol., 2008, s. 145)

2.3.6 Problémy v hodnoceni kvality Zivota
Problémd, které pii hodnoceni kvality zivota mohou nastat, je cela fada a obecné je

muzeme rozdélit do nekolika skupin:

1) Problémy spojené s pacientem — odmitnuti vyplnit dotaznik (tyka se hlavné
starSich jedinct a lidi s niz§im vzdélanim), neporozuméni dotazniku a neschopnost jej

vyplnit o samot¢.

2) Problémy spojené s dotaznikem — dlouhodobé studie utivajici pouze jeden typ
dotazniku, ktery potom nedostatecné odrati vyvoj onemocnéni a 1éEby, neptesnost pii

vyhodnocovani dat.

3) Problémy tykajici se doby podavani dotaznikii — ovlivnéni vypovédi pacienta
asistenci needukovaného zdravotnického persondlu, nedostate¢na edukace pacienta o

dotazniku miize vést k nedbalému vyplnéni.

4)Problém tykajici se rozhovoru — otazky museji byt pokladany srozumiteln¢,

nesmg&ji byt slozité.
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5) Chybéjici data — Spatné formulované nebo chybéjici otazky mohou vést k tomu,
ze pacient nenalezne spravnou odpovéd’, respondent nemusi porozumét otazkam, které

jsou prilis slozité formulované (Slovacek, 2005).
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3 PRAKTICKA CAST

3.1 Formulace problému

Myopatie je nevylécitelné onemocnéni, na které sice probiha vyzkum, avsak G¢inna
1é¢ba stale nebyla nalezena. Nejhorsi pfi tomto onemocnéni je jeho stald progrese, proto je
péce o nemocné s myopatii velice rozmanita. Nekteti jsou odkdzani na uplnou pomoc
druhych a néktefi jsou sobéstacni ve spousté ¢innosti, coz je dano vzdy typem a rozvojem
onemocnéni. Kvalita zivota takto nemocnych pacienti je také velice riizna, dle typu
onemocnéni. Ve vyzkumném Setfeni jsem se snazila zjistit, jaky je pfistup zdravotnického
personalu k nemocnym s myopatii a jaka je kvalita jejich zivota, jaké maji moznosti, co

tyCe vzdélani, zamé&stnani, spolecenského uplatnéni a kultury.

3.2 Cile prace

Cilem prace je zmapovat kvalitu zivota nemocnych s myopatii, svalovou dystrofii.
Zjistit vliv tohoto onemocnéni na vSedni denni ¢innosti, zajmy, vzdélani, zaméstnani a v

neposledni fadé také ptistup zdravotniki k pacientiim s myopatii.

3.3 Vyzkumné otazky

Jak se zménila kvalita Zivota v pribéhu onemocnéni téchto pacienti?

Jak vnimaji tito pacienti ptistup zdravotniki a okoli?

Jaky vliv ma myopatie na jejich rodinné a partnerské vztahy?

Jak se tito pacienti zajimaji o vyzkum 1éEby?

Jaké je socioekonomicka situace téchto pacienti?

Jaké maji moznosti nemocni s myopatii na vzdélani na vysokych Skolach?

Jak jsou piinosné lazenské pobyty pii 1écbe myopatii?
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3.4 Metodika

Pro své Setfeni jsem zvolila metodu kvalitativniho Setfeni za pomoci
polostrukturovanych rozhovort (rozhovor v plném znéni bez odpovédi). Rozhovory byly
provadény formou elektronickou, tedy posilanim emailli a telefonicky, jelikoz dotazovani
pochazeji z riznych kouti republiky. Rozhovory probihali od #ijna r. 2012 do ledna r. 2013

a byly ptizptisobeny véku respondentt.

3.5 Vzorek respondentii
Pacienti, se kterymi jsem spolupracovala, jsou rizného pohlavi, véku a také kazdy
Z nich ma jiny typ myopatie. Vékové rozmezi je od 16 — 46 let. Podle typu myopatie, ktery
velice ovliviiuje zdravotni stav, jsem pfizpusobila priubéh a otazky rozhovort. Se vSemi
respondenty jsem se bohuzel nemohla setkat osobné, pravé z divodu jejich neptiznivého

aktualniho zdravotniho stavu. Osobn¢ jsem se setkala s pouze s jednou z dotazujicich.

Prvni rozhovor probihal s19- ti letou divkou, u které byla diagnostikovana
myopatie pletencového typu — alfasarkoglykanopatie, v 9- ti letech. Rozhovor probihal
osobné¢ a dale vyménou emailt. Divka je uplné zavisld na pomoci druhé osoby, uziva

invalidni vozik od 12- ti let. Zije se svou matkou, ktera o divku peduje 24 hod. denné.

Druhy rozhovor probihal s 16- ti letym chlapcem, u kterého byla ve dvou letech
diagnostikovana myopatie typu Duchennen. Rozhovor probihal pouze elektronicky, tedy
vyménou emaili a telefonicky. Chlapec je zcela zavisly na péci druhé osoby. Pecuje o néj
matka. Chlapec uziva invalidni vozik, jiz od svych 8 let. Jelikoz chlapctv stav byl v dobé

rozhoru velice vaZzny, tak za chlapce a v jeho pfitomnosti odpovidala jeho matka.

Tteti rozhovor probihal s46- ti letym muzem, u kterého byla myopatie
diagnostikovana ve dvou letech. V détstvi byl diagnostikovan typ Duchennen a dale
v dospélosti Beckertv typ. Invalidni vozik uzival pacient ¢asteéné od 25- ti let a od 33- ti
let trvale. PeCuje o n& manzelka. Doprovod mu dé€la jeho pritel pes. Rozhovor probihal

telefonicky a vyménou emaili.
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4 ANALYZA ROZHOVORU

Respondent ¢. 1

Tento rozhovor probihal s 19 ti letou divkou, u které byla diagnostikovana progresivni

myopatie pletencového typu- sarkoglykanopatie v 9 ti letech.

1)

2)

3)

4)

5)

6)

7)

Jaky typ myopatie Vam byl diagnostikovan?

,Progresivni svalova dystrofie pletencového typu a tézka skolioza patere.*

V kolika letech Vam byla stanovena diagnéza?

,»Diagndza mi byla stanovena v deviti letech.*

Jakym zpiisobem Vam byla diagnéza sdélena?

,Lékarka z neurologie méla podezieni na myopatii a poslala mé na Neurologickou
kliniku 1. LF UK a VFN Praha, k Prof. MUDr. Son¢ Nevsimalové, DrSc. Moje
oSetfujici Iékarka v této nemocnici byla Doc. MUDr. Miluse Havlova, CSc., ktera
mé poslala na biopsii, kde se potvrdilo, Ze mam myopatii. Vzhledem k mému véku

diagnozu 1ékafi sdelili mym rodi¢tim.*

Byla Vam sdélena také prognoza?
»Rodi¢im progndza sdé€lena byla, bez perspektivy zlepSeni, maximum by bylo
stabilizovat stav.*

Jaka vySetieni jste absolvoval (a)?

,»Biopsii, neurologické, ortopedické, kardiologické a spirometrické vySetieni.*

Kde ziskavate informace o onemocnéni?
,»O mé nemoci m¢ informuje 1€ékarka z neurologie, ke které chodim jedenkrat za tii
mesice na kontrolu. Sama nové informace nevyhleddvam, jelikoz meé nové

informace o nemoci psychicky zatézuji.*

Navstévujete odbornou poradnu a kde?

,»Odbornou poradnu nenavstévuji.*
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8) Jsou k Vam zdravotnici v nemocni¢nich zarizenich ohleduplni?

,»ANO jsou. Jsou ke mné mili a ohleduplni.*

9) Shledavate nékde problémy v pFistupu zdravotniki k Vam? Pokud ano, jaké?
»Neshleddvam zadné problémy. Nesetkala jsem se zdravotniky, kteti by mi neuméli

pomoct.

10) Mate néjaka pridruzena onemocnéni, pokud ano, jaka?
»Ano, mam tézkou skoliézu patere. Mam trupovou ortézu, kterou nosit podle 1€kaiti
nemusim, pry uz mi nepomuze. Byla mi sice nabidnuta operace, ale nebyla
doporucena. V prvni tfidé mi byla zjiSténa lehkd mozkova dysfunkce a nasledné

dysgrafie, dyslexie a dysnumerie.*

11) Jaké léky uZivate, jak casto?

»Jedenkrat denné€ koenzym Q10, protoZe jiné 1éky na tuhle nemoc nejsou.*

12) Jak je Vase 1é¢ba finan¢né narocna?

,Ma lé¢ba neni finanén€ naroc¢na, jelikoz uzivam pouze vitaminy.“

13) Hradi Vam pojist’ovna néjaké kompenzaéni pomicky nebo léky?
»Ano, pojistovna mi hradi kompenzacni pomicky jako naptiklad invalidni vozik,
polohovaci postel, schodolez a dostavam pfispévek na auto, vSechny tyto

kompenzaéni pomicky plné vyuzivam.*

14) Mate svého asistenta?
,»Sveho asistenta mam pouze ve Skole. Asistentka mi pfipravuje uceni a pomaha mi

na wce.*

15) Uzivate invalidni vozik, pokud ano, od kolika let?

»Invalidni vozik uzivam od dvanacti let a od 14 let jsem na ném plné zavisla.*

16) Navstévujete rehabilita¢ni kliniku? Mate problém s dopravou?
,Jedenkrat tydné navstévuji rehabilitaéni zafizeni v misté bydlisté. S dopravou

nemam zadny problém, jelikoZ m& mamka vSude odveze.*
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17) Rehabilitujete doma s pomoci asistenta nebo rodiny?
,,Rehabilituji doma s pomoci mamky, a pokud jsem unavena ze $koly, tak pouze

odpocivam. Unavend byvam velmi Casto.*

18) Prodélal (a) jste néjakou operaci v souvislosti s timto onemocnénim?
,.Ne, neprodélala, jenom mé poslala ma 1ékaika do nemocnice v Motole na operaci
patefe, kterou mi zamitli. Z divodl, ze by byla desetiprocentni UspeSnost.
Vzhledem k tomu, ze mam myopatii, tak by mi operace patefe nepomohla, naopak

by mi télo vice ochablo.*

19) Mate invalidni dichod?

,»Ano, mam plny invalidni dichod.*

20) Pokryje Vam dichod Vase vydaje spojené s onemocnénim a 1é¢bou?

»ANO, vydaje mi vystaci.*

21) Vyuzivate socialni sluzby, pokud ano, jaké?
»Dostdvam pfispévek na auto a jiné socialni sluzby nepotiebuji a tak je

nevyuzivam.*

22) Vyhledal (a) jste nékdy pomoc psychologa?
»KdyZ jsem se dozvédéla o této nemoci a Ze budu potfebovat ¢asem invalidni
vozik, tak jsem neméla chut’ zit. Mamka to probirala s mym oSetfujicim lékafem a
domluvili se, ze navstivim psychologickou poradnu, kde jsem si potom piipadala

jako blazen, v nicem mi nepomohli, pomohla mi ma rodina.*

23) Jaky byl Vas Zivot pred onemocnénim?
,»MUj Zivot pfed onemocnénim byl stejny jako u zdravych déti. Mohla jsem chodit
s détmi ven a hrat s nimi rtizné hry, chodit plavat, jezdit na kole a jezdit na vylety a

to mi chybi.*
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24) Jak Vam nemoc zménila Zivot?
»INemoc mi zménila zivot tim, ze nemlizu délat to, co jsem délala diive. Nemiizu

chodit sama ven. Bez pomoci rodiny se neobejdu.*

25) Jak nemoc zasahla Vase rodinné vztahy?
,»Ma nemoc nezasdhla zadné rodinné vztahy, rodice se rozvedli, mnohem dfive nez
mé onemocnéni propuklo a partnersky vztah se obavam navéazat vzhledem ke

svému zdravotnimu stavu.

26) Zménili se Vase Zivotni hodnoty béhem nemoci?

»Ano, zménily. Vazim si kazdého dne.*

27) Kde a ¢im nabirate silu a energii pro boj s touto nemoci?
»Energii a silu nabiram ve Skole. Sice m¢ skola velice vycerpava, ale moc mé bavi

a nemyslim tolik na svou nemoc.*

28) Kdo Vam nejvice pomaha, kdo je Vam oporou?

»Nejvice mi pomaha mamka a oporou mi je celéd rodina, ktera je pomérné velka.*

29) Jakou $kolu studujete a jaké mate moZnosti studia?
,»Studuji sttedni ekonomickou Skolu v Chomutove, obor vefejna sprava. Tento obor
m¢ velice bavi a zajimam se o n¢j. Velice rada bych studovala vysokou skolu, ale
obavam se, Ze s timto onemocnénim to neplijde. Nevim o zadné vysoké Skole, ktera

by nabizela individudlni plan pro télesné postizené s myopatii.*

30) Mate néjaké zajmy (konicky) a jaké?

,Rada sleduji hokej a rada ¢tu knizky, vice mi ma nemoc nedovoli.*

31) Sledujete vyzkum lé¢by myopatii, a co si 0 ném myslite?

,Nesleduji, vim, Ze je to nemoc nevylécitelnd.*

32) Jak casto navstévujete lazné?
»Dfive jsem jezdila do lazni jedenkrat za rok, kde jsem byla 2-3 mésice. Nyni

nejezdim, protoze bych zameskavala skolu a to bych nerada.
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33) Pomahaji Vam lazeniské procedury?

[ 24

troSku zpomalit.*

34) Jak byste hodnotil (a) kvalitu lazefniské péce o nemocné s myopatii?
,»V laznich do kterych jsem jezdila ja, do KoSumberku, tak mohu fici, ze byli
vSichni vstiicni a neméla jsem zadny problém. Vzdycky jsem si tam nasla spoustu

pratel, kteti méli stejné potize jako ja.*

35) Chtél (a) byste na zavér sdélit néco co je pro Vas vzhledem k onemocnéni
diilezité nebo co byste si pral (a)?
Prala bych si, aby mé& zdravi 1idé brali Gpln€ normélné. Mym velkym pianim je

studovat.
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Respondent ¢. 2

Druhy rozhovor byl uskutecnén se 16 ti lety chlapcem s myopatii typu Duchennen
(DMD), kterému byla nemoc diagnostikovana ve 2 letech. Chlapciv stav je velmi vazny, je

velice rychle unaveny, proto na otazky odpovidala jeho matka.

1) Jaky typ myopatie Vam byl diagnostikovan?
,Jedna se o myopatii typu Duchenne (DMD), coz je nejCastéj$i a zaroven

nejkrutéjsi z myopatii.*

2) V kolika letech Vam byla stanovena diagnéza?
»Bylo to ve dvou letech. Martin prodélal osklivou virézu a pani doktorce se nelibil,
tak pro jistotu nechala udélat krevni testy cilené na CK (kreatinkinazu). Tento
ukazatel je u DMD nékolikanasobné zvyseny. Museli jsme ihned odjet do Hradce
Kralové na infekéni oddéleni, kde ndm syna chtéli odebrat a poslat nds domi.
Vymohla jsem si, ze chci se synem zistat, ale nepovolili mi to pfes noc, takze
musel na noc dostavat silna sedativa, aby viibec usnul, coz jeho nemoci ani jeho
stavu nijak nepomohlo. Tyden si 1¢kaii mysleli, ze Martin ma Zloutenku nebo néco
S jatry, aZ po tydnu neskute¢ného trapeni syna i mé jako matky, kdy jsem nemohla
byt u néj ptes noc, nam diagnozu sdélila geneticka, kterou 1ékati pozvali. Ta ithned
podle zvétSenych Iytek (Martin spal tehdy v kocarku a Iékatka ho ani
nepottebovala probudit) diagnostikovala svalovou dystrofii, kterou nasledné

potvrdily genetické testy.*

3) Jakym zpiisobem Vam byla diagnoza sdélena?
,Bylo to na genetice v Hradci Kralové. Sdéleni probéhlo béhem nékolika malo

minut a bylo velice tvrdé a neosobni. Bez jakékoliv nabidky pomoci.*

4) Byla Vam sdélena také prognéza?
»Prognoza ndm byla sdélena néasledné po diagnoze na genetice v Hradci Kralové:
smifte s tim, ze VaSe dit€ je smrtelné nemocné, v 7 letech bude na voziku a
nedozije se své dospélosti. Neda se nic délat, smiite se s tim, doporucujeme Vam

poridit si dalsi dité.*
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5) Jaka vysSeti‘eni jste absolvoval (a)?

,Krevni testy, geneticka vySetfeni, EEG v nemocnici Motol.*

6) Kde ziskavate informace o onemocnéni?
LVroce 1999 jsem se diky internetu a poté i korespondenci poznala se

zakladatelkou hnuti Parent Project (www.parentproject.org), pani Patricii Furlong,

ktera mi poslala zékladni informace o moznostech fyzioterapie, vyzivy a riznych
vyzivovych dopliicich. Sama jsem se poté rozhodla tuto organizaci s jejim
svolenim zalozit také v CR (registraci jsem podala v roce 2001). Dnes mame diky
spolupréci s odborniky z nejriznéjSich center a klinik zpracovany jakysi manual
péce pro rodiCe a snazime se také vzdélavat 1ékate 1 doktory, tak aby dokézali tuto

nemoc v¢as diagnostikovat.*

7) Nav§tévujete odbornou poradnu a kde?
,Jezdime do Nervosvalového centra v Katetinské ul. v Praze, k pani Doc. Milusi
Havlové, CSc, a také do FN Brno Bohunice, kde Martin podstoupil operaci
skoliozy u pana primate ortopedické kliniky M. Repky.*

8) Jsou k Vam zdravotnici v nemocni¢nich za¥izenich ohleduplni?
»Ano, byla jsem mile pfekvapena piistupem na ortopedické klinice ve FN Brno
Bohunicich, kdy jsem mohla byt po celou dobu synovy hospitalizace ptitomna (i
na ARO a JIPu), ve srovnani s pobytem ptfed 13 lety na détském oddéleni

Vv Hradci Krélové, urcité pozitivni zména.*

9) Shledavate nékde problémy v pristupu zdravoetniki k Vam? Pokud ano,

jaké?

»Hlavni problém vidim ve strachu jezdit na pravidelné kontroly neurologické, kdy
je vzdy konstatovan zhorSujici stav (vzhledem k progresivni povaze této nemoci),
takZe nejsem schopna zvladat kritiku ze strany lékaiti, Ze se zdravotni stav ditéte
zhorSuje, Ze se napiiklad zkracuji svaly a to 1 pfes dosti invazivni protahovani. Je
to téméf vzdy stresova situace nejen pro me ale 1 pro dité, protoze dosud neni 1€k a
nikdo Vam nedokéze pomoci. I pfes kazdodenni cviceni a podavéani nejriznéjSich
ptipravkil, které bohuZzel neplati pojistovna, se stav stile zhorSuje. Takze stile

absolvujete n¢jaka vySetfeni ale Casto bez moznosti néjak zdsadné zmeénit
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zdravotni stav ditéte. VSechno, co délame urcité vyznamné zlepsuje stav a pohodu

ditéte, ale nemoc i ptesto postupuje.*

10) Mate néjaka pridruZena onemocnéni, pokud ano, jaka?
,»AN0, syn ma diagnostikovanou lehkou formu autismu spolecné s poruchami uceni

(dyslexie, dyskalkulie, dysgrafie).

11) Jaké léky uzivate, jak ¢asto?
,»Vysoké davky Q10 (200 — 400mg denng), vitamin D, hoicik, vapnik ve formeé

iontl od firmy TIENS (jaro, 1éto), pribézné ptes zimu ginko a hot¢ik, Pangamin.*

12) Jak je Vase lé¢ba finan¢éné naroéna?

,» Temet 3000,- K¢ mésicné.

13) Hradi Vam pojist’ovna néjaké kompenza¢ni pomiicky nebo léky?
»L€ky nam pojiStovna nehradi, pfispivd ndm na nékteré kompenzacni pomucky:

vozik, el. vozik, polohovaci lizko.*

14) Mate svého asistenta?
,Osobniho asistenta si dovolit nemuZeme, jako samozivitelka. Martin ma
pedagogického asistenta ve Skole na 4 vyucovaci hodiny. Tuto asistenci jsem 8 let
doplécela, letos poprvé uz nemiizu asistentce piidat penize, protoze starSi syn

studuje VS a je to finan¢né velice naro¢né.

15) Uzivate invalidni vozik, pokud ano, od kolika let?

»Ano, od 8 let. Od 11 let mame 1 elektricky vozik.*

16) Navstévujete rehabilitac¢ni kliniku? Mate problém s dopravou?
»Ne, rehabilitujeme doma, diive k ndm dochazela rehabilitacni terapeutka 1x

b 13

tydné. Nyni dojizdime na plavani 1x mésicné.

17) Rehabilitujete doma s pomoci asistenta nebo rodiny?

,Nekolikrat denné rehabilitujeme doma, provadime i dechova cviceni.*
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18) Prodélal (a) jste néjakou operaci v souvislosti s timto onemocnénim?
»Ano, operaci skolidozy patefe na ortopedické klinice ve FN Brno Bohunice, diky

operaci ustoupily bolesti zad a skolidza se jiz nezhorSuje.*

19) Mate invalidni dichod?

,Ne, syn jesté nedosahl plnoletosti, pobiram ptispévek na péci.*

20) Pokryje Vam dichod VaSe vydaje spojené s onemocnénim a lé¢bou?

,Prispévek na péci je absolutné nedostate¢ny, pomaha ndm rodina.*

21) Vyuzivate socialni sluzby, pokud ano, jaké?

,,Ne.

22) Vyhledal (a) jste nékdy pomoc psychologa?
»AN0, vV SPC Janské Lazn¢ kvili specidlnimu vySeteni. Toto je vyzadovano pro
schvaleni asistenta pedagoga do tfidy.*

23) Jaky byl Vas Zivot pfed onemocnénim?

,, 10 Si nepamatuji.*

24) Jak Vam nemoc zménila Zivot?
»Martin se citi byt spokojeny, ale chtél by se uzdravit. Dnes jiz chape svoje

omezeni to, Ze je zavisly zcela na péci svého okoli.*

25) Jak nemoc zasahla Vase rodinné vztahy?
,Otec rodinu opustil, nezvlada situaci ani v soucasné dobé, kdy svého syna

nenavstévuje a ani se o jeho stav nezajima.*

26) Zménili se Vase Zivotni hodnoty béhem nemoci?
,UTCité ano, Martin se dokaze radovat z malickosti a vazi si kazdého dne, kdy se
déje néco zajimavého a kdy miize byt ve spole¢nosti svych pratel a rodiny.*
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27) Kde a ¢im nabirate silu a energii pro boj s touto nemoci?
»Martin bojuje svoji neustdle optimistickou naladou, ktera dava silu vsSem

ostatnim, ktefi se o n¢j starame. Jsme velice Stastni, ze s nim muazeme byt.*

28) Kdo Vam nejvice pomaha, kdo je Vam oporou?
,»Nejveétsi opora je Martinliv starSi bratr, pedagogicka asistentka, nasi pratelé a
znami, nékdy 1 zcela anonymni cizi lidé, ktefi Martinovi finan¢né pfispivaji pres

jeho webovky na nejriznéjsi véci spojené s onemocnénim a lécbou.

29) Mate néjaké zajmy (koni¢ky) a jaké?
»Martinovym nejvét§im zdjmem je modelafstvi a vale¢na historie. Také sbird
krabicky od zéapalek a mince. Velkou radost mu déla jeho pes asistent Jenny a

cestovani.

30) Sledujete vyzkum lé¢by myopatii, a co si 0 ném myslite?
»Vyzkum sledujeme jiz mnoho let a také jej pres Parent Project financné
podporujeme. Doufame, ze Martin bude mit to Stésti, ze bude zafazen do

klinickych testl exon skipping pro exon €. 52.°

31) Jak casto navstévujete lazné?

,Dosud jsme byli v 1aznich 2x a jiz to neplanujeme.*

32) Pomahaji Vam lazeiiské procedury?

,»V soucasném stavu jiz asi ne.*

33) Jak byste hodnotil (a) kvalitu lazerniské péce o nemocné s myopatii?
,»My jsme byli spokojeni predev§im s rehabilitaci, ktera je v Janskych Laznich na

vysoké urovni.*

34) Chtél (a) byste na zavér sdélit néco co je pro Vas vzhledem k onemocnéni
diilezité nebo co byste si pial (a)?
,»loto onemocnéni nds vSechny naucilo velké trpélivosti, pokofe a také tomu, Ze

Clovék nemd v Zivoté pfedem nikdy nic vzdavat. Piejeme si, aby se urychlilo
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schvalovani novych 1€kl a aby mély vSechny déti s DMD Sanci se uzdravit. Nam
by postacilo i to, aby se zdravotni stav jiz dale nezhorSoval, abychom ziskali tolik
potiebny ¢as. Dtlezité je pro nas zajistit bezbariérové prostiedi pro zivot, to jediné

se nam stale nedafi.
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Respondent ¢. 3

Tteti rozhovor byl proveden se 46 ti letym muzem, kterému byla diagnostikovana

v détstvi myopatie typu Duchennen a v dospélosti také typ Beckertiv. Je velmi sobéstacny,

Casto navstévuje lazné€, které mu velmi pomahaji. I pfes svou diagndzu je zaméstnan jako

prodejce vozii. Jeho nejvétsi oporou v této nemoci mu je jeho manzelka.

1) Jaky typ myopatie Vam byl diagnostikovan?

2)

3)

4)

5)

6)

7)

8)

»Byla mi diagnostikovana myopatie Duchennova typu. V dospélosti Beckeriv
syndrom, ale v lékarskych zpravach mam stile Duchenniv typ, takze

Duchennova.*

V kolika letech Vam byla stanovena diagnéza?

,Diagn6za mi byla stanovena ve dvou letech.*

Jakym zpisobem Vam byla diagnéza sdélena?

»Dlagnoza nam byla sdélena, mné a mym rodi¢lim, Gstné détskym lékafem."

Byla Vam sdélena také prognoéza?

,»Ano, progresivni myopatie. Pouze cvic¢enim lze jeji pribéh zpomalit.*

Jaka vySetfeni jste absolvoval (a)?
,Jako maly si jiz nepamatuji. V dospé€losti jsem podstoupil biopsii svalu

s Sokujicim zaveérem: svalovou tkan nahrazuje tkan tukova.*

Kde ziskavate informace 0 onemocnéni?
,Veskeré informace jsem ziskal v pribéhu lazenskych pobyti. V soucasné dobé na

internetu, ale nepatram po informacich.*

Navstévujete odbornou poradnu a kde?
,»Odbornou poradnu nenavstévuji. Jako maly jsem byl vedeny ve Vinohradské

nemocnici na rehabilitacni klinice.*

Jsou k Vam zdravotnici v nemocni¢nich zarizenich ohleduplni?
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9)

,C0 se tyCe v laznich, tak je to bez problémi, ale v nemocnicich je situace
podstatné horsi. Kdyz jste hospitalizovand napt. se zlu¢nikem, jako jsem byl
jednou, tak je preci nepfipustné, aby Vam bylo jesté néco jiného. A lékai chirurg
byl GpIlné mimo realitu. Sestry samoziejmé také, protoze vyzadujete uplné jiny
pfistup a hlavné pomoc od zdravotnického personalu a na to bohuzel nejsou podle
mého nézoru Skoleni. Lékarska etika je, prosim pékné ne¢kde jinde, nez by méla byt.
Kdybych nemél spoluzéka ortopeda a on nemél kamarada chirurga tak jsem jiz byl
dnes bez zlu¢niku a piitom jsem mél zanét ve vydechové casti zaludku, dle

propoustéci zpravy z kliniky.*

Shledavate nékde problémy v pristupu zdravotniki k Vam? Pokud ano, jaké?

,»V pfistupu. Jak jsem jiz fikal, sestry a dalSi zdravotnici nevi, jak maji s ndmi
myopatiky zachazet. Kdyz jsem lezel v nemocnici s podezienim na Zluénik a
potfeboval jsem rano pomoc od sestry, aby mi dala zidli na WC, Ze se nutn¢ oni
pottebuji opfit abych se mohl posadit na misu, tak mi fekla, Ze je tu sama a Ze ji to
nezajima. Tak jsem ji fekl, Ze to bohuzel jinak neptijde, ze opravdu potiebuji jeji
pomoc, Ze se 1éc¢im s myopatii, a kdyZ mi nepomize, ze to vypustim doprostied
chodby, ja se svoji diagnézou si to obhdjim. A najednou to Slo. A kdyz ptijela moje
manzelka na navStévu a zeptala se sestry, jestli mé muze vykoupat, tak byl
zdravotnicky personal nej$tastnéj$i. Nemocni¢ni postele jsou z 60. let, ale asi jak

V které nemocnici.

10) Mate néjaka pFidruZena onemocnéni, pokud ano, jaka?

»Nemam zadna pfidruZend onemocnéni, za coZ jsem velice rad.*

11) Jaké léky uZivate, jak casto?

»Moduretic-cely a Micardis-ptlku, kazdé rano do konce Zivota.*

12) Jak je VasSe lé¢ba finan¢né naro¢na?

,»Nejvice jsou financné ndrocné lazné€, jelikoz pojiStovna jiz tolik nepiispiva

Léazenska lécba, je opravdu velmi drahd, ale velmi dobfe mi pomaha.*

44



13) Hradi Vam pojist'ovna néjaké kompenzaéni pomiicky nebo 1éky?
,»Ano, pojistovna mi propujcila a uhradila polohovaci lizko a elektricky vozik.

Samoziejmé, Ze jako zadatel hradite 10% z ceny kompenzacnich pomucek.*

14) Mate svého asistenta?

,»Ano, je to manzelka.*

15) Uzivate invalidni vozik, pokud ano, od kolika let?

,,Od roku 2002 ¢aste¢né a od roku 2010 trvale.*

16) Navstévujete rehabilitac¢ni kliniku? Mate problém s dopravou?
»Navstévuji pouze lazn€. Dopravuji se autem. Rehabilitace v misté¢ bydliste je
nemyslitelnd. Zdravotnicka zafizeni nejsou pfizplisobena na pacienta s myopatii,

ktery je na vozicku, tedy bezbariérove.*

17) Rehabilitujete doma s pomoci asistenta nebo rodiny?
»Kazdy den rehabilituji s manzelkou: rdno posadit na lizko, pielézt na vozik,
z voziku na WC, zpét na vozik, na vanu, zpét na vozik, oblékat se, je to Silené, kdo

to nezazil, nemuze pochopit.*

18) Prodélal (a) jste néjakou operaci v souvislosti s timto onemocnénim?

,V roce 1981 operaci achillovy §lachy na obou DK a v roce 1993 biopsii svalu.*

19) Mate invalidni dichod?

,,Ano, mam invalidni dtichod.*

20) Pokryje Vam diichod Vase vydaje spojené s onemocnénim a lécbou?

,»Vyse dichodu mi nepokryje vydaje spojené s onemocnénim a 1é¢bou, je mnohem

wvewr

21) Vyuzivate socialni sluzby, pokud ano, jaké?
»Nechaval jsem si vozit obédy z Gstavu socialni péce. Jinak vyuzivam dle zakona

pfispévek na motorové vozidlo, nyni jednou za 10 let.*
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22) Vyhledal (a) jste nékdy pomoc psychologa?
,PI1 zadosti o elektricky vozik je nezbytnd véta psychologa, ze jste schopna
pouzivat elektricky vozik v silnicnim provozu, tak ohledné této Zzadosti jsem

psychologa navstivil, jinak jsem nepotieboval.*

23) Jaky byl Vas zZivot pied onemocnénim?

,»Onemocnél jsem ve dvou letech, tak pro mé zivot pred onemocnénim nebyl.*

24) Jak Vam nemoc zménila Zivot?
»Zménila v tom, ze kdykoliv a kamkoliv jedeme, zjist'uji bezbariérovost mista.
Samoziejmé po roce 1989 se mnoh¢ zlepsilo, avsak je stale co zlepSovat. Hlavné

komunikace mezi lidmi.*

25) Jak nemoc zasahla VaSe rodinné vztahy?

,,Vice mén€ nezasahla. ,,

26) Zménili se VaSe Zivotni hodnoty béhem nemoci?

,,Nezmeénili, stale si vSeho vazim.*

27) Kde a ¢im nabirate silu a energii pro boj s touto nemoci?

,V naruci své zeny, v dobrém jidle, Cerveném vinég a pod italskym sluncem.*

28) Kdo Vam nejvice pomaha, kdo je Vam oporou?

»ManZzelka a pejsek Kaca.

29) Mate néjaké zajmy (konicky) a jaké?
,Rad vafim, a miluji obchody s nadobim, které mam od manzelky zakézané. Shanél
jsem jednou Spikovaci jehlu, kdyz jsem ji uvidél v obchodé¢, tak uz jsem ji nedal

Z ruky.«
30) Sledujete vyzkum lé¢by myopatii, a co si 0 ném myslite?
»Nesleduji. Diive pokvete Nasténcin pafez, nez na tuto krutou chorobu néco

najdou. Bohuzel nevidim vyzkum pfili§ optimisticky.*
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31) Jak ¢asto navstévujete lazné?

,»Do lazni jezdim kazdy rok.*

32) Pomahaji Vam lazeiiské procedury?
,Jednoznaéné mi velmi pomahaji, jinak bych tam nejezdil. Jeden rok vynechat je

strasné znat.*

33) V ¢em Vam lazeriské procedury pomahaji nejvic?
,Lazenské procediry mné pomahaji fyzicky, duSevné a psychicky. Chci se v
laznich 1é¢it tak jezdim leden-tunor. Odpoc¢inu si od domacich starosti. Nakoupit, co
uvafit, vencit K&cu, rychle na autobus do prace. Prost¢ vypadnu z toho kolotoce.
Odpocine si 1 manzelka. A kdyz se vratim domi, je zanedlouho prvni jarni den,

zacinaji jarni aktivity a hlavné se blizi italské slunicko.*

34) Jak byste hodnotil (a) kvalitu lazeiiské péce o0 nemocné s myopatii?

,»V Janskych Laznich je péce naprosto vzorna.*

35) Jaké mate vzdélani? A  jaka zaméstnani jste  vykonaval?
,P0o dovrseni zdkladni Skolni dochazky a ukonceni dvouleté ekonomické Skoly v
Janskych Laznich jsem se nemohl smifit s védomim, Ze budu stale absolventem
dvouleté ekonomické Skoly pro Smajdavé déti. I piesto, Ze jsem byl ze vSech sil
podporovan rodici, jako jejich jediné dite, jediny syn. Mé néklady se tak néjak stale
zvySovaly, a tak rozdilové zkousky na vecerni stfedni ekonomickou Skolu s
maturitou pro pracujici v Resslove ulici v Praze na sebe nedaly dlouho cekat. Po
ukonceni stfedni ekonomické Skoly maturitni zkouskou, kde jsem prozil tii

nadherné roky svého zivota.*

36) Mate nyni néjaké zaméstnani? Pokud ano, jaké?
»~Ano, jsem zameéstnan. Jsem prodejcem novych osobnich vozl pro télesné
postizené fidiCe, ale i1 rodiCe postizenych déti znacky Opel a Chevrolet. Jako maly
kluk jsem vzdycky chtél byt kuchatem, taxikdfem nebo pravnikem. Vystudoval
jsem SES a po $kole jsem nastoupil do kancelaie. Jakmile to §lo tak jsem odesel a
zacal jsem jezdit s taxikem. Ano 18 let i s myopatii. Pro fyzickou naro¢nost jsem

prava vzdal, ale stejné¢ musim znat spousty socialnich zédkonti.*
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37) Chtél (a) byste na zavér sdélit néco co je pro Vas vzhledem k onemocnéni
diilezité nebo co byste si piral (a)?
,»Nevycitam zivotu, co mi nedal, ale u¢im se milovat a ocefiovat co mi dava.
Nedokazu Vam fict, jak bych reagoval, kdybych dostal myopatii ve dvanacti nebo
tteba v osmnécti letech. Zndm pana, ktery ji dostal v Sedesati. V nasi rodin¢ do X
kolena to nikdy nikdo nemé¢l. A také ja jsem se nikdy nesetkal s nékym kdo je na
tom stejn¢ jako ja. Kdyz jsem ty lidi poznal v mladi byli na tom Iépe nez ja. Po
deseti letech byli, ale uz na tom htife nez ja. Nekteii uz dnes neziji. Dokonce znam i
rodiny kde je tadta myo, jeho dcera je myo a ta dcera si vzala kluka, ktery je také
myo a aby tomu dali korunu, tak se jim narodili dvé déti a jsou tam zdravotni
problémy - to je dle mého absolutni nezodpovédnost.
Nejdulezitéjsi véc u myopatt je ta, ze kazdy potfebuje jinak a jinou pomoc. N¢kdo
chce podat ruku, n€kdo se Vas jen pridrzi. Dulezité je vzdycky se zietelné zeptat:

,Reknéte mi, jak Vam mizu pomoct?“. ProtoZe aktivni pomoc je nejhor$i pomoc.*
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5 DISKUZE

Na zacatku své prace jsem si stanovila cile, které se tykaly zmapovani kvality
Zivota nemocnych s myopatii. Cile této prace méli zjistit, jaky vliv ma toto onemocnéni na
vSedni denni Cinnosti, zajmy, piistup zdravotnikli a moznosti vzdélavani nemocnych
s myopatii. Na zéklad¢ téchto cild jsem si polozila n€kolik vyzkumnych otazek, které
znély: Jak se zménila kvalita zivota v pribéhu onemocnéni téchto pacientii? Jak vnimaji
tito pacienti pfistup zdravotniki a okoli? Jaky vliv ma myopatie na jejich rodinné a
partnerské vztahy? Jaké je socioekonomicka situace téchto pacientu? Jak se tito pacienti
zajimaji o vyzkum lécby? Jaké maji nemocni s myopatii moznosti na vzdélani na vysokych
Skolach? Jak jsou piinosné lazenské pobyty pii 1é€bé¢ myopatii? Ke zjisténi téchto

skute¢nosti jsem si zvolila respondenty s riznymi typy myopatii, rizného véku a pohlavi.

Prvni respondentkou byla 19 ti leta divka, které byla diagnostikovana myopatie
pletencového typu - forma alfasarkoglykanopatie v 9 ti letech. Diagnoza byla potvrzena na
zaklad¢ biopsie svalu. Informace o své nemoci ziskdva pouze od své lékarky, jiné
informace o chorob¢ nevyhledava. Se zdravotnickym persondlem ma stile dobré
zkuSenosti, zadnou nepfijemnost ve zdravotnickém zafizeni si nevybavuje. Pfistup
zdravotniki vnima divka pozitivné, setkala se vzdy s ochotnym zdravotnickym
personalem. Divka ma pfidruzené onemocnéni vlivem myopatie a to tézkou skoliozu
patete, na kterou ji byla nabidnuta operace, ale vzhledem k celkovému stavu nebyla
doporucena. Déale ma diagnostikovanou lehkou mozkovou dysfunkci. Divka pouziva
invalidni vozik od 12 ti let, coz nesla velice tézce. Musela navstivit psychologickou
ambulanci, kde se ji pomoci nedostalo, naopak méla vétsi pocit sklicenosti. Velkou oporou
ji v8ak byla a je rodina. Divka zije s matkou, kterd o ni celodenné pecuje. Otec opustil
rodinu dfive, nez se nemoc u divky projevila v plném rozsahu. Nemoc u této divky neméla
zadny vliv na rodinné vztahy. Divka studuje stfedni ekonomickou Skolu v Chomutové,
obor vetejna sprava, ktery ji velice zajima a bavi, nyni je ve 3. ro¢niku. Ve $kole ma svou
asistentku na pfipravu uc¢iva. Po maturité uvazuje o studiu na vysoké skole, ale ma obavy,
zda to bude mozné. V ramci vyzkumného Setfeni jsem zjistila, Ze v CR jsou vysoké skoly,
které nabizeji studium télesn€ i smyslové postizenym studentim. Na vysokych Skolach
doslo k odstranéni bariér, proto mohou studovat i vozickafi. Na nékterych univerzitach
funguji specializovana centra pro pomoc studentiim s postizenim. Také jsem zjistila, Ze na

CVUT bylo vytvoieno stiedisko na podporu studenti se specifickymi potiebami, které
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nese nazev ELSA, usilujici o efektivni a smysluplné studium pro télesné postizené, proto
vzdélani na vysokych Skolach pro nemocné s myopatii je mozné. Divka vyuziva
Z kompenzacnich pomticek: polohovaci lizko, schodolez a invalidni vozik, které ji hradi
pojistovna. K 1écb¢ uziva pouze Koenzym Q 10, 1écba tedy podle divky neni finan¢né
narocnd a 0 vyzkum lécby se divka nezajimd, jelikoz je toho nazoru, ze myopatie je
nevylécitelnd nemoc. Divka pobira plny invalidni diichod, ktery ji pokryje naklady spojené
s onemocnénim. Socidlni sluzby nevyuziva, pouze pobird piispévek na vlz.
Socioekonomicka situace je u této divky dobra, ale také proto, ze ji velmi poméha rodina.
Nemoc zménila divee zivot od zakladu, jako zdravé dit€ mohla behat, sportovat a uzivat si
vSeho, co ji je dnes odepieno. Zjistila jsem, ze kvalita Zivota se u divky Vv prubéhu a
progrese nemoci zhorSovala. Partnerskému Zzivotu se divka brani, vzhledem ke svému
onemocnéni to povazuje za nemozné. Rehabilitaci, povazuje za velmi dilezitou, aby se jeji
stav mohl stabilizovat a nedochazelo k progresi onemocnéni. Rehabilituje doma a 1x tydné
na klinice, kam ji vozi matka. Lazn¢ navstévovala divka pravidelné, jelikoz ji lazenské
takZe posledni 3 roky lazné nenavstivila. Bylo zjiSténo, Ze lazenské procedury jsou velmi
piinosné a zlepsuji kvalitu Zivota nemocnych s myopatii. Divéinym pianim je, aby se K ni
zdravi 1lidé chovali normalné€ a brali ji takovou jaka ,;je“ a nepfistupovali k ni, jako

K postizené.

Druhym respondentem byl 16 ti lety chlapec, u kterého byla diagnostikovana
myopatie typu Duchennen (DMD) ve dvou letech, odpovidala za nemocného jeho matka,
pro jeho vazny zdravotni stav. Diagndéza byla potvrzena na zakladé neurologického
vySetfeni a genetickych testl. Pfi zjiStovani a sdéleni diagndézy se rodina setkala
s velmi neosobnim jednanim ze strany lékaiti a zdravotnického personalu. V prubéhu
nemoci se postupné setkavali s pfistupnéjSim jednanim ve zdravotnickych zafizenich a
Vv dnesni dobé€ se jiZ nestava, Ze by nastal n¢jaky problém, ze strany zdravotnika ¢i 1ékari.
Doslo tedy k pozitivni zméné v pfistupu a chovani zdravotnického personalu. Matka o
chlapce celodenné pecuje. Otec rodinu opustil. Nezvladl zménu, ktera nastala po
propuknuti nemoci a se synem se nestykd. Vyzkumnym Setfenim jsem zjistila, ze nemoc
velmi narusila vztahy v roding, ktera se vlivem onemocnéni rozpadla. Navstévy odborné
poradny jsou pro chlapce 1 jeho matku stresové, z diivodu zhorSeni stavu, které je
konstatovano pii kazdé kontrole. Matka chlapce se velice zajima o nové informace o

nemoci, jeji 1é¢beé, fyzioterapii a vyzive, které ziskava prostiednictvim Parent projectu.
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Zajimaji se o vyzkum léCby myopatii a doufaji, Ze chlapec bude zatazen do vyzkumu, o
ktery maji velky zéjem a v&ii, Ze jsou moznosti, jak toto onemocnéni odvratit nebo vyrazné
zpomalit. Chlapec ma také diagnostikovanou lehkou formu autismu a poruchy uceni, dale
byla u chlapce provedena operace z divodu skoliézy patefe. Kvalita zivota u tohoto
chlapce se postupem nemoci stale zhorSuje, nemuze se tolik vénovat svym koni¢kiim, jako
je modelaftstvi. Chlapec je unaveny po velice kratké dobé¢, ale jsou dny, kdy se citi mnohem
Iépe. Na konci tnora se chlapciv zdravotni stav zlepsil natolik, Ze si ud¢lal vylet
s modelati do Polska, jelikoz pochazi z Vrchlabi, nebyla to pro néj cesta piili§ narocna.
Vylet mu velice prospél, predev§im po psychické strance a zaroven se pozvedla kvalita
zivota. Pojistovna hradi chlapcovi elektricky invalidni vozik a polohovaci luzko, ale
nehradi 1é¢bu, kterd je u chlapce finanéné nakladna. Mési¢né stoji 1é€ba 3000 K¢&. Chlapec
uziva krom¢ Koenzymu Q 10 dalsi 1écebné preparaty - vitamin D, hot¢ik, vapnik ve formé
iontd od firmy TIENS (jaro, 1éto), prubézné pies zimu Ginko bilobu a Pangamin. Chlapec
jesté nedosahl plnoletosti, proto nepobira invalidni diichod, pouze matka dostava prispévek
na péci o syna. Invalidni vozik pouziva chlapec od svych 8 let a od 11 ti let pouziva
elektricky vozik. Dosud mél svého asistenta, kterého mu hradila matka, jelikoz Skola,
kterou navstévoval, mu moznost asistenta nenabizela. Nyni si jiz z finan¢nich davoda
asistenta nemohou dovolit. Socioeckonomicka situace u tohoto chlapce je Spatna a studium
na vysoké Skole neni mozné predev§im pro velkou progresi onemocnéni. Rehabilitaci
vénuji velkou pozornost, chlapec chape, ze je to zatim jedind moZnost, jak zpomalit
progresi myopatie a zachovat urCitou kvalitu svého Zivota. Zjistila jsem, Ze lazenské
procedury chlapcovi velmi pomahali, ale v tomto stavu jiz lazeiiskou terapii neplanuje.

Nejdulezitéjsi je pro chlapce bezbariérové prostiedi pro Zivot.

Ttetim respondentem byl 46 ti lety pacient, kterému byla v détstvi ve dvou letech
stanovena diagn6za DMD (Duchennenova myopatie) a v dospélosti také BMD (Beckeriiv
typ myopatie). Diagnoza byla stanovena na zakladé biopsie svalu. U tohoto pacienta je
velice ptekvapivy vék, jelikoz literatura uvadi, Ze nemocni s Duchennenovou myopatii se
dozivaji nejvyse v praméru do 25 ti let. Informace o své nemoci ziskava na internetu a pfi
persondlem v laznich, mé pacient velmi dobré zkuSenosti. Ve zdravotnickych zatizenich se
bohuzel s velkou ochotou nesetkal a to miize byt zplisobeno nedostate¢nou informovanosti
a zkuSenostmi zdravotnického persondlu, ktery se s progresivni svalovou myopatii setkava

minimalné. Pfistup zdravotnického personalu neni z pacientova hlediska pfilis kladné
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hodnocen, ale je tfeba brat v potaz subjektivni pocit pacienta. Pacient uziva posledni tfi
roky trvale elektricky vozik, ktery mu uhradila pojistovna a také polohovaci lizko. Na
lazeniskou 1€¢bu pojistovna jiz tolik nepfispiva a pacient si ji hradi sdm, coz je pro né&j
velmi finanén¢ narocné. Sice pobird invalidni diichod, ale jeho vySe mu jeho vydaje
spojené s onemocnénim nepokryje. Od statu vyuziva ptispévek na motorové vozidlo, na
ktery mé narok Ix za 10 let. Lécba je tedy pro pacienta finanéné¢ naroCna a piijem
nedosahuje dostatecné vyse, proto je socioekonomicka situace u tohoto pacienta Spatna.
Pacient Casto rehabilituje, je to podle n¢j jedina moznost, jak zpomalit progresi
onemocnéni. Vyzkum lé€by myopatii nevidi optimisticky, proto se o vyzkum nezajima.
Asistentem pfi vSech dennich ¢innostech a pfi rehabilitaci je pacientova manzelka. Se svou
zenou je jiz nékolik let a je mu velkou oporou v boji s nemoci. Partnersky zivot nemoc
nezménila. Nemoc velmi omezuje pacientovi zivot, co se tyka bezbariérového piistupu,
v ramci béznych dennich ¢innosti, kdy Casto zjistuje bariérové piekazky, proto nez se
n¢kam vypravi, zjisti si, zda je dané misto bezbariérové. Pacient je vasnivy kuchaft, vafeni
je jeho velky konicek, pti kterém se dokéze odreagovat. Pacient ptfiznava, Ze nevi, jak by
k nemoci pftistupoval a jak by reagoval, kdyby se objevila pozd&ji. Kvalita Zivota u tohoto
pacienta je sice vlivem onemocnéni zhorSena, ale tim Ze je pacient relativné sobéstacny,
tak ji hodnoti na vysoké tirovni. Umi si uzivat kazdého dne a prozivat vSe na plno. Lazn¢
navstévuje pacient kazdy rok. Velmi mu pomahaji lazeniské procedury, které vedou ke
zlepSeni jeho stavu po vSech strankdch. VSichni 3 respondenti jsou s lazeniskou lécbou
spokojeni a vyzdvihuji pozitivni u€inky lazeniské 1écby na jejich onemocnéni a psychickou
pohody. Pacient vystudoval vecerni ekonomickou $kolu s maturitou v Praze. Snazil se také
studovat na Pravnické fakulté, ale toto studium musel piedCasné ukoncit pro fyzickou
narocnost. Vyzkumnym Setfenim bylo zjiSténo, Ze v dneSni dobé& jsou moZnosti studia na
vysokych Skolach pro télesn¢ postizené pomérne velké, ale musi byt zvolen vhodny obor.
Nyni pacient pracuje jako prodejce vozu pro télesné postizené fidi¢e. Sdm pracoval 18 let

nabizena pomoc, protoze kazdy ji potfebuje jinak.

VSichni respondenti jsou upoutdni na invalidni vozik. VétSina znich uziva
elektricky vozik, ktery hradi pojistovna. Kvalita Zivota se u vSech respondenti vlivem
progrese onemocnéni zhorSovala. Pouze u 46 ti letého pacienta se kvalita Zivota zhorSila
pfedevSim pro uzivani voziku a vyhledavani bezbariérovych ptistupti. U divky doslo ke

zhorSeni kvality Zivota, az kdyZ si nemoc vyzéadala ur¢itd omezeni, tykajici se sportovnich
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aktivit. Pristup zdravotnického persondlu vnimaji respondenti odlisn€. Divka pfistup
zdravotnikd, jak ve zdravotnickych zatizenich, tak i lazenskych, hodnoti kladné. Chlapec
hodnoti pfistup zdravotniki také kladné, ale zlepSeni pfistupu bylo postupné, zazil i
negativni piistup. Pacient pfistup zdravotniki hodnoti negativné. Myslim si, ze tento
pfistup je ovlivnén vzdélanim a do jisté miry empatii vici pacientim. A jak jsem jiz
zminovala, mize to byt do jist¢ miry ovlivnéno zkuSenostmi zdravotnikd. Rodinné vztahy
Vv pribé¢hu nemoci se u divky 1 u pacienta pfili§ nezmeénili, ale u chlapce doslo k odlouc¢eni
otce od rodiny. Otec neunesl zatéz, kterou onemocnéni zpiisobilo. Socioekonomickou
situaci bych u vSech respondentii hodnotila jako Spatnou. V socioekonomické oblasti se
respondenti rozchézeji v odpovédich. Divece pomaha rodina, nejezdi do 1azni a z 1é¢ebnych
preparatl uziva jeden, vydaje ji tedy vystaci. U chlapce a pacienta je ekonomicka situace
velmi $patnd, jelikoz piijem neni dostatecny na pokryti vSech vydaja, které jsou spojené
s lécbou a lazenskou terapii. Zjistila jsem, ze o vyzkum lécby se zajima pouze jeden
Z respondentii a to ztoho divodu, ze je Cekatelem na zafazeni do vyzkumu. Ostatni

respondenti nevidi vyzkum p#ili§ optimisticky.

Vyzkumnym Setienim jsem zjistila, jaké maji moznosti télesn¢ postizeni na
studium na vysokych Skolach. V dnesni dobé na nékterych univerzitich funguji
specializovana centra na pomoc studentéim s postizenim. Skoly maji bezbariérové piistupy.
Déle nabizeji sluzby asistentil, ktefi pomahaji studentim s piipravou uciva a pii dennich
¢innostech, které souviseji se studiem. Mezi vysoké Skoly, které nabizeji takové zazemi
pro pohybové postizené, patii: VSE, CVUT, Ostravska univerzita, Masarykova univerzita
a spousta dalsich vysokych kol v CR, které jsou k nalezeni na webovych strankach
helpnet.cz. Vsichni respondenti se shodli, Ze lazenska 1é¢ba je velice piinosna pii 1écbé
myopatie a také se vSichni shoduji, Ze rehabilitace je jediny dostupny prostfedek na
zpomaleni progrese myopatie, jak uvadi také Kolat (2009), Ze hlavni vyznam pii 1écbé
myopatii ma dlouhodoba rehabilitace. Kvalitu svého zivota nemocni S myopatii hodnoti
jako zhorSenou a to v zavislosti na typu a progresi onemocnéni. Nemocni s myopatii jsou
ve vetsing piipadi odkdzani na pomoc druhé osoby, kterda jim pomahd se vSednimi
¢innostmi, jako je oblékani, hygiena a pfiprava stravy. VSedni ¢innosti je oblast, ktera je u
nemocnych s myopatii naruSena nejvice, bez pomoci druhé osoby se neobejdou.
Nejdilezitéjsi pfi pomoci nemocnym s myopatii, je zeptat se: ,JJakym zpisobem Vam
mohu pomoci?* Ke zjisténi kvality zivota nemocnych pii zvladani béznych dennich

¢innosti jsem pouzila Bartheliiv test zdkladnich vSednich ¢innosti ADL (ptiloha €. 1), ktery
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slouzi ke zhodnoceni zavislosti na druhé osobé pti zvladani béznych Cinnosti. Vysledek
tohoto testu u vSech respondentii byl ocekavany. Hodnoceni vychézelo u vsech
dotazovanych na 40 bodu, coz je vysoka zavislost na druhé osobé pii zakladnich dennich
¢innostech. Dale jsem zjistila, Ze pokud zije nemocny s myopatii v rodin¢, ktera se o
nemocného dokaze postarat, dokdze mu i zlepsit kvalitu zivota, pfedevSim proto, ze
nemocny ma v rodin¢ oporu a to mu pomaha lépe se vyrovnavat s nemoci. Dalsi dilezitou
podminkou pro nemocné s myopatii je bezbariérovy pfistup, jelikoz progresi onemocnéni,
jsou pacienti nuceni pouzivat invalidni vozik. Casto se tak miZe stit, Ze se nemocny
s vozikem nedostane tam, kam potfebuje. Zjistila jsem, ze na webovych strankach
helpnet.cz jsou zmapovand mista, kterd jsou bezbariérova vcetné ufadl, bank a
zdravotnickych zatizeni. Dale jsou zde nabidnuta bezbariérova mista k uskute¢néni vyletu

s moznosti prohlidek hradd, zdmk a jinych kulturnich pamatek.

Zde je tfeba zduraznit roli sestry edukdtorky, kdy mulze v rdmci ambulantnich
kontrol ¢i hospitalizace pacientovi nabidnout informace tykajici se moznosti vyuZiti

kompenzacnich pomucek, podporujicich ptipravki, vzdélavani a socidlnich sluzeb.
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ZAVER

Cilem mé bakalatfské prace bylo zjistit kvalitu Zivota nemocnych s myopatii na
zéklad¢ vyzkumnych otazek. K vyzkumnému Setfeni jsem pouzila polostrukturované
rozhovory, které jsem provedla s respondenty, ktefi méli kazdy jiny typ myopatie.

Zastoupena byla ob¢ pohlavi a vékové rozmezi bylo od 16 — 46 let.

VSichni dotazovani se shodli, ze se kvalita zivota zhorSovala s progresi
onemocnéni. Jak nemoc postupovala, byli vice odkézani na pomoc druhych. Dnes se jiz
bez pomoci druhé osoby neobejdou pii vSednich dennich cCinnostech. Kazdy
z dotazovanych ma osobu, kterd o né¢j celodenné pecuje. Ve vyzkumném Setfeni bylo
zjisténo, jaky vliv ma nemoc na partnerské a rodinné vtahy. Respondenti, se kterymi jsem
spolupracovala, maji velmi pevné rodinné vztahy, predevs§im matka s ditétem (chlapcem),
dale jsem zjistila, Ze nemoc neohrozila ani manzelstvi dotazovaného, ale naopak, jeho
manzelka je jeho nejvEtsi oporou. Smutné zjisténi bylo u chlapce, ktery kviili své nemoci
prisel o otce, ktery neunesl zat¢z zptisobenou myopatii a od rodiny odesel a déle se o syna
nezajima. Na socioekonomické situaci se respondenti neshodli, coz zalezi také na zpiisobu
1écby u jednotlivych pacientii. Kde se respondenti shoduji, jsou bezbariérové piistupy,
lazetiské procedury a uZzivani protetickych pomucek. Nejvice je zasazena oblast ve
vykonavani zdkladnich vSednich ¢innosti. Myopatie je onemocnéni, které ma velkou
progresi a proto zavislost na druhé osobé je nevyhnutelnd. Ze vSech odpovédi na
vyzkumné otdzky je zcela ziejmé, ze respondenti pocituji zhorSenou kvalitu Zivota ve
vSech oblastech, pficemZz v nékterych oblastech je zhorSeni kvality velmi vyrazné.
Myopatie vyrazné limituji kvalitu Zivota nemocnych a to také dokazuje vyzkumné Setieni,
které se shoduje i s odbornou literaturou. Je dilezité, aby kvalita Zivota takto nemocnych
abychom k témto lidem pfistupovali ohleduplné a ulehdili jim cestu zivotem, ktera je jiz
dostatecné ztizena a zaplnéna riznymi piekdZkami. Pomoci témto pacientim muizeme

vSichni, at’ je to formou finan¢ni na rizné konta asociaci, které se zabyvaji myopatii nebo

vvvvv

Tato bakalafskd prace muze byt vyuzita jako studijni material pro studenty
zdravotnickych oborl ¢i pro vzdélavani sester z praxe. Rada bych prezentovala vysledky

své prace na odborné konferenci.
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SEZNAM ZKRATEK

ACTH - Adrenokortikotropni hormon

AD — autozomaln¢ dominantni dédi¢nost

AIDS — syndrom ziskaného selhani imunity

AMD — Asociace muskularnich dystrofikéi v CR

AR — autozomalné recesivni dédi¢nost

ALT - alanin-aminotransferaza

AST - asparat — aminotransferaza

ATP - adenosinfosfaty

BMB - Beckerova muskuléarni dystrofie

DK — dolni koncetiny

DMD - Duchennova muskuléarni dystrofie

DNA, DNK — deoxyribonukleova kyselina

EDMD — Emery — Dreifussova svalova dystrofie

EEG - elektroencefalogram

EMG - elktromyografie

FW — sedimentace erytrocyta dle Fahraeuse-Westergrena
HK — horni koncetiny

ISDN — isosorbid dinitratu

RNA, RNK — ribonukleova kyselina

SCARMD - Sarkoglykanopatie autozomaln¢ recesivni svalova dystrofie

WHO — Welt Healthy Organisation - Svétova zdravotnicka organizace



SEZNAM BIBLIOGRAFICKYCH ZRDOJU

AMBLER, Zdengk. Zdklady neurologie. 7. vyd. Praha: Galén, 2011. 273 s. ISBN
978-80-7262-707-3.

AMBLER, Zden¢k. Neurologie pro studenty lékarské fakulty. Vydala UK Praha:
Nakladatelstvi Karolinum, 2004. 293 s. ISBN 80-246-0894-4.

AMBLER, Zden¢k a BEDNARIK, Josef. Myopatie — zdkladni charakteristika,
klasifikace a perspektivy. Neurologie pro praxi. 2004, ¢. 3, s. 135—136 (online).
[Cit. 2012-09-23]. Dostupny z: <www.neurologiepropraxi.cz>

AMBLER, Zden¢k. Zdnétlivé myopatie. Neurologie pro praxi. 2004, ¢. 3, s.
150—154 (online). [Cit. 2012-09-23]. Dostupny z WWW:

<www.neurologiepropraxi.cz>

AMBLER, Zdenék, Bednatik, Josef a Rizi¢ka Evzen a kol. Klinicka neurologie. 1.
vyd. Praha: Triton, 2004. 108, 293, 329, 333, 391, 642, 893 s. ISBN 80-7254-556-
6.

ASOSIACE MUSCULARNICH DYSTROFIKU V CR. 2001-2012 (online). [Cit.
2013-01-09]. Dostupny z: <www.amd-mda.cz>

BARTLOVA, Sylva. Sociologie mediciny a zdravotnictvi. 6. vyd. Praha: Grada
Publishing, 2005. 89-90 s. ISBN 80-247-1197-4.

BARTLOVA, Sylva, SADILEK, Petr a TOTHOVA, Valerie. Vyzkum a
osetiovatelstvi. 2. vyd. Brno: NCO, NZO, 2008. 145 s. ISBN 978-80-7013-467-2.

BEDNARIK, Josef, et al. Nemoci kosterniho svalstva. 1. vyd. Praha: [s. n.], 2001.
470 s. ISBN 80-7254-187-0.

BEDNARIK, Josef. Svalové dystrofie. Neurologie pro praxi. 2004, &. 3, s.
137—141 (online). [Cit. 2012-09-23]. Dostupny z: <www.neurologiepropraxi.cz>

BEDNARIK, Josef. Toxické a Iékové myopatie. Neurologie pro praxi. 2004, ¢. 3, s.
146—149 (online). [Cit. 2012-09-25]. Dostupny z: <www.neurologiepropraxi.cz>



GURKOVA, Elena. Hodnoceni kvality Zivota: Pro klinickou praxi a osetiovatelsky
vyzkum. 1. vyd. Praha: Grada Publishing , a. s. 2011. 144, 147-149 s. ISBN 978-80-
247-3625-9.

HAVLOVA, Miluse a KRAUS, Josef. Progresivni svalova onemocnéni:
Doporucené postupy (online). CLS JEP, c2007-2009, s. 5. [Cit. 2012-10-23].
Dostupny z: <www.cls.cz/dp>. ISSN 1802-1891.

HRAZDIRA, Cenék, Lubos a spol. Specidlni neurologie. 1. vyd. Praha: Avicenum,
1980. 187-188 s. ISBN 08-036-80.

HRDLICKA, Michal, KURIC, Julian a BLATNY, Marek. Krize stiedniho véku -
uskali a sance. 1. vyd. Praha: Portal, 2006. 117 s. ISBN 80-7367-168-9.

JEDLICKA, Pavel a KELLER, Otakar, et al. Specidlni neurologie. 1. vyd. Praha:
Galén, 2005. 403- 409 s. ISBN 80-7262-312-5.

JEDLICKA, Pavel a NEBUDOVA Jaroslava. Neurologie. 1. vyd. Praha:
Avicenum, 1989. 140, 239-240 s. ISBN 08-078-89.

KOLAR, Pavel et al. Rehabilitace v klinické praxi. 1. vyd. Praha: Galén, 2009.
327-328 s. ISBN 978-80-7262-657-1.

KRIVOHLAVY, Jaro. Psychologie nemoci. 1. vyd. Praha: Grada Publishing, 2002.
176 s. ISBN 80-247-0179-0.

MATEJICEK, Zdenék. Psychologie nemocnych a zdravotné postizenych déti. 3.
vyd. Jinocany: Nakladatelstvi H & H, 2001. 7 s. ISBN 80-86022-92-7.

MAZANEC, Radim, NEDELKA, Toméa$ a BOJAR, Martin. Neuromuskuldrni
poruchy u tyreopatie. Neurologie pro praxi. 2012, ¢. 13, s. 22 — 25 (online). [Cit.

2012-10-03]. Dostupny z <www.neurologiepropraxi.cz>

MDARIDE.  2009-2013  (online). [Cit. 2012-10-03]. Dostupny z

<www.mdaride.cz>

MUMENTHALER, Marco a MATTLE, Heinrich. Neurologie. 1. vyd. Praha:
Grada Publishing, 2001. 650 s. ISBN 80-7169-545-9.



PARENT PROJECT, Svalova dystrofie: Vyzkum, lécba, nadeéje. 2005-2012
(online). [Cit. 2012-12-07]. Dostupny z <www.parentproject.cz>

PAYNE, J. a kol. Kvalita zZivota a zdravi. 1.vyd. Praha: Triton, 2005. 584 s. ISBN
80-7254-657-0.

SLOVACEK, Ladislav, et al. Kvalita Zivota onkologicky nemocnych: Koncepcni

model, mozZnosti méreni. Vojenské zdravotnicke listy. 2005, ro€. 74, ¢. 5—6, s.

180—182.

SOLCOVA, Iva a KEBZA, Vladimir. Kvalita Zivota v psychologii: Osobni pohoda
(well-being), jeji determinanty a prediktory. In HNILICOVA, Helena. Kvalita
zivota: Sbornik prispevkii z konference, konané dne 25. 10. 2004 v Treboni.
Kostelec nad Cernymi lesy: [s. n.], 2004. s. 21—32. ISBN 80-86625-20-6.

VACEK, Jan. Lécebna rehabilitace u svalovych dystrofii. Neurologie pro praxi.
2005, ¢. 6, s. 302—305 (online). [Cit. 2012-11-02]. Dostupny z:

<www.neurologiepropraxi.cz>

VALEROVA, Zuzana. Kvalita Zivota u pacientii s progresivaim svalovym
onemocnénim. Bakalatska prace, Olomouc, 2010. Univerzita Palackého, Fakulta
zdravotnickych véd, Ustav ofetfovatelstvi. Vedouci prace: Mgr. et Bc. Pavla

Kudlova, Ph.D.

VLADA CR, Dokumenty Vlidniho vyboru pro zdravotné postiZené obcany.
Prehled moznosti studia na VS a VOS se zdravotnim postizenim. Praha, 2009-2013
(online). [Cit. 2013-03-08]. Dostupny z <www.vlada.cz>

ZDARILOVA, Eva, BURIANOVA, Katefina, MAYER, Michal a OSTADAL,
Oldiich. Techniky plicni rehabilitace a respiracni fyzioterapie pri poruchdch
dychani u neurologicky nemocnych. Neurologie pro praxi. 2005, ¢. 5, s. 267—269

(online). [Cit. 2012-10-20]. Dostupny z: <www.neurologiepropraxi.cz>



SEZNAM PRILOH

Pfiloha ¢. 1 Barthelav test ADL

Ptiloha ¢. 2 Distribuce svalového postizeni



Priloha é. 1

BarthelQv test zakladnich véednich éinnosti ADL
(activity daily living)

- slouZi ke zhodnoceni stupné zavislosti v zékladnich dennich ¢innostech

c¢innost provedeni €innosti bodové skoére
1. najedeni, napiti samostatné bez pomoci 10
s pomoci 5
neprovede 0
2. oblékani samostatné bez pomoci 10
s pomoci 5
neprovede 0
3. koupani samostatné nebo s pomoci 5
neprovede 0
4. osobni hygiena samostatné nebo s pomoci 5
neprovede 0
5. kontinence moci plné kontinentni 10
obc&as inkontinentni 5
trvale inkontinentni 0
6. kontinence stolice plné kontinentni 10
obcas inkontinentni 5
inkontinentni 0
7. pouziti WC samostatné bez pomoci 10
s pomoci 5
neprovede 0
8. presun luzko - zidle samostatné bez pomoci 15
s malou pomoci 10
vydrzi sedeét 5
neprovede 0
9. chiize po roviné samostatné nad 50 m 15
s pomoci 50 m 10
na voziku 50 m 5
neprovede 0
10. chiize po schodech samostatné bez pomoci 10
s pomoci 5
neprovede 0
HODNOCENI:
0-40 bodi vysoce zavisly

45-60 bodl  zavislost stiedniho stupné
65-95 bodt  lehka zavislost
100 bodu nezavisly



Ptiloha ¢é. 2

Zdroj: http://www.neurologiepropraxi.cz/artkey/neu-200403-0006.php

Obréazek 1 (a-f). Distribuce svalového postizeni
u riznych typl svalové dystrofie
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a) Duchennsova a Beckerova forma svalové
dystrofie

b) Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie

¢) Pletencovy typ svalové dystrofie

d) Facioskapulohumeralni svalova dystrofie

e) Distalni myopatie

f) Okulofaryngealni svalova dystrofie






