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ABSTRAKT

Kvalitativni sociologicky vyzkum mapuje pot¥eby pacientt se vzécnym onemocnénim (VO) a jejich rodin v CR
z hlediska paliativni péce. Prezentované vysledky jsou zaloZzeny na dvaceti osobnich rozhovorech s pacienty
a pecujicimi osobami. Vzhledem k vysokému poctu jednotlivych vzécnych diagndz byli do vyzkumu zahrnuti
pacienti s rdznym typem a rliznou mirou postizeni. Specifika péce o pacienty se vzdcnym onemocnénim
vykreslujeme na modelovych trajektoriich nemoci: Williamstv syndrom, epidermolysis bullosa congenita
a mukopolysacharidéza. Na zdkladé vyslednych zjisténi byl navrzen idedIni model komplexni péce o pa-
cienty se VO.

Paliativni péce u osob se vzacnym onemocnénim by méla byt dlouhodobd a méla by se tykat potreb celé
rodiny. Tato integrovand péce by méla zacinat jiz provdzenim béhem sdéleni diagndzy, pokracovat koordinaci
zdravotnich a psychosocialnich a podplrnych sluzeb v misté bydlisté, reagovat na ménici se potreby pacienta
a jeho rodiny v prabéhu nemoci a kondit specializovanou paliativni péci v zavéru Zivota. Ohniskem zdravotni
péce o pacienty se VO by méla byt komplexni centra zahrnujici specializovanou zdravotn{ i podpdrnou péci.

Rodina pecujici o pacienta se vzdcnou nemoci ¢eli meznf situaci, v niz je ohrozen Zivot, a vdechny problémy,
které rodina kazdy den resi, vyvstanou v krystalické podobé. Naprostd vétsina pelujicich rodin se chce posta-

rat o svého ¢lena az do konce. ProZit s nim spoleéné véechen ¢as, ktery mu byl dén, a to co nejlépe. Spoleénost
by méla vytvorit komplexni systém podpory tak, aby jim to bylo umoZnéno, zévér zivota nevyjimaje.

Podékovani

Dékujeme vsem rodinam, které ndm poskytly rozhovory a sdilely s ndmi své pribéhy.
Dékujeme za otevrenost a divéru. Velice si toho vazime.
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1. UVOD

11 VZACNA ONEMOCNENI

Podle definice Evropské komise je VO Zivot ohrozujici nebo invalidizujici onemocnéni s velmi nizkym vyskytem
v populaci, které vyzaduje zvlastni pééi.t Jednd se o zdvaznd, ¢asto progresivni, chronickd onemocnéni s vyskytem
mensim nez 5 pacientd na 10 tisic osob v populaci, respektive mensim nez 1 pacient na 2 tisice osob v populaci.?

VO jsou nejcastéji genetického plvodu.® Patii mezi né napriklad nékteré vrozené vyvojové vady, dédi¢né poruchy
metabolismu, infekénf, autoimunitni nebo vzacnd nddorovd onemocnéni.* Pri¢ina mnoha VO dosud neni objasnéna.
U mnoha nemocf se prvni priznaky objevi hned po narozeni nebo v détstvi (napf. spindIni muskuldrni atrofie, neuro-
fibromatdza, osteogenesis imperfecta, Rettliv syndrom), u nékterych az v dospélosti (napf. Huntingtonova choroba,
Crohnova nemoc, amyotrofickd laterdini sklerdza).® Priblizné pro 95 % VO neexistuje kauzalni 1é¢ba, ale je mozné
vyrazné zlepsit kvalitu Zivota.®

VO jsou velmi rdznorodou skupinou onemocnéni. Dosud bylo popsano vice nez 6 tisic jednotlivych diagnéz a tento
pocet se déle zvysuje. Vzhledem k tomu mUZe podle kvalifikovanych odhad( tvorit podil osob se VO 6-8 % celé
populace. Podle evropské pacientské organizace EURORDIS Zije v Evropé aZz 30 milion( osob se VO. Podle téchto
odhadd by v €R teoreticky mohlo byt az 600 tisic pacientt se VO.” St¥fidmé odhady poétu diagnostikovanych
v CR ¢&ini 20 tisic osob.t P¥esné statistiky bohuZel nemdme k dispozici. Pouzivand Mezindrodnf klasifikace nemocf
MKN-10 neni dostateéné podrobnd, mnoho pacientd tedy neni evidovano. Déle Ize vyuZzit klasifikaci Orphanet, kterd
véak bohuzel nenf provdzéna s informaénimi systémy poskytovatelt zdravotni péée v CR. Tim pddem neni mozné
ziskat presnd data o celkovém poctu diagnostikovanych pacientd se VO v populaci. Podobné jako ve vétsiné dalsich
evropskych statl neexistuje ani v CR uceleny registr vzacnych onemocnéni. Zatim se tedy spoléhdme na odhady.

Tato pocetnd skupina pacientl se specifickymi potfebami pfitom stoji na okraji zdjmu spole¢nosti a ¢asto nezapada
do nastaveného systému zdravotni a socidlni péce.

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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1.2. PALIATIVNI PECE

Definice paliativni pé¢e z roku 1987, kdy byla uzndna ve Velké Britdnii jako medicinska specializace, rika, ze:

spaliativni medicina se zabyva léébou a péc¢i o nemocné s aktivnim, progredujicim, pokrocilym onemocnénim. Délka
Zivota je u téchto nemocnych omezena a cilem Iécby a péce je kvalita jejich zivota.”

O patndct let pozdéji, v roce 2002, prichazi s inovovanou definici Svétova zdravotnicka organizace. Ta paliativni péci
definuje jako ,,pfistup, ktery usiluje o zlepseni kvality Zivota pacientq, ktefi éeli problémim spojenym s Zivot ohro-
Zujicim onemocnénim. VV¢asnym rozpoznanim, kvalifikovanym zhodnocenim a Ié¢bou bolesti a ostatnich télesnych,

psychosocialnich a duchovnich problém( se snazi predchazet a mirnit utrpeni téchto nemocnych a jejich rodin.”

Z inovované definice je patrné, Ze paliativni péce jiz nenf uréena pouze pacientdm s nevylécitelnym onemocnénim na
konci Zivota, ale méla by byt souédsti komplexni integrované Ié¢by poskytované v pribéhu celého Zivota.?

Paliativni péce je zamérend na kvalitu Zivota pacienta a lidf, ktefi o ného pecuji. Zahrnuje v sobé zdravotnickou, psy-
chosocidlni, duchovni a spiritudlni péci, provazi pacienta a rodinu po celou dobu onemocnéni az do konce. Paliativni
péce respektuje autonomii a distojnost pacienta a celé rodiny. Je to multioborova péce, kterd vyzaduje spolupraci
rlznych slozek, véetné komunitni podpory. Paliativni pééi mdzeme rozdélit na obecnou a specializovanou. Obecnou
paliativni péci mize poskytovat napriklad prakticky Iékar, naproti tomu je péce specializovand, kterd je zajistovana
multidisciplinarnim tymem.

U vzécnych onemocnéni by paliativni péce méla byt specializovand, dlouhodoba a multidisciplindrni. Méla by zadinat
hned pfi stanoveni diagndzy a provézet pacienta i jeho rodinu po celou dobu onemocnéni az do konce. V prabéhu
nemoci se totiZ potreby pacientd a pecujicich méni. Tento pfistup je jiz deklarovén v charté prav déti ICPCN®, ale je
stejné platny i u dospélych pacientd se VO.

Dlezitost rozvoje a posilovani paliativni péce jako souc¢dsti komplexni péce v priibéhu celého Zivota vyjadrila i Svéto-
vé zdravotnickd organizace (WHO) na 67. svétovém zdravotnickém shromazdéni. Vyzvala také ¢lenské staty k roz-
voji, posileni a zavddéni paliativni péce do zdravotnickych systéma.

1.3. VYZKUM, CiLE, VYCHODISKA

Z&kladnim vychodiskem nageho vyzkumu byla soutasnd situace v CR. Odvétvi paliativni péle se v posledni dobé rozvijf:
vzniklo vzdéldvaci a vyzkumné Centrum paliativni péce, diky nadacéni podpofre vznikaji nova paliativni oddéleni a konzi-
lidrni tymy v nemocnicich, proskoluji se odbornici na paliativni péci, paliativni medicina se predndsi na Iékarskych fakul-
tach, mistni samosprava zac¢ind podporovat poskytovani paliativni péce, rozviji se hospicova i mobilni hospicova péce.
Zaroven aktivné pracuje komunita pacientl se vzacnym onemocnénim: vznikaji nové pacientské organizace, zastresujicl
Ceskd asociace pro vzacnd onemocnéni usiluje o systémové zmény, vznikla pacientskd rada pfi ministerstvu zdravot-
nictvi, v rdmci CR existuje Nérodni akéni pldn pro vzécnd onemocnéni. V sou¢asné dobé ovéem nejsou tyto komunity
prlis propojeny, i kdyz diagnéza vzdcného onemocnénf indikuje svym charakterem potrebu dlouhodobé paliativni péce.

POTREBY PACIENTU SE VZACNYMI ONEMOCNENIMI A JEJICH RODIN V RAMCI PALIATIVNI PECE V CR



Pokud se chceme zamyslet nad koncepciintegrované, komplexni péce o pacienty se VO, musime nejprve zjistit jejich
redlné potreby.

Cilem vyzkumu bylo zjistovani a porozuméni redlnym potrebam pacientl se vzacnym onemocnénim a jejich
petujicich rodin v rGiznych fazich jejich nemoci v CR.

Cilové skupiny: zatim nediagnostikovani pacienti, lidé pecujici o détské pacienty, dospéli pacienti, pozustali.
Kritériem pro vybér konkrétnich vzacnych diagnéz (vzhledem k jejich poctu nelze pokryt véechny) byl typ a mira
postiZzen(: zdravotni, mentdlni, kombinované.

Opora vybéru: spoluprace s Ceskou asociaci pro vzicna onemocnéni (CAVO). Spoluprace s CAVO se stala napros-
to klicovou pro kontaktovani cilové populace a pro navazani vztahu ddvéry mezi respondentem a tazatelem. V ramci
CAVO byl cely projekt pfedstaven a byly navézény osobni kontakty se zastupci jednotlivych pacientskych organizacf.
CAVO rovné? uvefejnila na svych webovych strénkdch vyzvu pro pacienty, ktelf by se sami chtéli do projektu zapojit.

Vzhledem k vysoké citlivosti tématu byla zvolena kvalitativni metodologie, kterd |épe odpovidad potrebé vhledu
a porozuméni dané problematice. Citili jsme potrebu s pacienty a jejich rodinami pfimo hovofit. Otevieny format roz-
hovoru zabranuje tomu, abychom opominuli néjaky aspekt problému, o kterém jsme dopredu neuvazovali, a zaroven
ddva vétsi prostor respondentdm se konkrétnéji vyjadrit. Nase aktivity navic pfipravuji eventudini moznost nasledné-
ho standardizovaného reprezentativniho kvantitativniho getienf, at u v rémci CR, nebo masivnéjsiho zapojen( paci-
entti z CR do evropské iniciativy Rare Barometer Voices (panel vice nez ti tisic respondent(i z 23 evropskych zem).
Polostrukturované rozhovory: \Vzhledem k tomu, Ze rozhovory vedly dvé tazatelky (bud fesitelka, nebo sociolozka),
byl stanoven scéndr, soubor otevienych otdzek, aby bylo zaruéeno, Ze vyzkumny rozhovor probéhne obdobnym
zplsobem. Bezprostredné pred uskuteénénim interview podepisovali respondenti informovany souhlas s nahrava-
nim a pouzitim dat pro vyzkumné Ucely. Byly jim vysvétleny zdsady takového rozhovoru (anonymita, dobrovolnost,
Gcelnost). V nejkrat$im ¢asovém odstupu napsal tazatel své terénni pozndmky (reflexi probéhlého rozhovoru). Na-
hravky byly prepsdny do pisemné podoby, sebrand data byla kategorizovédna a analyzovéna. V citovanych uryvcich
rozhovor( byla skute¢nd jména pozménéna.

Bylo provedeno celkem 20 rozhovor(, z toho:

Y 7 rozhovort na setkdni pacientd s Williamsovym syndromem, rozhovor poskytli rodi¢e déti a mladych
dospélych, Zeliv, 28. 4. a2 1. 5. 2018,

> 5 rozhovort na setkdni pacientt s mukopolysacharidézou (MPS II. a lIl.), rozhovor poskytli rodice déti,

Zdér nad Sézavou, 16-17. 6. 2018,

rozhovory na setkanf pacientd s epidermolysis bullosa (EB), rodi¢e détf, Viysocina, Radesin, 19.-20. 7. 2018,

1 skupinovy rozhovor s moderatorkami na setkani pacientt s Fabryho chorobou, dospéli, Pastviny, 13.9. 2018,

1 rozhovor s dospélym pacientem s primarni amyloidézou, Praha, 17.9. 2018,

1 rozhovor s rodici ditéte s Treacherovym Collinsovym syndromem, Praha, 7. 10. 2018,

1 rozhovor s pozlstalym rodi¢em (EB), Jihlava, fijen 2018,

VOV VYV VvV

1 rozhovor s rodi¢i dosud nediagnostikovaného ditéte, Tébor, fijen 2018.

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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Pramérna délka trvani rozhovoru: 1 hodina 10 minut'!, rozhovory se odehrdvaly bud na klidném misté v rdmci
respitniho pobytu, nebo u pacienta doma, vyjimecéné na jiném misté zvoleném respondentem.

Celkovy pocet uskuteénénych rozhovorl zavisi na teoretické nasycenosti vzorku. Dotazovani jsme ukondili v mo-
menté, kdy rozhovory nepfinédsely jiz Zddné nové vhledy na problémy, které pacienti resf.

V dubnu 2018 probéhl pilotni rozhovor s pecujicim rodi¢em. Na zékladé zkusenosti z tohoto rozhovoru se mirné po-
zménilo dalsi veden{ rozhovort. Ukdzalo se uZite¢néjsi vést rozhovor v lince biografické, ne tematické. Respondenti
vnimali svoji situaci kontinudlné, jako pribéh, ktery zacal narozenim nemocného ditéte nebo prvnimi projevy nemoci,
pokracoval do soucasnosti a bude se v budoucnosti déle vyvijet.

Biografickd linka byla vyuZita pfi pozdéjsi analyze dat. Pribéh kazdé rodiny byl zanesen na ¢asovou osu, pocéinaje
narozenim nemocného ditéte a konce soucasnym stavem, kde byly vyznaceny vdechny ddlezité uddlosti (napf.
prvni pfiznaky, sdélenf diagndzy, vstup do Skolky/Skoly, zhorsenf zdravotniho stavu aj.), které mély vliv na méni-
ci se potreby celé rodiny. Kromé konkrétnich problémd, které rodiny fesily v daném obdobi, jsme zaznamenaly
zdroje podpory (kdo/co nejvice pomohl/o), omezeni (co nefungovalo, nedostatky, prekdzky) i celkovou atmosféru
rozhovoru. Pokud byl rozhovor provéddén s obéma pecujicimi rodidi, tak i droven komunikace mezi timto pdrem.
Porovnanim jednotlivych ¢asovych os rodin se stejnou diagnézou vznikly modelové trajektorie nemoci jako nase
vykladové schéma.'?

Dalsi zdroje dat: ziéastnéné pozorovani a studium oficidlnich i soukromych dokumentu. Reflexe resitelky ze
stdZi'v rodindch a hospicovych zafizenich, reflexe zahrani¢nich zkugenosti (Norsko, USA), deniky pacientd, evaluacni
vystupy od pacientli na vicedennim pobytu a dalsf.

CASOVY HARMONOGRAM VYZKUMU:

> duben 2018 reSerse, kontaktovani respondentt z cilové populace, zGcastnéné

pozorovani v rodinach, pilotni rozhovor,

> kvéten a éerven 2018 sbér dat, uskutecnéni rozhovor(,

) éervenec a srpen 2018 reflexe ze zahranicnich stazf,

) z&Fi az prosinec 2018 sbér dat, uskutecnénf rozhovord, kédovanf, analyza,

) leden 2019 interpretace dat, zdvérecna zprava,

) dnor 2019 prezentace vysledk(, priprava kulatych stolt s odborniky, odborna diskuse

o konkrétnich praktickych opatfenich.
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2. VWSLEDKY VWWZKUMU

2.1. SPECIFIKA VO

| pres obrovskou $ifi diagnéz mdzeme popsat spoleéné charakteristické znaky ¢i problémy, kterymi se vyznacuje
péce o pacienty se vzdcnym onemocnénim.

,Ja kdysi vidél néjakou studii o jiném vzacném onemocnéni — to platilo o nds. VSechno to tam odpovidalo tomu,
... CO prozivame my." (tatinek syna s EB)

Nase zjisténi, kterd se dobre shoduji s vysledky celoevropského reprezentativniho panelového Setfeni (EURORDIS,
Rare Barometer Voices 5/2017) a doplnuji ho, shrnujeme v ndsledujicich nékolika tezich:

) Nejista a dlouhd cesta ke spravné diagndze, velky pocet nediagnostikovanych pacientt

Nizkda prevalence a nedostatek znalosti i zkusenosti se VO mezi zdravotniky prodluzuje ¢as od prvnich priznakl ke
spravné diagndze. Pritom vétsina VO se sice nedd vylélit, ale véasna lécba mlzZe zpomalit ndstup nemoci, tlumit
pfiznaky nebo prodlouZit pacient(v Zivot a zlepsit jeho kvalitu.

,Mad cesta k diagndze chronického onemocnéni byla velmi dlouhd a slozitd. Svij problém jsem po mnoha letech hledanfi
opravdu identifikovala, nyni jiz mohu fici, ze Uspésné: moje diagndza se jmenuje nepfimérend sinusova tachykardie ...
a jde o jednu z forem dysautonomie... Pacienti potrebuji véasnou diagndzu. Fungovat s problémem, ktery nemdzeme
nijak pojmenovat, je ndrocné. Je to nekonecny boj s nepochopenim, s drady, které nemaji odpovidajici tabulky, a se
spolec¢nosti, ve které jesté stdle panuje zazitd stereotypni predstava, jak by mél ¢lovék s handicapem vypadat... U nds

je obrovsky nedostatek informaci a prakticky neexistuji zddné zdroje v ¢eském jazyce. Myslim také, Ze dysautonomie je
v Ceské republice velmi poddiagnostikovand. (pfibéh Adély Odrihocké citovan z www.vzacni.cz)
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) Diagnéza VO ma vazné dopady na pacientiv kazdodenni zivot a méni celé fungovani rodiny
Zdévaznd diagnéza ma vliv na celou rodinu, da se fici, ze tuto diagnézu ma celd rodina, protoze nemoc zdsadnim zpU-
sobem mén{ fungovani viech jejich ¢lenll. Jeden z partnerd, vétSinou matka, prebird roli hlavniho pecovatele, jemuz
zvlddani kazdodenni péce zabere vétsinu aktivniho ¢asu. Dochdzi k celkovému vycerpdni pelujicich.

,No, to uZz neméme Zivot, to uz zivot neni, to je takova ... furt okolo ného liténi. Zivot je néco, co si ¢lovék aspor nékdy
uziva, my sijako neuzivame.” (tatinek syna s EB)

Péc&i o nemocného jsou ovlivnény a ji podfizeny véechny dalsi rodinné aktivity. Rodina se dostdva do socidlniizolace,
ztrdci socidIni kontakty. Nemoc ménfi vztahy mezi partnery, poznamendava postaveni zdravého sourozence, ma vliv
na rozdélenf socidlnich rolf v rodiné. Resi se problémy ekonomické, socidlni, psychologické i ryze praktické, zejména
koordinace péce. Ménf se zivotn( priority a hodnoty. Rodina byva zdkladnim zdrojem podpory, ale zéroven jeji fungo-
vani je vdznou nemoci velmi ohroZeno. Viz kapitolu 2.5.1.

) Dlouhodoba, letita zatéz pecujicich
,Ja jsem si pordd pripadala jako vyzdimany citrén, naprosto bez energie a neschopnd uz ¢ehokoliv, nez je dennodennf
starani se o déti, a néjaké vyrizovani bylo uz pro mé nad lidské sily.” (maminka syna s MPS)

) Velkd mira nejistoty, jaky bude dalsi pribéh nemoci
,Oni nam progndzu nemuZou fict, protoZze mame novy typ, takze to ném nikdo nefekne. Novou mutaci, neni popsana,
nedokdzou fict.” (maminka syna s EB)

) Pacient je ¢asto nejvétsim odbornikem na svou diagndzu, ale neni akceptovan béznym lékarem

,Doktorka mé rovnou poslala na plicni. To radsi nebudu komentovat ten pobyt tam. LECili mé& tam tfi dny pod jinym
Jjménem. Cpali mi nevhodny I8ky. J4 si vozil svoji smés. Rikal jsem, dokud mi nefeknete, co mi to dévéte, jg to nebudu
polykat. Sestra na mé spustila bandurskou... moje injekce mi odmitli pichat, spletli papiry s jinym pacientem, ... takze
vy musite byt takovy expert na svdj stav.” (dospély pacient, AL amyloiddza)

) Bézny zdravotnicky personal VO neznd, nema s nimi zkusenosti

,U nds kdyz regionalni Iékar fekne, tady si lehni na zédda, nehejbej se, tak je problém. To byste asi védéli, kdyby ho
néco bolelo. No, to bysme asi nevédéli, protoze nemluvi. Ale to byste poznala. No, nepoznala. Je to ndro¢né. A kdyz
¢lovék téch neprijemnosti zaZije vic, tak uz se mu do toho nechce, a prestoze mame snahu jim to vysvétlit, tak oni
nejevi zdjem. Nam reknou, Ze se s tim nesetkali. Pokud chceme dét kontakt, aby si zavolali a zkonzultovali to, tak
nemaji zajem kontaktovat odborniky. Oni se mé napriklad ptajf, jestli néjaky Iék mize. Ja rfikam, ja presné nevim, dam
vam kontakt na doktora. Ne, ne, ne, tak to ne.” (maminka syna s MPS Il.)

) Pacient je se svou nemoci sam, chybéji mu informace i podpora

,Nedéldme nic jinyho, nez Ze se snazime najit néjaké informace. Furt dokola a ¢lovék by mohl jit na druhej Uvazek,
vlastné na treti: prace, péce o dité, hledani informaci’* (maminka dcery s Treacherovym Collinsovym syndromem)

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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> Selhavd komunikace mezi pacientem a lékarem

,Na zacatku vam reknou tu hezkou vétu, Ze matka je $€f tymu, protoze matka je nejdilezitéjsi. Tak kdyZ uz to teda
reknou, tak by to mélo vypadat trosku jinak ... Zeptaly se, jestli néco nepotfebuju, a nez jsem stacila odpoveédét, uz mi
pribouchly dvere pred nosem.” (maminka dcery s Treacherovym Collinsovym syndromem)

) Potreba komplexni péce
Vetsina vzacnych onemocnéni ma rfadu nejrdznéjsich projevd, pacienti museji navstévovat radu specialistl, kteff ale
rfesi pouze jednotlivy problém, svoji odbornost a nevidf pacienta a jeho problémy v souvislostech.

LLibl se mi pristup na o¢nf klinice ... Tam maji tfi déti v péci se syndromem. Tam ndam opravdu vysvétlujou, co je za
problém, co je princip operace, takZze tam mame pocit, ze jsme soucasti IéCby, Ze se s nami nékdo bavi o tom postu-
pu... To je skvély v tom, ze tam je vidét, ze doktorka se zajima nejen o to, Ze to dité potrebuje brejle, ale Ze to dité ma
komplexni problémy, a bavime se teda o tom, Zze tam jsou ve hre dalsi véci, kvali kterym je lepsi pockat ... Mné vadf,

Ze oni jedou svoji odbornost a nevadijim, kdyz dité ma vic handicapl nebo potizi, tak musime bruslit nékde na hrané,
abychom toho vic vylepsili, nez zhorsili.* (maminka dcery s Treacherovym Collinsovym syndromem)

2.2. VO U DOSPELYCH PACIENTU

Vzécni pacienti jsou vétdinou déti, ale urdity podil tvoli také dospéli. Mnoho problému dospélych se VO je pfekva-
pivé velmi podobnych tém, které fesi lidé pedujici o dité se VO (Sok a vyrovndvdni se se zdvaznou diagndzou,
potreba psychické podpory, finanéni problémy, problémy se systémem statni socidlni podpory, vliv nemoci na chod
celé rodiny, socidlni izolace a dalsi). Rodiny pecujici o dospélého pacienta se VO se Casto setkdvaji s nepochopenim
a nezdjmem ze strany odbornik( i poskytovatel( sluzeb.

,KdyZ jsem se dozvédél o té nemoci, byla to takova rana z Cistého nebe, byl jsem zdravy, aktivni a najednou jsem
zjistil, Zze jsem nemocnej, a nejvétsi rana byla, ja mam jesté tfi holky, nevédél jsem, jak se s tim srovnat, ja byl Ctyri
mésice v depresi, Uplna hromadka nestésti, predstavoval jsem si, co bude, jak bude, kdy to skonci.

(dospély pacient s Fabryho chorobou)

,Manzel to mél odjakZiva, pak mu na to prisli, vzal si tablet, sed si k pocitaci, precetl si, ze se dozije maximalné pa-
desati sedmi let, a sedél doma, prestal pracovat a ja pfisla domU a on tam sedél a premejslel. Ja jsem ho nemohla
donutit absolutné k zadny c¢innosti. (pecujici o dospélého pacienta s Fabryho chorobou)

Specifikem dospélych pacientd, kteff onemocni VO v prabéhu Zivota, je potfeba uzndni, smysluplnosti, uziteénosti.
Dospély clovek svdj zivot tvorf kolem dvou zdkladnich pilifd: rodiny a prace. S vaznym onemocnénim je vétsinou
spojend ztrdta plvodniho zaméstndni, obzvldst pokud Clovék zastaval vyse postavenou, ndro¢nou pozici. Nemoc
znamena snizenou moznost dal$iho uplatnéni, at uz mluvime o potrebé ¢dste¢ného lvazku, nebo o ndroénosti prace.
Ztrétou plvodniho zaméstnani se vyrazné snizuje pacientlyv sociokulturni status a to ma velky vliv na jeho sebehod-

nocenf. Zaroven s tim si dospéli pacienti velmi dobre uvédomuji pozitivni vliv a podporu svoji rodiny.
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,Nedovedu si predstavit, kdybych byl sam. Kdybych byl sdm nebo s osmdesatiletejma rodi¢ema. V tu chvili bych
byl na krku statu, skondil bych nékde v LDN, jako padesatiletej leZzak. Kde bych bral motivaci, pro koho mam brat
motivaci?” (dospély pacient, AL amyloiddza primarni)
Rodina je pro né velkym zdrojem motivace do dal$iho Zivota. Zéroven bolestné vnimaji zménu své socidlni role: z zi-
vitele rodiny se stavaji tim, o koho je nutno pecovat. Pfitom nechtéji byt na obtiz.

,Nechci bejt na obtiz. JenZe ono je to na vinach, jeden den mate Uplnou euforii, m&zu do préce, vsechno, druhej den,
prd, nemUzu vzit ani nakup, automaticky $dhnete, ale musite si fict, nene, jen to poloz ... a vypaddte, Ze si hrajete na
simulanta. Manzelka nese kolu, desetikilovej pytel, ... potkdme sousedy a j& nesu kilovou tastic¢ku, protoZe si pfiddvam
z4téZ na dejchani. Ty si feknou, ten ji pékné Sikanuje, ... s tim bych chtéla zit!"

(dospély pacient, AL amyloiddza primarni)

Préace, alespon v takovém rezimu, jaky zdravotni stav dovoli, se jevi jako vybornd forma terapie. Pomaha pacientdm
psychicky, umoZznuje odpocinout si od nemoci a zaroven zabranuje socidlni izolaci.

LPotrebuju si viibec vyzkouset, jestli to dam, i psychicky, a jsem vam vdécnej, Ze mé vezmete. Vy budete zkouset,
jestli jsem véam néco platnej, a ja budu zkouset, jestli to viibec zvliddnu. Tak proto ten ¢dstecnej se mi libi, ... po skon-
¢enfi skoleni za mnou pfisli a nabidli mi dalsi spolupraci, maji radéji stalé spolupracovniky. Pro mé to bylo psychicky

v«

hrozné dobre. (dospély pacient, AL amyloiddza primarni)
»(Manzel) ted nepracuje na plny lvazek, ale kdyZ je mu dobre, oni zavolaj a on jede. A zaméstndva mozek. Musi byt

v ¢innosti.” (pecujici o dospélého pacienta s Fabryho chorobou)

vy

Najit takovou préci, kterou by, pfi védomi vdech svych omezeni, pacient se VO zvlddl, byva téZzkym ofiskem.!?

2.3 VNiMANI PALIATIVNI PECE

Pokud chceme otevirat téma paliativni péce u pacientl se vzacnym onemocnénim, museji spolecné diskusi nezbytné
predchdzet otdzky, co pacienti a jejich pecujici o paliativni péci védf, jak si ji pro sebe definuji a jak ji vztahuji ke své
situaci. Vzhledem k tomu, Ze resitelka tohoto projektu jiz méla predchozi zkusenosti z komunity VO, bylo nasi hypo-
tézou, Ze Uroven znalosti o paliativni péci bude velmi nizka.

,Mam jednu kamaradku, ktera se vénuje paliativni pééi starych lidi v Brné, a my, kdyZ jsme se dostali poprvé na to
ARO, pfisla za mnou: VIS, on uz potfebuje tu paliativni péci', dplné se na mé divala, jako kdybych byla matka, kterd se
nemd(Ze vyrovnat s tim, Ze jeji dité umira. Chtéla, abych to pochopila, Ze uz umira, tak uz ho pust, tak ho nech. Slovo
paliativni, to mi dplné naskodila husi kiize, ja mam s tim to vSechno spojené. Jako kdybych ho rovnou pohrbivala, to

dité. Jakub Zil jesté tfi roky.” (maminka pecujici o chlapce s MPS)

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd

13 V nékterych pfipa-
dech byvd i prakaz ZTP
vnimdn jako stigma. Ze
zaméstnavani osob se
zdravotnim postiZzenim
sice plynou pro zamést-
navatele vyhody, na
nékterych pozicich ale
neni takovy uchazed
zadany. Néktef{ paci-
enti proto radéji ZTP ve
svych zddostech o préci
neuvadéji.
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,To slovo paliativni néjak odstrarite, my chceme Zit do poslednf chvile, a ne Zit s tim, Ze se pfipravujeme na smrt.”
(maminka pecujici o chlapce s MPS)

Tento piedpoklad se potvrdil také pfi skupinové diskusi v rdmci vyro&ni konference Ceské asociace pro vzacnd
onemocnéni (CAVO). Zd&astnén( (zdstupci pacientskych organizaci, pacienti) méli vétéinou zkreslené a zavadgjici
predstavy o definici paliativni péce, zabarvené prevadzné negativnimi konotacemi: ,stragak®, ,koneénd stanice,
sbezmoc*®, ,umirani“, a neméli tudiz v prvni chvili Zddnou predstavu o tom, jak by jim paliativni péc¢e mohla po-
moci.

Tato zjisténi odpovidaji vysledkim vyzkumu verejného minéni (STEM/MARK/Cesta domd 2015) zjistujictho po-
stoje verejnosti ke smrti a umirdni. Vice nez polovina respondentd zastavala nazor, Ze toto téma je dosud tabui-
zovano a dostatecné se o ném nemluvi. Relativné ¢astéji se jim zabyvaji zeny a lidé chronicky nemocni. Ovsem
stéle vice nez 60 % respondentl o tom, jak si predstavuji konec svého Zivota, s nikym nemluvilo. Pokud srovndme
¢asovou fadu z vyzkum( 2011-2013-2015, vysledky se vyznamnéji neméni. Povédomi o paliativni pédi je, i pres
jisté zlepSovani diky osvété, stéle velmi slabé. Vice neZ tfi ¢tvrtiny respondentl nevi, co si ma pod paliativni pécél
predstavit.

V tomto sméru je tedy potfeba vyvinout jesté mnoho Usili. V rdmci naseho projektu probéhlo nékolik prednések,
které byly zarazeny na program vicedennich pobytl pro pacienty pordadanych konkrétnimi pacientskymi organiza-
cemi. Pfedklddané vysvétleni vzbudilo zdjem a diskusi. Pokud budou mit pacienti dostatek informaci 0 moZnostech
paliativni péce, mohou se stat aktivnéjsimi v piistupu ke své nemoci. Budou umét Iépe popsat své prani tykajici se
posledni faze Zivota a mohou byt rovnocennym partnerem v komunikaci s lékarem, se kterym spoleéné rozhodujf
o dal$/m lécebném postupu.

Na druhou stranu, pokud nékteré rodiny hospicovou nebo paliativni péci vyuzily, hodnotily ji velmi kladné.

LA hlavné holky z hospicu, ty byly porad na telefonu. Ja jim volala z nemocnice, ony vystéhovaly pokoj, daly tam
polohovaci postel, kyslik, vSechno, ja byla jen na telefonu, j& si nedovedu predstavit, ze bych bez hospicu mohla
ten konec zvladnout. | kdyz byla bezvlddnd, my jsme ji pfevazovali, protoZe ty réany porad hnisaly, méla vnitini
krvdceni, nesméla se to dozvédét, doktor slibil, bude pfi smyslech, ale nebude trpét bolestf, ... chtéla bych vyzdvih-
nout tu hospicovou péci* (maminka pecujici o dospélou dceru s EB)

,Tam je vyborny, Ze ona (psycholozka) déld pedagogicko-psychologického poradce pfi stfedni skole a potom se jesté
vénuje paliativni péci se starymi lidmi, coZ nam strasné moc pomohlo. Opravdu jsme i toto téma resili a ja ji fikal, ze
nevim, jak to rict tomu ditéti (zdravému sourozenci), ... ja potfeboval né&jaky informace, kdybychom uz resili to posled-
ni stadium, taky jsem mél obrovskej strach, aby nikdo netrpél, zaroven nechci rozhodovat za dité. Kdyby $lo o mé, tak
si feknu, co chci, nechdi, ... ona mé uklidnila, ze kdyz ten pacient ke konci hodné trpf, tak se lékafi domluvi a uvedou

ho do umélého spdnku, to jsem nevédél. To mé hodné uklidnilo.” (tatinek s chlapcem s MPS)
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2.4. MODELOVE TRAJEKTORIE KONKRETNICHVZACNYCH DIAGNOZ

| pfes vyjmenované problémy, které jsou spoleéné celé varieté vzdcnych nemoci, si uvédomujeme riznorodost
omezeni a vyzev, jimz ¢eli pacienti s jednotlivymi diagnézami a jejich peéujici. VZdyt ani v ramci jedné diagnézy
se nenajdou pacienti s naprosto stejnymi problémy.

,Postavite vedle sebe tfi lidi, ktefi maj Uplné stejnou diagndzu, ale kazdej jsme Uplné jinej. Jednoho chytnete takhle,
z(stane vam kdzZe v ruce, mné mdizete udélat ,ohni¢ek’ — mné se nic nestane, ale nemtzu kloubem na podlahu,
nékdo nemdze pordadné otevrit pusu, protoZze to ma Spatny, ... kdyz vidite, co ta nemoc umf a v jakych formach
a slozitostech.” (maminka EB pecujici o 2 dcery s EB)

Navic se potreby pacientl i pedujicich v éase méni: v zdvislosti na stabilizaci nebo zhoréen( zdravotniho stavu, véku
pacienta, psychickém stavu, zaclenéni do spolecnosti.

,Tak jsme téch deset let protrpéli a pro ni'to bylo taky docela stresujici, protoZe to byl ten skolnidril, ... pak zacala cho-
dit do stacionare, ona Uplné rozkvetla, jednak jsme nemuseli dojizdét, odpadly stresy, ... je tam strasné spokojend.”
(maminka dospélé dcery s WS)

Z tohoto ddvodu jsme se rozhodli vykreslit potfeby jednotlivych diagndz pomoci modelové trajektorie nemoci, kterd
vymezuje nejdalezitéjsi milniky v rodinach se VO. Jde o uddlosti, které zdsadnim zptsobem méni potreby rodin a jsou
pro urcitou diagndzu typické. Ve vyzkumu jsme se zaméfili na tfi diagndzy: Williams(v syndrom (WS), epidermolysis

bullosa (EB) a mukopolysacharidézu (MPS), které predstavuji rizné typy a miru postizent.

2.4.1. Modelova trajektorie: Williamstiv syndrom (WS)

Z3kladni charakteristika: geneticky podminéna porucha s celou fadou zdravotnich priznakd — specificky vzhled, one-
mocnéni srdce a cév, opozdéni psychomotorického vyvoje — v raném véku trva détem déle, nez se naudi chodit a mluvit.
V pozdé&jsim véku se projevi rlizny stupen mentélniho postizeni, pohybujici se nej¢astéji v rozmezi lehkého aZ stfedné
t&zkého mentdlniho postizeni. V porovndni s ostatnimi dovednostmi déti velmi dobre a hlavné rady mluvi. Viyjadfovacf
schopnosti vSak prevazuji nad porozuménim. Nésledkem toho ¢asto plsobi vyspélejsi, neZ doopravdy jsou.*

,Pismo ma pékny, ¢&ist se taky naucila, pocty — to je horsi, coZ je typicky, ale ona si precte tfeba delsi vétu, ale abso-
|lutné nevi, co ¢etla. Nepochopila ten smysl.*

Naopak mivajf problémy se zpracovénim zrakové-prostorovych informaci. Casto byvaji piftomny poruchy pozornosti
s hyperaktivitou. Mnohé déti jsou a2 nezvykle muzikdini. Casto byvajf citlivéjéf ke zvukam.

,Kdyz bouchaly rachejtle na Silvestra, ja strévila celé noci s ni'v posteli, protoZe to absolutné nezvlddala, ten zvuk,

to byla Uplné nepri¢etnd, musela jsem byt u ni' a drzet ji v naruci. To ji délalo hrozné zle. Dnes uz ji to tolik nevadi, ale
v tom détstvi to bylo naro¢né. Sluch maji citlivy.”

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd

14 Vice o proble-
matice Williamsova

syndromu na strdnkach
pacientské organizace

Wilik: https://www.

spolek-willik.cz/praktic-
ke-informace/william-

suv-syndrom/
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Dalsdim ¢astym problémem je stereotypni az obsesivni chovani — déti vydrzi u jedné ¢innosti dlouhou dobu, a kdyz se
maji odtrhnout, vybuchnou vzteky. Agresivni chovani nebyva vzécnosti.

,Nékdy je to opravdu, jak se rikd, na nervy, na hlavu, hlavné to véény opakovani. To ¢lovék nevi, kdy to prestane, kdy
uz se konec¢né nauci néjakou véc. Napriklad se naucil slovo vole a fikal ho tisickrat za den a trvalo mu asi pdl roku, nez
ho to slovo prestalo bavit a zacal pouzivat n&jaké jiné. Clovék si v tu chvili mysli, Ze nikdy nepfestane.”

Tyto déti jsou velmi spolecenské a komunikativni. Postrddaji véak socidlni zdbrany i zdravou dévku ostrazitosti v{ci
cizim lidem. V dobé, kdy se zdravé déti zac¢inaji osamostatriovat, dolehnou na rodice déti's Williamsovym syndro-
mem v plné mife problémy dané typickymi povahovymi rysy, jako jsou nadmérnd pratelskost, zvySend emotivita,
nepochopeni spoleéenskych konvenci nebo absence strachu z cizich lidf.

,Cim jsou starsf, tim je to na nich vic vidét.”

LKdyz ji délali v osmndcti letech posudek kvdili invalidnimu dichodu, tak naznali, Ze je na mentaini Grovni pétiletého
ditéte. Myslim si, ze se to moc neposunulo. Ona ledasco vi, ale tu souvislost, tu nems, ... je to takové vétsi dité, to

lepsi nebude.”
OBRAZEK 1
Modelova trajektorie: Williamsuv syndrom
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> Milnik ¢&. 1: Porod

VétSina respondentl udava problémy na konci téhotenstvi, predéasny nebo komplikovany porod, zdravotni obtize
ditéte ihned po narozeni. V obdobi bezprostfedné po porodu nastéva pro rodice velmi stresujici a naroc¢né obdobr,
kdy museji zvlddnout péci o nemocného novorozence, s prevozy do specializovanéjsich pracovist, ¢asto véetné ope-
raci a delSich pobytd v nemocnici. Pokud je rodina pocetné&jsi, pribyva jesté péce o zdravé sourozence. Rodice se

museji rozdélit, aby vse zvladli.

,My jsme se dozvédéli, ze se ndm maji narodit dvojcata, nevédéli jsme, ze budou nemocny, nic. Narodili se predéasné
ve 33. tydnu a uz v porodnici ndm zjistili néjakou srdeéni vadu a uz i podle vzhledu, mohlo by odpovidat Williamsové
syndromu. Vic ndm nerekli. Mame dva chlapecky, jeden Sel hned po porodu na operaci se srdickem. Tim to zacalo.
Dva mésice byli v inkubatoru, pak je pustili dom@. My se dozveédéli v prvnim tydnu, Ze kluci jsou mentéalné postizent,
a druhy tyden, e jeden z chlapec¢kt mé vadu nesluditelnou se Zivotem. Ze to bude spét ke konci, dffve nebo pozdéji.
My jsme ho méli doma na kyslikovém pristroji, spoustakrat jsme se strfidali v nemocnici, ten druhy se musel starat
o druhé dité doma. V jedendcti mésicich zemrel.”

Toto obdobf je pro rodice vycerpdvajici psychicky z obav o zdravi ditéte, fyzicky i prakticky.

L,Upfimné mam pocit, Ze to bylo jedendctimeésicni obdobi temna, kdy jsme fungovali jako stroje, cik cak k tém détem,
on ani nebyl ¢as na jiné véci, protoze on nam prestaval dychat, umélé dychani jsme davali, ... Casté prevozy do
nemocnice sanitkou, to se nam stalo nékolikrat. Byli jsme radi, Zze fungujeme, nikdo nds neprovézel.”

Rodiée postradaji psychickou i praktickou podporu.

,Kdyby se rodi¢e dozvédéli, ze maji néjaky problém, tak kdyz by byl néjaky clovek, ktery by je tim dokazal provést.
Od zaddtku, rekl jim, ze mate narok na to a to, bylo by dobry zkontaktovat tyhle a tyhle lidi. Zkrédtka mél néjakého
pravodce, protoZe rodice strasné tapou, nékoho, na koho by se v tu chvilku mohli spolehnout, a kdyz by si nevédéli
s né¢im rady, tak by jim mohl pomoct, ... jak po I€karsky strance, i po téch ostatnich, plus dokdzal utésit.”

) Milnik &. 2: Diagnéza

Sdélenf zédvazné diagndzy je velmi ddleZitym momentem pro celou rodinu. VSichni zd¢astnénf si ho budou stéle vel-
mi dobre pamatovat. Rodice se vétSinou dozvidaji tuto diagnézu v rozmezi nékolika mésicd az dvou let véku ditéte.
Diagndézu WS sdéluje genetik. Od rodi¢d jsme zaznamenali jak kladnd, tak zdporna hodnoceni zptsobu, jakym byli
sezndmeni s diagndzou.

,Geneticka nam dala podklady néjaky, vysvétlila nam, Ze to neni konec svéta, tyhle déti se tfeba nikdy neozenéj,
nebudou samostatny, ale zase se mdzou jakoby naucit, aby aspori mohly nékde byt, kde se o né budou starat.
Hlavné nam dala informace na Wilika, kde jsme sehnali dalsi véci. Pro nds byla podstatna ta prvni brozurka, kterd
upozorfiovala na ty nemoce, to jsme predali svymu doktorovi, ten pak nds hnal tam na ty vysetreni, aby se zjistilo,
jestli jo nebo ne.”

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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,Ona ta geneticka byla docela prazvlastni, ty déti, co byly postizeny, tak tdmhle ten kluk je taky syndrom — ona je na-
zyvala syndrom, ty déti. Tak se jesté za pét let prijdte podivat, to uz jsme nesli samozrejmé. To mélo smysl pro ni, ne
pro nds ... Dostali jsme papir, k jakym doktordm zajit, co by se mélo sledovat, ale Zze by ndm nékdo pomahal vyrovnat
se s tou diagndzou, to ne. Rozhodné nic takového.”

,Cekali jsme néco vic, pfedstavovali jsme si, #e uz by tam mohl byt n&jaky socidIni pracovnik nebo psycholog a fict, ze
to funguje, Ze se s tim da zit. Ale oni tu knizku zavreli a rekli na shledanou a po péti minutach jsme $li domd.”

Uréeni spravné diagndzy je nezbytné pro vhodnou IéCbu a pédi, kterd mdze stav pacienta a kvalitu jeho Zivota vy-
razné zlepsit.

,Diagndzu jsem se dozvédéla az v jejich ¢trndcti letech, ono tady nebylo o tom nic, tady o tom nikdo nic nevédél.
Takze téch deset let chodila do specidlni $koly, az potom jsem donesla, ze ma ten WilliamsGv syndrom, ale uz ty roky

Vo«

byly pry¢.

Na druhou stranu mohou pecujici rodi¢e do doby stanoveni diagndzy jesté doufat. Pak jsou konfrontovani s jejimi
nelprosnymi ddsledky. Nastava ¢as vyrovndvani se s diagndzou a velkd zména rytmu kazdodenniho Zivota. Rodiny
s WS zatéZuje zejména velky pocet specialistl, u kterych jsou sledovéni, a shanéni informaci o syndromu, dostup-
nych socidlnich sluZzbach i socidini podpore. Matka jako hlavni pecovatelka zlstdvd doma s ditétem. V této fazi, kdy

se prizplsobuji nové situaci, uvddeéji rodice jako velkou podporu kromé Siré{ rodiny (pokud funguje) také pacientskou
organizaci Wilik a sluzby rané péce.

,Takze vSechno odnesla nase babic¢ka, moje mama, kterd se mnou vsude jezdila a vSechno se mnou prozivala. My
jezdili tfeba i dvakrat tydné na rehabilitace do Motola. V roce a tfi ¢tvrté jsme odjeli poprvy do 1azni, do péti let jsme
strévili tfeba celkové rok v laznich, kdyz to tak sec¢tu. My mame jesté starsi dceru, to bylo taky ndroény, kdyz jsme
jeli do lazni, Petruska nastupovala do prvni tfidy. Manzel musel chodit do prace vydélavat penize, jesté, ze babicky
mame blizko, obé v diichodovém véku, takze mohly pohlidat.”

,Kdybychom se nedostali k Wilikéim, tak nevime nic. Tady jsme se dozvédéli véechno, na co mame narok, jinak nam
nikdo nic nerekl. Kdyz si to ¢lovék takhle uvédomt ... Ti, ktef zaklddali tenhle spolek, tak nam viastné proslapli tuhle
cestu.”

,Nejdulezitéjsi je pomoc v téch prvnich letech, nastartovat to néjak, nez se ¢lovék vyrovna, prizptsobi.*

Y Milnik & 3: Skolka/$kola

Po stabilizaci zdravotniho stavu a pfizplsobeni se nové diagndze byva dal$im milnikem v Zivoté rodin s WS adapta-
ce na Skolku a ddle skolu. Rodi¢e museji rozhodnout, co je pro jejich dité nejlepsi, zda inkluzivni vzdélavani v bézné
Skolce/skole, nebo zarazeni do specidlni Skolky/Skoly a navazujici sluzby (druzina, volnocasové aktivity pro handi-
capované déti, odleh&ovaci sluzby pro rodide, staciondre a dal¥f). Re&f také osobni nebo pedagogickou asistenci

a individudlni u¢ebnf plan.
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,Ve skolce ho méli velky strach vzit, chodi ve vesnici do skolky, protoZe spoustu véci neumél, dostal asistenta, my
jsme si vybrali z rodiny asistenta. Kluka, ktery nemél préci, ale ma dobrej vztah ke véem détem, a mné to hrozné
vyhovovalo, protoZe véechny véci, které mél Emilek délat, co nam v SPC fikali, ze mame délat, ja to navalila na néj.
On s nim cvicil ve skolce ... Kdyz pfisli ze skolky, to uz neni moc ¢asu od ¢tyr do pll sedmy, to chtéji radsi déti béhat
a tak. Takze pro mé to bylo hodné pfinosny. | pro né&j, velky pokrok udélal ten prvni rok.”

,Jsem za to rdda, ze m(Ze do stacionare chodit, Ze nemusime byt spolu doma sami, protoZe syni jsou zenaty pry¢,
téta chodi porad jen do prace, méame jen dédecka osmdesatiletého, co bysme doma délali. Kamarady nema nikde.
S détma, vrstevnikama, si nikdy nerozuméla.”

Pri vstupu do $koly si rodice kladou otdzky, jak jejich dité zvlddne zmény a zvysené ndroky, ale zéroven je to prilezi-
tost pro pecujici, kteff jsou dlouhodobé doma s ditétem, aby mohli odejit do prace.

,Ted se mi povedla aspon prace v tiskarné. Driv jsem délala v bance, ale tam je to sloZity. Jd potfebuju, abych mohla
fict, ted neprijdu zitra, v patek a oni mi nefeknou fajn, ale tady jo a je to blizko $koly, takze se da syn hodit do skoly
a pak zase vyzvednout. To jsem réda, Ze se tohle poved|o.”

,Dcera ted chodi do bézny skoly, do treti tfidy, md asistentku pedagoga, je integrovana, tak to ddvaj, ma individudinf
plén, pani feditelku, ktera je inkluzi naklonénd, ma s tim i zkusenosti. Ted mame jinou pani ucitelku, trochu narazime,
... dost mé to vycerpava. Pripadd mi, ze pokud ¢lovék nenarazi na opravdu dobry lidi, ktefi s inkluzi maji zkusenosti,
tak je to hroznej problém presvédcit, ze se musi na to dité trosicku jinak, ze nem(ze jako jiny lidi, Ze nema jen men-
talni postizeni. Obc¢as bojuju, no.”

Velmi zajimavé je pro nds zjisténf, Ze vice rodi¢l si uvédomuje vyznam inkluze nejen v praktické, individudlni roving,
ale chdpe vyznam inkluze celospolecensky, jako nastroj spolecenské zmény, zmény socidlniho citéni a socidlni politiky.

,Ono se to bude posouvat, pokud se svét nezménf, tak mame vyhlidku, Ze véci se budou zlepsovat, Ze bude porad
béznéjsi, dostupnéjsi (chranéné bydleni), nebude to takové tabu. My na tom pracujem. Kdyz ho déme do normainf
Skoly, tak déti ho budou znat, ty déti pak budou rozhodovat. Kdyz se s nima budou setkdvat, tak oni za tficet let bu-

dou tvorit tu spolecnost. To je fakt.”

) Milnik &. 4: Dospélost
Cim jsou pacienti s WS starf, tim je na nich postizenf vice patrné. Rozdily mezi zdravym a nemocnym se za&inaji
prohlubovat. V pripadé WS je velmi dlleZité, aby se s nemocnymi détmi intenzivné pracovalo v rodiné i ve skole.

VSichni rodice pedujici o dité s WS premysleji o budoucnosti. Uvédomuiji si, Ze tu nebudou vécéné, a uvazuji, co asi
bude s jejich ditétem. V obecné roviné se snazi o to, aby jejich dité bylo co nejvice sobéstacné, i kdyz védi, ze Upiné
sobéstacné nikdy nebude a stéle bude potfebovat pomoc a podporu. Préli by si, aby dité zvlddlo Zivot v chrdnéném
bydleni a mélo moznost pracovat tfeba v néjaké chranéné dilné. Otviraji otdzky opatrovnictvi, svéfeneckych fondd
nebo zavéti.

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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Spokojengjsi a vyrovnangjsi byvaji rodice, kteff jsou pfi pédi aktivngjsi, vice se mezi sebou domlouvaji a véechny
vyzvy, které Zivot se VO prindsi, fesi spoleéné. Komunikuji mezi sebou navzajem, s uciteli, Iékafi a jsou jim rovno-

cennymi partnery. Snazi se pfizpUsobit kazdodenni podminky tak, aby to vyhovovalo jak nemocnému ditéti, tak celé
jeho rodiné.

,Musim fict, Zze jsme méli stésti na odborniky, ale ¢lovék musi hledat a nesmi z(stat sedét s rukama v kliné a ¢ekat,
aZ mu nékdo pomUze, musf byt aktivni sédm."”

Velmi ddlezitymi faktory, které ovliviuji prijeti diagndzy, jsou: mira progresivity onemocnéni a schopnost emociondinf
odezvy od détskych pacientl. V pfipadé Williamsova syndromu onemocnéni nenf progresivni, nezhorsuje se a pa-
cient se dozivd prdmérného véku. Navic byvaji lidé s WS pratelst, komunikativni a socidlni.

LA ja, kdyZ uz jsem nemohla, bylo to hodné ndroc¢ny, tak mi fekne: Maminko, ty mas se mnou takovy trapent, vid? To
¢lovéka nakopne. Rekne: Maminko, j& t& mdm tak rdda.”

,Clovék to musi vidét z té lepsf strénky. MdZe byt hii. Byla tady néjakd doktorka a ona fikala: Tohle je dobrej syndrom!
J& na ni koukala, dobrej syndrom? A pak si s odstupem Casu fikdm, ze méla pravdu: pratelsky jsou, nic jim nechyb,
kdy? maji'to svoje, nic nefesf, jsou $tastny. Rikdm si, kdybych se taky takhle mélal Ted jf musim d4t za pravdu, pfedtim
jsem tenkrat pred témi péti lety na ni koukala, jestli se nezbldznila trochu.”

Prijeti vzécné diagndzy provazi naprostd zména Zivotnich priorit a hodnot.

,Né&kdo fekne, Ze to nenf pravda, ale fkdm, svym zptsobem je to takovy dar. Clovék pfijimd Zivot dplné jinak. Ne, Ze
bych si to préla, ani sobé&, ani tomu ditéti, ale ten zivot bychom prozili urcité jinak, ale nerikam, ze lip. Potom by se
resily takovy véci, nad kteryma dnes mavnu rukou. Ocenuju to, kdyZ to manzelstvijesté posili. Kdyz vite, ze se mizete
na toho druhyho spolehnout, Ze vas nepotopi.”

LJsou chvile, kdy ¢lovék na to mysli, kdy ho to trépf, ale zas mu to pfineslo jinej pohled na svét, jiny kamarady, po-

Y7

ctivejsr.

2.4.2. Modelova trajektorie: epidermolysis bullosa congenita (EB),
~hemoc motylich kridel”

Z&4kladni charakteristika: dédi¢né onemocnéni, jimz v CR trpf 250-300 lidi. V sou¢asnosti nelze vylégit. Diky spe-
cializované péci vsak Ize stav pacienta vyrazné zlepSovat. Pro EB je charakteristickd kfehkd a lehce zranitelnd kiize.
Jednd se o velmi bolestivé puchyrfnaté onemocnént.

,Osetfovani a slzi¢ek bylo taky dost a jesté bude. KizZe se postupné zhorsovala, zhorsovala, tak kize je ve fazi, kdy

od pulky stehen aZ po kotniky ma v jednu chvili oteviené nohy, a pak se to zahoji. My mdme tu nejtézsi formu, dys-
trofickou, takZe se to déle hoji, ale i tak se to hoji docela rychle. Nenf dplné pohybliva, mrstna.”

POTREBY PACIENTU SE VZACNYMI ONEMOCNENIMI A JEJICH RODIN V RAMCI PALIATIVNI PECE V CR



Vznikaji puchyre a otevrené rany, které se velmi $patné hoji. Projevy jsou velmi rozmanité a individualni. Onemocnénf
mUze postihovat také dutiny, jako je jicen, Usta, trdvici a mocové Ustroji.

,Pavlik nemohl polykat, ma podvyzivu, nepfibird, a i jicen uz mél zlzenej, takZze mu délali dilataci. Ted jsou mu Ctyri
roky, takze to jde rychle, uz i ty prsticky ma hrozny, pokréeny, nenapne je, ty prsty se hodné zhorsily posledni rok.”

Pacienti maji Spatné nehty a zuby. Nemoc nemd vliv na intelekt ¢lovéka. Nejzavaznéjsi formou je dystroficky typ.
Nemoc se objevuje ihned po narozeni. Rany vznikaji pfi silngjsim dotyku nebo i samovolné a mohou zasahovat velké
plochy. Nemoc zasahuje i sliznice. Nejzavaznéjsi formy EB vyrazné zkracuji délku zivota. Dochazi k dmrti v détském
véku nebo mladé dospélosti.*

Vzhledem k zaméreni tohoto vyzkumu na paliativni péci zde nacrtneme modelovou trajektorii pacienta s tézkou,
dystrofickou formou EB.

OBRAZEK 2:
Modelova trajektorie: nemoc motylich kridel (EB), tézka dystroficka forma

N
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%
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§ Se” Eliminace
; Zhoréovéni zbytné
Mozné zdravotniho péce, tideni
Inkluze, osobnfi zlepSeni stavu, operace, | bolesti, oteviend
Srlstédni prstd, a pedagogickd zdravotniho Casté komunikace
Vyrovndvéni se | problémy s chlizi,, asistence, vybér stavu, utlumen( hospitalizace, zdravotnikd
s diagndzou, vétsi zévislost Skoly, dalsf priznaku ztrdta mobility, s pacientem
oSetrovatelska na pecovateli, vzdéldvani, nemoci sobéstacénosti, a rodinou,
z4téz dlouhodoba socialni sebeobsluhy jejich prani
v kazdodennim z4téz zaclenovant, ohledné konce
Zivoté pro pecovatele osvéta Zivota, moznosti
paliativni pécée
POROD ZHORSENI SKOLKA PUBERTA ZTRATA PALIATIVN] ~ CAs
PRVNI PRIZNAKY ZDRAVOTNIHO SKOLA HYBNOSTI FAZE
DIAGNOZA STAVU

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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o charakteristice one-
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centra: https:/Awww.
ebcentrum.cz/onemoc-
neni-eb/t1189
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Milnik €. 1: Porod, prvni pfiznaky, diagnéza

Prvni pfiznaky (puchyfe, strzend kze pfi oSetfovani) se objevuji jiz pfi porodu nebo v prvnich mésicich Zivota.
V soucasnosti dochazi k urc¢eni diagndzy velmi brzy a pacienti jsou odesildni do brnénského EB centra, kde se pra-
cuje s celou rodinou. Rodice se udi techniky obvazovani a pravidla zachdzen( s takto nemocnym ditétem. Z rozho-
vor( s dospélymi EB pacienty nebo s lidmi pecujicimi o dospélého s EB je vidét, nakolik péce v této oblasti pokrocila
(informace, vyvoj vhodnéjsich obvazovych a krycich materidld, pfistup k pacientdm, poradenstvi).

Prvnitydny jsou velmi ndro¢né pro celou rodinu, zejména pokud nemocné dité ma jesté zdravé sourozence, o které je
nutno pecovat. Rodice se museji vyrovndvat se zdvaznou diagnézou, matka trévi s nemocnym ditétem nékolik tydnd
v nemochnici, otec pecuje o dal déti, pracuje a zaroven dojizdi do nemocnice.

,Ja jsem fval, brecel jsem, j& brecel, chm, moznd vic nez manzelka, celejch ¢trnact dni. Trosku jsem prestal, kdyz
manzelka prijela, abychom nefvali oba. Tak jsme si to stfidali. Ono to bylo hekticky v ty dobé, ... ja pendloval Libava,
Pardubice, Brno, ... po mésici jsem odpadl, dostal jsem chripku.” (tatinek syna s EB)

Preventivni obvazovéni a oSetfovdni ran zabere pecujicim az nékolik hodin denné. Dohled nad malym ditétem, které
se zacind samo pohybovat, ale neumf jesté predvidat, musi byt nepretrzity a je vyCerpdvajict.

,Sotva se to zacne hojit, uz spadne znovu a ma zase ranu, takze u nés je to kolobéh porad dokolecka. Treba prak-
ticky levej nart mél zahojenej az ted dva dny a v noci si to zase rozdrbal, takze k(iZe zase sleze. Takze ten nart
se hoji furt ¢tyfi roky ... (Osetfujeme) rano Ctvrt hodiny, vecer ¢tvrt hodiny nebo pdl, kdyz déldme velky prevazy
s koupdnim, tak hodinu, a to koupeme dvakrat, tfikrat do tydne. Jde do vany, tam se obvazy odmocej, svliiknem
a zase zavazat. Nebo i v pribéhu dne, vidim, Ze ma na zadecku puchyr, tak ho hned pichnu, takze ta péce je ne-
ustala.” (maminka chlapecka s EB)

Nemoc EB predstavuje pro rodinu také velkou finanéni zatéz. Vétsinou matka odchdzi z prace a vénuje se péci
o nemocného na plny Gvazek. Navic spotfeba obvazového a daléiho zdravotnického materidlu je obrovskd, zdravotni
pojistovna nehradi Uplné vse, co pacient potrebuje.

V oblasti statni socidlni podpory neexistuje standardni postup, jak v téchto pfipadech rozhodovat. Rozhodovanf
0 poskytnuti prispévku na péci nebo o udéleni priikazu ZTP zdavisi na konkrétnim dradé, pficemz mira subjektivniho
hodnoceni je velkd. Vytrvali a aktivni rodi¢e nakonec na podporu dosdhnou, ale stoji je to mnoho ¢asu a Usilf, které
by mohli vénovat své rodiné.

,N&m odmitli dat ZTP. Ona ta nemoc neni v kolonkach a Pavlik je mobilni, Zze béha. To bylo v Pardubicich, ted bu-
deme ddvat dovolani do Hradce a tam ndm to snad daji. Ono je to pry o Pardubicich znamé, psalo mi hodné lidi na
FB, Ze maji stejné zkusenosti s jinyma diagnézama, Ze jim to v Pardubicich nedali, ale Ze byli tdspésni na odvolani
v Hradci.” (tatinek chlapecka s EB)

POTREBY PACIENTU SE VZACNYMI ONEMOCNENIMI A JEJICH RODIN V RAMCI PALIATIVNI PECE V CR



Milnik €. 2: ZhorSovani zdravotniho stavu
Ndrocnost péce se prohlubuje, pokud nastavé zhorseni zdravotniho stavu: rény zasahuji vétsi plochy klze, déle se
hoji nebo se postizeni rozsiti také na sliznice.

MUze dochdzet ke srdstani prstll. Pacient podstupuje operace, jejichZ cilem je zachovat hybnost prstd, kterd je velmi
dllezitd pro zachovanf( kvality Zivota. Bez hybnosti prstd pacient ztraci zakladni prvky sobéstacnosti a je stéle zavis-
lej$i na svém pecovateli.

Pokud onemocnéni postihuje také sliznice a pacient ma problémy s polykdnim, mus jist upravenou, kasovitou nebo
mixovanou stravu. Dal$i zdsadni problémy nastavaji pfi zizenf jicnu pacienta. MGze dojit aZz k podvyZivé, kterou je

nutno resit zavedenim PEG (perkutanni endoskopické gastrostomie). PEG resi akutni problém podvyzivy, ale zaroven
je dalsi komplikaci pfi oSetfovanf, kterd prohlubuje vzristajici zévislost nemocného na pecovateli.

Z&avislost na hlavnim pecovateli vzrlistd o to vice, pokud v rodiné nefunguje zastupitelnost rolf, to znamend, pokud
nékteré Ukony v péci o nemocného zastdva pouze jeden rodi¢ nebo pecujici. Mira vycerpani se také prohlubuje, po-
kud nemocné dité nespolupracuje pfi oSetfovan.

Dalsim problémem pro rodice je nalezeni takovych |ékard a daldich odbornik( v misté bydlisté nebo bezprostred-
nim okoli, kteff budou ochotni pfihlizet ke vzdcné diagndze, vzdéldvat se a komunikovat na partnerské drovni
s rodici, ktelf jsou odborniky v bézné pédi o takového pacienta. Specializované centrum zajistuje péci o pacienty
z celé republiky, ale rodiny potrebuji také ndvaznou pédi primo v misté bydlisté, aby mohly byt co nejvice v doma-
cim prostredf.

Milnik ¢&. 3: Skolka/$kola

Nemoc EB nepostihuje intelekt. Rodice resi vstup do béZné skolky a déle do Skoly. U déti' s vétsimi zdravotnimi kom-
plikacemi se zvazuje prftomnost pedagogického nebo i osobniho asistenta. Déti se ucf byt sobéstacné pfi peovan{
o rany. Rodic¢e maji dilema: na jedné strané chté&ji ditéti poskytnout co nejnormalnéjsi Zivot, na strané druhé ho chtéjf
ochranit pred zbyteénymi zranénimi. Je pro né otdzkou, do jaké miry maji doprat détem samostatnost i za cenu ne-
pfijemnych zranéni a bolesti.

,Ja jsem si udélala kurz asistenta pedagoga, takze spolu budeme chodit do skolky a hrozné se na to tésim, ze si
oddechnu ija. Uz vidim, Ze na mé véechno pada doma, je to takovej ten stereotyp ... Pfemysleli jsme o cizi asistentce,
jenze Pavlik neni zvyklej na nikoho ciziho a neni zvyklej na déti, takZe ze zacdtku, nez si navykne na déti, pani ucitelku,
na takovy to Skolkovy prostredi, a pak tfeba po roce mdzeme zkusit nékoho (jiného), ... vim, ze si ho ochranim, co si
mdze dovolit, co nemdze. Kdyz by byl s nékym cizim a néco se mu stalo, museli by mé zavolat, abych si ho osetfila.
TakZe stejné bych nemohla nastoupit do préce, i z toho ddvodu.”

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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LUCitelky ji dokdzaly osetfovat, bez toho, aniZz by mi volaly, ze bych tam musela jit. Mdme prosté obrovské stésti na
lidi kolem sebe. Je to ¢dste¢né i nasim pristupem, Ze se z toho nehroutime, tak to néjak obvazte, my si to doma pre-
odettfme. Dneska u? jsou holky zvyklé odetfovat se samy, naudily se nebo musely jsme je to naudit ... Clovék je furt

jak ta slepicka, co chrani svoje kurdtka, ale zase vim, Ze kdybych to neudélala, tak ji ublizim. Takhle jely dokonce na
tyden na skolu v prirodé beze mé, protoze ja bych byla velky rusivy element, takhle maji vétsi volnost.”

V souvislosti se $kolni dochazkou nastdvaji problémy se socidlnim zaclenénim nemocnych déti mezi zdravé vrstev-
niky. Objevuje se potfeba osvéty, informovanosti o nemoci jako prevence Sikany, spoluprdce se tfidou i celou Skolou.
Rodice si vétdinou velmi dobfe uvédomuji potfebu osvéty, ale na druhou stranu jsou ¢asto unaveni z neustalého
vysveétlovani.

Svoje vlastni psychické problémy mohou mit zdravi sourozenci nemocnych déti. Viz kapitolu 2.5.1.

Milnik €. 4: Puberta

Puberta m(Ze predstavovat vyrazny zlom v projevech nemoci. U nékoho mohou hormondini zmény v dospivani
zapricinit do¢asny Ustup nemoci, zmirnéni jejich projevd, zlepseni celkového zdravotniho stavu a kvality Zivota (stra-
vovani, sobéstaénost, samostatnost, studium, préce). Stejné tak ale u nékoho maze znamenat celkové zhorseni zdra-
votniho stavu.

Milnik €. 5: Dal$i zhorSovani zdravotniho stavu, paliativni faze

V pfipadé progresivniho vyvoje nemoci jsou dalsimi zlomovymi okamziky pribyvajici zdravotni komplikace a s tim
spojené cCastéjsi pobyty v nemocnici a ¢etné operace. Postupujici sristani prstd a omezend pohyblivost ruky zplso-
buji zhorseni sebeobsluhy. Kvali omezeni mobility a zhorgeni chiize mize byt nutné pouzivat invalidni vozik. S EB je
spojeno také velké riziko koznich nadord. Postupujici komplikace kladou zvys$ené néroky na pecovatele a maji dopad
i na psychicky stav nemocného. V urcité chvili nastavé potreba intenzivni komunikace s lékafi o tom, jak si rodina
i nemocny predstavuji zavér Zivota, jaké jsou moznosti péce a dalsi otdzky.

Priklad dobré praxe: specializované centrum EB v Brné a pacientska organizace Debra

EB centrum vzniklo v roce 2001 pfi Détském koZnim oddé&leni FN Brno, v Détské nemocnici v Cernych Polich. Je
¢lenem mezindrodnf sité EB center a poskytuje komplexni, specializovanou péci o vdechny diagnostikované pacienty
v CR. Provéd( presnou diagnostiku v novorozeneckém véku, preventivni vy$etieni ptibuznych, prenataini vysetienf
plodu a embryi po umé&lém oplodnéni. Diky koncentraci pacientt z celé CR poskytuje $pi¢kovou pédi. Zamétuje se
na lécenf priznakd, ale i na prevenci komplikaci a zvySovani samostatnosti détskych i dospélych pacientl tak, aby se
mohli co nejvice zapojit do normélniho zivota (studium, préce).

Uzce spolupracuji s charitativni pacientskou organizaci Debra (zaloZzena 2004), kterd je ¢lenem mezindrodnf sité
Debra International. Debra se zaméfuje na komplexni podporu celé rodiny s EB tak, aby téZkou situaci rodiny zvIadly.
Zdarma poskytuje psychologické, socidlni a nutri¢ni poradenstvi. Pomoci vytézk( z verejné sbirky podporuje kon-
krétni rodiny. Poskytuje hlavné léky a obvazovy materidl, ktery nehradi zdravotni pojistovna. V neposledni fadé se
zaméruje také na osvétu.
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Velmi uzite¢nym prikladem komplexnosti péce je tzv. ,klinicky den. Pacienty se slozit&jsimi a té€Zs$imi projevy nemoci
vysetli v jedné ordinaci a v jednom dni postupné celd rfada odbornik(i (dermatolog a EB sestra, klinicky genetik, an-
esteziolog, rehabilitacni I€kar a plasticky chirurg, pediatr, nutriéni specialista, socidIni pracovnik a psycholog). Speci-
alisté pak u kulatého stolu spole¢né probiraji jednotlivé pripady a diskutuji o dalsi Ié¢bé. Pro pacienta to predstavuje
vétsi pohodli, Usporu Casu i energie. Nejdilezitéj$i ovéem je, Ze se jeho zdravotni problémy resi ve vzajemnych
souvislostech. Pravé to totiz vétdina pacientld se VO postrada. | pro tym pedujicich odbornikl je to velmi efektivni
zpUsob spoluprace a vzdjemné koordinace. Tento model klinické péce je prevzaty z Velké Britdnie, kde takto postu-

puji u pacientd s EB i s jinymi vzacnymi diagnézami.

Pro v8echny pacienty i jejich rodiny je organizovana vyroén{ konference. Ve dvou dnech nabizi prostor pro formaln{
i neformalni setkdvani odbornikd a pacientd, workshopy a aktivity pro détské pacienty i jejich kamarady.

Tento konkrétni pfiklad péée o pacienty se VO pfinasi zejména tyto benefity:
kvalitni specializovand péce,

komplexni pohled na pécdi,

velmi dobra droven komunikace zdravotnikd s pacientem i celou rodinou,
rodina je brdna jako rovnocenny partner v komunikaci,

podpora aktivniho pristupu pacientd ke svému zdravi,

informace pro pacienty, rodi¢e a bézné zdravotniky,

psychologické, socidlni a dalsi odborné poradenstvi, terénnfi sluzby,

sdileni a vzdjemna podpora komunity pacientd,

finan¢ni podpora,

VOV VYV VYV VYV VY

osvéta vadi Siroké verejnosti.

OBRAZEK 3
KOMPLEXNI PECE O PACIENTY A JEJICH RODINY
Priklad dobré praxe

4 a

KLINICKY DEN
EB CENTRUM komplexni pohled ~ DEBRA
) Specializovand lécba na pacienta ) Podpora rodiny
pacienta ) Poradenstvi (nutriéni,
) Spolupréce s rodinou VYROCNI psychosocidlni)

KONFERENCE > Ekonomicka podpora
setkavani odbornik, (vefejnd shirka)

pacient a jejich rodin > Osvéta

\ Komunikace, informace, podpora, sdileni, partnersky pfistup /

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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,Tady je UpIné jedinecné, Ze je to propojeny i s témi Iékafi, coz je skvély. Kdyz zaddme tfeba o rukavicky, ja dam
jenom poZadavek do Debry a Debra mi udéld to kolecko s Iékari a my si obkreslime ruce, posleme je protetikovi,
protetik nam posle rukavice na zkousku a podle toho ndm vyhotovi par rukavic. To je moje prace, ale ten zby-
tek — papirovéni, chozenf za lékarem — to déla Debra, ... tam to jede klasickym kole¢kem, ale mé jako uZivatele to
absolutné nezatézuje, navic to Brno je dost daleko, ... pro nds ta Debra je druhd rodina. Uz i to, Ze ti I€ékafi k nam
maji iplné jiny vztah. Kdybyste byla na konferenci, to je naprosto neskuteény, nebo pfijedou k ndm na pobyt.
Tady s nédma udélaj konzultaci, kdyz chceme, nebo nés jdou jen pozdravit. Taky mame svoje (bézné) Iékare, které
navstévujeme, ale v Zivoté k nim nemdzeme mit takovy vztah jako k nim, protoze my sami si uvédomujeme, co
vSechno pro nas délaji”

,Mné stadi Debra, ja jsem takovy zavisldk na Debre, ... j& jsem Debre vdécnej, Ze to funguje, jak to funguje. Hrozné
se ta péce zlepsuje.”

,My jsme tfeba méli problémy s téma zubama, to bylo Uplné Gzasny. Pani primarka tu operaci jak zaridila, tak zvladla
bravurné. Vzala si cely tym, znovu je poudila, i kdyZ to jsou proskoleny lidi, ze Pavlik je jinej nez jiny Motylci. On mu
oblbovak pred operaci nezabral, ona ho predala sestri¢ce a Pavlik sebou skubal, ale fikala, ze mél asi jenom jeden
puchyr. Ani ho neodstrojovali na tom stole, to bylo super.”

2.4.3. Modelova trajektorie: mukopolysacharidéza (MPS)

Z3kladni charakteristika: mukopolysachariddza je vrozené, dédi¢né podminéné metabolické onemocnéni. Je zp(-
sobeno absenci jednoho Zivotné dulezitého enzymu. Postupné dochdzi k hromadéni produktd metabolismu, jez
se usazuji ve tkanich orgdnu (jatra, slezina, srdce, mozek) a tim zpUlsobuji poruchy jejich funkci. Zpoddtku se déti
vyvijeji normalné, potize nastdvaji az pozdéji.

(Ve tfech letech) on byl strasné sSikovnej, sklddal puzzle, chodil si na no¢nik, sam si sundal kalhoty, nandal, udélal si
svoji véc, najed| se, prines! mi talifek do kuchyné, bdsnicky jsme si povidali, pohddku on slovo, j& slovo”
(maminka chlapecka s MPS I1.)

Rozvoj i intenzita priznak mohou byt velmi rozdilné. Existuje $est typl mukopolysachariddz, rozhovory byly vedeny
s rodici, jejichZ déti jsou postizeny té€zsi formou MPS, typd Il. (syndrom Hunter) a lll. (syndrom Sanfillipo). Pro tyto
typy nemoci jsou charakteristické zpomalenf, zdstava a regres psychomotorického vyvoje, tézkd mentdini retardace,

nespavost a v prvni fazi nemoci hyperaktivita.

,Ona dokazala béhat celé hodiny z pokoje do pokoje, zpivat, vyrvavat, piseri se vam zkrati na sloky, sloky jen na jednotli-
va slova, a ted'si to predstavte tisickrat zopakované. Honzik byl andél dité. Nakoupili jsme fazole, ty rehabilitacni baldny,
Honzik se naudil skakat a on tu obrovskou hyperaktivitu vybijel na skakani. On mnoho hodin denné skace na balénech
... TakZe kazdy je dplné jiny, stejnd nemoc, sourozenci.” (maminka s holcickou a chlapeckem, oba MPS Il1.)
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Pozdéji dochdzi ke zhordovani chlize, pacient je postupné upoutan na vozik, ¢asem na lGzko. Ustupuje rec i projevy
emoci. MZe dochdzet k epileptickym zdchvatdm. Po relativné klidném obdobi zddnlivého zpomaleni ndstupu pfi-
znakd m0Ze dojit vlivem napf. akutni choroby k velmi zfetelnému skokovému zhorseni situace pacienta konciciho az
vegetativnim stavem. Déti s touto formou MPS se dozivaji priblizné 10 az 15 let.'®

Milnik €. 1: Prvni pfiznaky, nejistota

V obdobf prvnich priznakl v predskolnim véku rodi¢e vnimaji, ze néco neni'v porddku. Dité se n&jakym zplsobem za-
¢ind odliSovat od normaliniho vyvoje, rodi¢e maji obavy. Pediatr nékdy mize stav ditéte zlehcovat, protoze diagndzu
VO nezna. V tomto okamziku hodné zdlezi na rodicovské aktivité.

,Ve trech letech jsme byli na preventivni prohlidce, pani doktorka nic zvldstniho neshledala, nenechali jsme se odbyt.”

Rodice s ditétem absolvuji mnoho nejriznéjsich vysetfeni (napf. psychiatrie, fyzioterapie, neurologie). Od prv-
nich pfiznakd mnohdy uplyne nékolik mésicd, nez se zaéne uvazovat o podezieni na mukopolysacharidézu. V tu
chvili rodi¢e zadinaji hledat informace na internetu, coz mlze byt velky pomocnik i stragdk. Absolvuji bezpoclet
specializovanych vysSetreni a zédroven zalinaji zit s myslenkou, Ze mohou mit velmi vézné nemocné dité. Urcenf
presné diagndzy trva dalsich nékolik mésict. Vznikd potreba krizové intervence, psychologické podpory, sdilenf
a provazeni.

.My jsme byli od té chvile (vysloveni podezieni na MPS) osm mésicl vysetfovani v té Olomouci (metabolické cent-
rum), pro mé to byl ten nejhorsi ¢as. Kdy jsme se samozriejmé modlili, aby se doktori mylili, aby se ta nemoc nepotvr-
dila, a vlastné jsme porad jesté nevédéli, co je. Porad jsme nevédéli, s ¢im bojujeme.”

Milnik &. 2: Urceni pfesné diagndzy
Kdyz dojde konecné k urceni diagndzy, nékterym rodi¢lim se mdze paradoxné ulevit, protoze konec¢né alespon védi,
s ¢&im bojuji.t’ Jini sdéleni diagndzy prozivaji velmi Spatné.

~Nékteré maminy rikaji, ze kdyZ jejich dité zacalo byt vysetfovdno na MPS, stéle byly jesté Stastné a v momenté, kdy
jim rekli, ze maji MPS, tak skondil ten stastny Zivot. Ja jsem realista a chci védét pravdu, at je jakakoliv, ale chdpu, ze
lidi jsou rGzni.

Moment sdéleni diagndzy se rodi¢lim vryvd nesmazatelné do paméti. Budou si jej pamatovat cely Zivot. Samotné
sdélovani diagndzy Iékarem je hodnoceno rodidi stéle velmi ambivalentné. Nékteri maji velmi dobrou zkusenost s cit-
livym Iékarem, néktefi jsou spiSe zklamani z toho, jaky méla schiizka s Iékarem prdabéh.

,Mné se libilo na panu doktorovi, Ze vzal kus papiru bilyho, namaloval tu buriku, ... béhem hodiny nam vysvétlil, co je

MPS, bylo to laicky, bylo to takovy jasny, ... co ocenuju, Ze nam bez néjakych okolk( fekl, co nds ¢ekad, Ze Petrik tady
nebude dlouho. Ale podal to krdsné, lidsky, ja ho ani nem(zu citovat, protoze jsme breceli oba dva...”

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd

16 https:/mukopoly.cz/

site/?page_id=114
17 Srovnej: Michalik
et.al 2015
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,Pri sdéleni (pani doktorka) pouzivala pofdad odborné vyrazy, takze jsem se kolikrat ptal, co to vlastné je. A Ze je to
MPS, bud jednic¢ka nebo dvojka nebo Sestka, ale Zze to musi jesté z té krve zjistit, a furt o tom povidala, chemicky
vzorce, prosté to, co vas ani v tu chvili nezajimalo, a nepustila nds ani ke slovu. Manzelka brecela, ja sedél a koukal
na doktorku, ona na manzelku, kterd plakala. Jd jsem byl takovej ten silnéjsi v ten moment a nepochopila to panf
doktorka, ze by méla mluvit se mnou.”

,Myslim, Ze toho bylo az moc, té informace, pfimo hororové. Bylo to tak strasny, ... zhruba by mél néco ¢lovék védét,
ale do detaild, to ne.”

Z prvni schiizky s Iékafem si rodi¢e pamatuji jen velmi maélo informaci. V danou chvili potfebuji spi§ nez vycerpdvajicl
odbornou informaci ¢as a prostor na kladenf{ vlastnich otdzek a ujisténi, Ze mohou kontaktovat Iékare kdykoliv jindy.

Velmi silnd je v tu chvili potfeba vypovidat se, vyventilovat néjak ndpor emoci. Nékdo zacne psat denik nebo blog.
Dulezité je také zapojeni do né&jaké praktické Cinnosti, zaméstnat se takovym zplsobem, Ze nezbude ¢as na dvahy.

Velmi dobre byla hodnocena podpora ze strany Center provéazeni.

,Snazime se s manzelkou z toho vytéZit to dobry. Radujeme se z toho, jaky (syn) je. Proto nédm strasné pomohlo to
Centrum provazeni, hlavné ta Petra, to je vlastné takovy rodinny pfitel, zménili jsme Zivotni hodnoty, ndzory na Zivot.
Ty faze tam probéhnout musf, zlost, vztek.”

Milnik €. 3: Hyperaktivita
,Kluk nespal pres den, pres noc a z nds se stavaly trosky.”

Déti se v prvnich fazich onemocnéni vyznaduji hyperaktivnim, nékdy aZ agresivnim chovanim a chronickou nespa-
vosti. Zvladanf téchto projevid nemoci vyZaduje stély dohled pecovatell i mnoho fyzickych sil. Pro rodiée je velkou
zatézi také psychicky stres a obavy z budoucnosti. Chtéji se postarat o své déti az do konce, ale maji obavy, jak to
zvlddnou. Nejsou si jisti, jak presné bude onemocnéni probihat zrovna u jejich ditéte, nejsou jesté pripraveni sledovat
postupnou regresi a zpomalovani vyvoje, postupné snizovani mentalinich i fyzickych sil. Vyrovnavéni se s touto kru-
tou diagndzou je moznd pro mnohé rodice o to téZ8i, ze se po nékolik let tésili ze zdravé se vyvijejiciho a Sikovného
ditéte.

,Laska mezi ditétem a rodicem je nejvétsi a nejhlubsi'v Zivoté a bohuzel nic se neopakuje, vée jde dal, jako voda — tece
jednim smérem a nevraci se. Ty dnesni zazitky zitra, bohuZel, uz se mi neopakuji. Hyperaktivni dité ... je to docela
tvrdy Ukol. Mam co délat pordd, a presto nic nedéldm. Jen se snazim vrétit boty z postele nebo ze stolu zpét, hrnek
z podlahy, umyt a schovat. Polstar ze stolu na postel. Posbirat potrhané knihy a vyhodit papiry. Pak prijde chvile a mé
zlatic¢ko fekne: moje nebo moje mala a zas jsem nejstastnéjsi ¢lovék. Pak mé obejme, a to je nejvétsi odména. Proc
o tom pisu? Bojim se, Ze nékdy zapomenu, bojim se, Ze pfijde ¢as a nezaZiju to znovu.”

(z deniku maminky syna s MPS I1.)
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Néktelf rodi¢e uvazuji o zméné bydleni, Upravé podminek tak, aby Iépe vyhovovaly potfebam hyperaktivniho ditéte
(napt. stéhovéni z bytu do domku se zahradou). Pecujici rodina fesf praktické otdzky tykajici se zaméstnani, ekono-
mického zajisténi rodiny, zadosti o socidlni ddvky, kazdodenni organizace vsedniho dne. Objevuje se potfeba respit-
nich, odlehcovacich sluzeb pro pecujici rodice. Sluzby osobni asistence jsou vSak ¢asto pretizené a nenfjich dostatek.
Jednim z divodl m(Ze byt fakt, Ze préce osobniho asistenta je velmi $patné ohodnocena.

DuleZitou otdzkou je, jak sdélit Siré rodiné, Ze je dité nemocné. Zda fici prarodi¢tim vse ¢i ne. Viyvstava i otdzka even-
tudlni experimentdlni 1é¢by a s ni'i otdzka — co je nejlepsi pro dité?

,Nevim, ze zaddtku jsem to chtéla, ale pak, bojim se, ze prodluzujeme to trapeni. Nedovedu si predstavit, jak na to
mam koukat, kdyZ nedokdze polykat, nedokaze jist, kdyz nedokaze vibec mluvit. Ted jesté mifi mluvi, ale porad
jesté néco rekne. Ale kdyZ nedokaze chodit, nedokaze vnimat. Na tohle koukat, ... bude mit bolesti, bude mit hlad,
on nerekne. Nékdy breci, ma Spatnou néladu, chodi sem tam a vy nevite co. Co ho boli, co potfebuje, to byste se

Vo

rozkrajela, proste.

Milnik ¢. 4: Zpomaleni, regrese

Hyperaktivni faze se u déti nemocnych MPS presmykne do féze regrese, postupného zpomalen( a zastaveni vyvoje.
Zacinaji mit potize s chlzi, postupné jsou upoutdvany na vozik, na lGzko. Maji problémy s polykdnim, ztraceji schop-
nost redi. Rodina rfesi moZnosti stacionare, specidlni $kolky nebo domdci péce s osobni asistenci. Spolu se ztratou reci
vyvstdva naléhava potreba komunikace s ditétem, ziskat od ného zpétnou vazbu.

OBRAZEK 4:
Modelova trajektorie: mukopolysacharidéza
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specidini $kolka /| se svym ditétem
Uprava domaci péce, do konce
podminek, | osobnf asistence,
sdéleni komunikace
Sirsi rodiné, s nemluvicim,
potreba zpétnd vazba,
Nejistota, respitnich stétni socidlni
série vysetieni,| Potreba sdilent, sluzeb, obavy | podpora, vozik,
BEZ PRIZNAKU hledanf informacf provézenf z budoucnosti lazko
NORMALITA PRVNI DIAGNOZA HYPERATIVITA ZPOMALEN( PALIATIVNI ¢as
PRIZNAKY NESPAVOST REGRESE FAZE
AGRESIVITA

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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18 Srovnej: Poldkovd,
Tucékovd, Loucka 2017.
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25. ZDROJE PODPORY

2.5.1. Rodina

vy

Vlastni rodina je jednoznacné zakladnim a nejddlezitéjsim zdrojem podpory pro détské i dospélé pacienty. Naprosta
vétsina rodin deklaruje jasnou vili postarat se o svého nemocného ¢lena az do konce jeho Zivota.

,Nevime, co bude. Cekd vds tohle a tohle. Budto to zviddnete, nebo nezviddnete. Nebo ho déte do dstavu. MoZnost
mate, ale myslim si, Ze nejde uvazovat o moznostech, kdyZ mate dité, méte ho rada, ... pordd je to mdj Tomik."
(maminka chlapce s MPS)

,My jsme rozhodnuti se o dceru starat do poslednich dnd, pokud to bude mozné. Vime, Ze ten zdravotni stav se bude
horsit a bude $patny, a nechceme, aby dité muselo zlstat v nemocnici a tam umfit.” (rodi¢e dcery s MPS)

,Musim (zvladat péci), neddm ho do dstavu.” (tatinek chlapce s WS)

Nejde pritom pouze o zajisténi zédkladnich Zivotnich potfeb, ale pfimo o existencidlni potfebu proZit svij Zivot se svy-
mi blizkymi. To je pro pacienty i pecujici nejsilngjsi psychickou motivaci. MoZnost stravit svij vyméreny ¢as s rodinou
ddva Zivotu smysl.

,Byli jsme v Egypté, tam jsme si to uZili, a tak néjak jsme méli pocit, Ze jsme i zapomnéli. Hlavné se tam Petrovi zlep-
Silo zdravi, pomohlo mu to na to dychdni. Zvladnul ¢tyrhodinovou cestu. TakZze chceme Zit ted, chceme poridit vozik
za kola, abychom mohli Smejdit a co nejvic ¢asu travit spolu.” (tatinek chlapce s MPS)
Péce o pacienta se VO je ale velmi naro¢na a vysilujici po véech strankdch. Vétsinou se jednd o pédi dlouhodobou,
v fadech let. Dochéazi k velké ekonomické zatézi rodinného rozpodtu (ztrata jednoho platu, vysokd vydani na léky,
zdravotnické pomdcky a materidl, specidlni vybaveni domdacnosti aj., problémy s pfizndvanim ddvek statni socidlni
podpory). Pfimd oSetrovatelskd péce Casto zabird vétsinu aktivniho ¢asu, coz ovliviiuje vdechny dalsi rodinné aktivity
a zplsob zivota vSech ¢lenl rodiny. Dochdzi k fyzickému i psychickému vycerpdni pecujicich.'® Nesmime opominout
také fakt, Ze pro mnoho rodin neni péce o pacienta se VO jedinou starosti a pecuji napfiklad jesté o prarodice.

Zvlastni a zatim dost opomijenou kapitolu tvorfi problematika zdravych sourozenc(. Jejich pokroky a rdst probihajf
jaksi samozrejmé a mimochodem, vétsina pozornosti je upnuta k nemocnému ditéti. Pfitom rodi¢e maji vici zdravym
sourozenclim docela velké ndroky a ocekdvani. Vétsina rodi¢d si sice uvédomuje nutnost vénovat se jim, hovorit
s nimi, ale redIné na to nemajf ¢as. Casto také nevédy, jak s nimi o nemoci hovotit.

,Ona (zdravd dcera) je takovd chiiva, nevim, jak to sndsi, nemluvi's néma o tom, ale myslim si, Ze to vzala dobfe. Ze Vi,
Ze musi byt na néj opatrnd a nem(ze si vsechno dovolit. A Pavlik ji ma rad, ale zlobf ji. Provokuje ji, hdzi po ni hracky,
kouse ji, tahd ji za vlasy, ona je chudak, musf trpét to, co ji déld. A ona vi, Ze ho nemdze bouchnout ... a je i takova od-
strkovand, rezim se to¢i kolem Pavlika, vSechno, ona jde chuddk stranou.” (maminka chlapce s EB)
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V pripadé dlouhodobé péce o pacienta se VO je psychosocidlni pomoc celé rodiné naprosto nezbytnd. K tomu, aby
se o svého nemocného mohly postarat, museji mit pecujici osoby fyzickou i dusevni silu. Nemohou se samy
znicit.

Z vyzkumnych rozhovord vyplynulo, Ze 1épe se vyrovnavaji s diagndzou a zvlddaji pééi ty rodiny, které jsou ote-
vienéjs$i a aktivnéjsi v komunikaci, a to na véech drovnich.

Na drovni partnerského vztahu je pro vzajemnou psychickou podporu a pro vyjasnéni rodinnych priorit ddlezitd
otevrenost. Je zapotrebi sladit pfistupy k nemoci a najit takovy zplsob Zivota, ktery by zdéastnénym optimalné vy-
hovoval (napf. domdci oSetfovani / staciondr). Dllezitym faktorem je také zastupitelnost v roli pecujictho. Ohrozené
byvaijf rodiny, které funguji na prisném rozdélenf rolf (oSetfovdni/ ekonomické zajisténi/ péce o nemocné dité / péce
o ostatni zdravé sourozence).

V ramci Siréf rodiny (s prarodiéi a dal$imi pfibuznymi) pomahd otevrenéjsi komunikace ohledné vzacné diagndzy
zlepsovat vzdjemné vztahy a vyjasfiovat, jakd pomoc je zapotfebi (napfiklad odlehéeni v podobé hlidani). Mnoho
rodin ve snaze ochrénit a zbyteéné nezatézovat své okoll diagnézu zamlcuje.

,Pak jsme premysleli, kdy a jak to fict rodi¢iim, s tim jsme strasné otaleli, mym rodi¢im jsem to fekla asi v jeho tfech
letech a manZelovym rodic¢dm jsme to nerekli dodnes. Jsou starsi, maji sice plno vnoucat, ale maji svejch starostf
a myslime si oba dva, Ze by se tim zbytecné trépili.” (maminka chlapce s WS)

OBRAZEK 5
Faktory ovliviiujici kvalitu vztaha a jejich urovné

VZTAHY

PARTNERI
RODINA
PRATELE
ZNAMI
LEKARI )
VEREJNOST AKTIVNI

&>

KOMUNIKACE PRISTUP

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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19 Prvni centrum
provézeni vzniklo v roce
2015 pfi VFN Praha,

v soucasnosti centra
provézeni funguji na
tfech zdravotnickych
pracovistich (VFN
Praha, Brno, Hradec
Krélové) v ramci pilot-
niho projektu. Centra
provézeni nabizeji pod-
poru rodindm détskych
pacientl pfi Ié¢ebné i
paliativni pédi. Jsou to
déti se VO, s tézkym
zdravotnim postizenim,
déti pred¢asné naro-
zené nebo narozené

s extrémné nizkou
hmotnosti. Provoz
center provézen( je
dosud sponzorovan

ze soukromé nadace,
jednd se o tom, aby tyto
zdravotnické sluzby
byly zaclenény do sys-
tému Uhrad z vefejného
zdravotniho pojistént.
Ro¢né pracuji pfiblizné
se 150 rodinami, roénf
provoz jednoho centra
byl vyéislen na

1,8 milionu korun.

20 Na tomto poli je
napriklad velmi aktivn{
Spoleénost pro muko-
polysacharidézu v Cele
s prof. Michalikem.
Srovnej: Tomalovd, Du-
palova, Michalik 2015,
Michalik et al. 2015,
Mastalit, Michalik,
Dockalovd 2015.
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Y

Ukazuje se vsak, ze funguje spiSe otevienost. Jako funkénéjsi se také jevi vysloveni dGvéry (prarodice se zvlddnou posta-
rat) oproti pfehnanému protekcionismu pecujicich rodi¢t (my vime nejlépe, jak se postarat). Aktivni oteviend komunika-
ce je ddleZitd také ve vztahu ke znamym (napomahd zabranit socidlni izolaci), mistni komunité (pokud moje okolf o ne-
moci néco Vi, prestane se ji bat, nase ochota bavit se 0 nemoci mdze pomoci prekonat ostych) i Sirsi verejnosti (osvéta).

Na drovni vztahu pacient/rodina — Iékar se ukazuje potfeba partnerského, spiSe nez paternalistického pfistupu odbor-
nika k pacientovi a jeho rodiné. Aktivni pfistup pacienta ke svému zdravi je v soucasnosti obecnym trendem v mediciné
a na prikladu vzacnych onemocnén{ vynika tato potreba obzvldsté naléhavé.

,Ja jsem si uvédomila, Ze je strasné duleZity, jak k vam ten doktor pristupuje, jestli autoritativné, nebo jako rovnocennej
partner. Vy mate Fabryho chorobu, fajn, je to v porddku, jen se vam trochu zménf Zivotni styl a musite dodrzovat pra-
vidla, které ja vam doporucuju. Zméni se vam Zivot, ale my jsme partnefi. Uz to prvotni nastavenf je dilezity, Ze ten
|ékar s tebou mluvijako s partnerem, kterej ma néjakou potiz, se kterou mu Iékar se svym povoldnim mize pomoct, aby

< s

pacient zvladl zase svoje povolani. (ze skupinového rozhovoru s pacienty s Fabryho chorobou)
Z vyzkumu vyplyva, ze Iépe komunikuji a Iépe zvlddaji péci prave rodiny, které dostaly podporu zvendi. At uz v podo-
bé pracovnika Centra provazeni'®, pracovnika rané péce, mobilni hospicové péce nebo pomoci pacientskych organi-

zaci, ¢i dobre spolupracujiciho détského Iékare. Domnivdme se, Ze praveé tato podpora se stala kli¢ovou pro dspésné
zvldddni narocné Zivotn situace. Tato podpora nenf ale dosud systematizovana.

,N@m hrozné pomohla Petra Tomalova (pracovnice Centra provézeni), ta byla takovou prvni pomoci, kdy ja jsem
profvala ty schiizky, dny, ja jsem nefungovala, byla jsem jak robot.”

& chci védét, Ze se néco povedlo. Reknu vdm, Ze jsem si to uvédomil, a Ze se snazime s manzelkou z toho vytéZit
to dobry. Radujeme se z toho, jaky Petr je. Proto ndm strasné pomohlo to Centrum provazeni, hlavné ta Petra. To
je vlastné takovy rodinny pfitel, zménili jsme Zivotni hodnoty, ndzory na Zivot. Ty faze tam probéhnout musf, zlost,
vztek, ... ¢lovék musi o néco prijit, aby si uvédomil hodnoty Zivota, néco pochopil. Bohuzel tohle je opravdu tvrdy

otevreni o¢i. Ze to zdravi nenf jen tak, zadarmo, pfirozend véc, automati¢nost.” (rodi¢e chlapce s MPS)

2.5.2. Pacientské organizace

Vzhledem k nizké Cetnosti jednotlivych vzacnych diagndz v populaci jsou pacientské organizace (pokud viibec pro
danou diagndzu existuji) ¢asto jedinym relevantnim zdrojem informaci. Dobre fungujici pacientské organizace jsou
pro pacienty i jejich pelujici osoby vyznamnymi zdroji podpory v mnoha smérech:

) Zdroj informaci: webové stranky, preklady zahrani¢ni odborné literatury, uc¢ebnice?’, predndsky. Tyto informace
o vzacné diagndze vyuzivaji nejen pacienti a jejich pecujici, ale i oSetfujici détsti nebo prakticti I€kali a pedagogové.

,Veédeéla jsem pouze nédzev té nemoci a myslela jsem si, Ze jsem jedina v republice, nebylo nic, internet, ve zpravach nikde

nic nebylo, zddné informace, ¢lovék neveédél, ... takZe jsem Zila s pocitem, Ze jsem jedind.” (dospéla pacientka s EB)
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) Platforma pro setkavani lidi se stejnou diagnézou: prostor pro sdileni podobnych zkugenosti—v tomto ohledu jsou

vz

pacientské organizace nezastupitelné. Komunita pacientl ¢asto vyuziva také socialnf sité.
) Socidlni poradenstvi: pomoc s zadostmi o dédvky statni socidlni podpory — prispévky na pédi, mobilitu, prikaz ZTP aj.

) Ekonomicka podpora: fundraisingové aktivity na pfimou podporu konkrétnich aktivit — napf. respitni pobyty, tabory,
setkani, specidini pomdcky nebo obvazovy material.

) Osvétova ¢innost: neziskové organizace ¢asto pracuji nejen ,uvniti komunity, ale svymi vystupy ¢asto cili na $i-
rokou verejnost s cilem upozornit na problematiku vzacnych onemocnéni. | z naseho vyzkumu totiZz vyplynulo,
2e komunikace s verejnosti neni jen okrajovou zdleZitosti, ale tvofi podhoubi problematiky VO, protozZe lidé
se obdvaji toho, co neznaji. Z neznalosti plynou predsudky, neochota ke komunikaci. Nékterd témata jsou v nasf
spolec¢nosti stéle tabuizovédna (nevyléciteiné nemocné dité, umirani, Zivot s trvalym handicapem) a nevime, jak o nich
mluvit. Informace jsou duleZité pro lepsi pochopent, a tim padem i pro zménu pfistupu k lidem se VO.

,Celkové mdme pocit, ze si nase spole¢nost hraje na to, jak je strasné vyspéld a na druhou, Ze lidi (s handicapem)
nechtéj jenom sedét doma, snaZi se fungovat jako normalné, jak to jde, v mezich moznosti. Ted jsme po vikendu, kde
bylo dvé sté lidi, viceméné vsichni mentalné postizenf, ale je vidét, Zze ty déti nebo i dospéli jsou Uplné vypiplany, ze
jsou nékde Uplné jinde, nez kdyby je nékdo jenom zavrel v Ustavu. Ale na to, jak jsme vyspély, na tohle lidi (ve smyslu

0

spolec¢nost) viibec nejsou pripraveny.

,Ti znami, co nemaj déti nebo nemaji’ v okoli ty déti, rikaji: Ale bude to dobry, ne? A my uz kejveme, bude to dobry,
kdyz uz to mame fikat po dvousty, Ze ten stav bude stejny nebo se maximalné vylepsi, ale nikdy z ni nebude zdravy
dité, nemdme silu stéle opakovat, Ze se to nezlepsi. Lidi nejsou pfipraveny na to, Ze se néco nevyresi za mésic nebo
za rok, Ze néco bude na celej Zivot. Nechtéj to slyset a nejsou pfipraveny to slyset.”

(maminka ditéte s Treacherovym Collinsovym syndromem)

V pfipadé nemoci epidermolysis bullosa (EB) uz udélala spoleénost Debra na poli osvéty velmi dobrou préci.

,Musim fict, ze diky EB centru a Debfe mame vsude oteviené dvere, ... kdyZ jsem chodila s déckama na hristé, diky
tomu, Ze mély rukavicky, nékdy zavdzany loket, tak ostatni décka se koukaji. Za mé to bylo jinak, mé se stitili, kromé
moji tridy jsem byla pro ostatni exot a moc se se mnou nebavili... Dneska na hfisti se tfeba nékdo odvazi zeptat, pro¢
maji ty rukavicky, ja zahldsila, no protoZze maji nemoc motylich kfidel a to bylo kouzelné slovic¢ko. Okamzité védéli,
Jjé, to bylo v reportaZi ve zpravach ... a zajimali se, ptali se. Nebo vypravim historku z tramvaje, holka v koéarku s ru-
kavickami, dal$i kocdrek a ta maminka, ¢lovék vidi, jak je ostrazitd, protoze ta klze je ¢ervend, nevypada to dobre
pro ostatni lidi, tak byla takova bazliva. Kdyz to vidim, tak uz reaguju: nebojte se, to neni ekzém nic, to se nakazit
nemd(zZe, to je nemoc motylich kiidel, a ted reaguje ta maminka, tuhle stojici pan a vy vidite tu reakci, ze o tom slyseli,
... ta reakce téch lidi je mnohem prijemnéjsi, tim padem se prestanou bat nebo se zaénou ptat a vyzvidat. To samy
u lékard, kdyz jsme jeli na pohotovost, tfeba na usni a hldsite diagndzu, uz védr, coz se nam driv nestavalo. V tomhle

je obrovsky posun.” (maminka s EB, 2 dcery také s EB)

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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OBRAZEK 6
PFinosy vicedennich pacientskych setkani

~

PACIENTI

PRATELSTVI
POZITIVNI PRISTUP
SPOLECNE ZAZITKY

ODBORNE KONZULTACE
INFORMACE
EMOCIONALNIi PODPORA

. SDILENi ZKUSENOSTI TYM
pECUIIC] OSOBNI SETKANI BT IGINEI Y

&~y

K Duvéra, pratelské vztahy na bazi bezpeéi /

Velmi uziteénou a smysluplnou se ukdzala organizace spoleénych setkdni a vicedennich pobyt( pacientt, pe-
éujicich osob a tymu specialisth. Vytvaii se tim bezpecny prostor na bédzi ddvéry, kde je dostatek ¢asu konzultovat
a probrat problémy, kterym pacienti v kazdodennim Zivoté Celi. Nize uvedend zjisténf jsou vysledkem obsahové
analyzy, kterd byla provedena z dokumentd pacientl s Fabryho chorobou, ktefi se zlcastnili respitniho pobytu na
Pastvindch v zaf{ roku 2018 a méli zhodnotit pfinosy i negativa této akce:

Y SETKANI s pacienty se stejnou diagnézou ,nejsem tady sam®, ,v&ichni jsme na jedné lodi“. Pacienti se VO
nemaji vétsinou ve svém bezprostfednim okoli dal$tho pacienta s podobnou diagndzou, zdravotn{ stav ¢asto neu-
moznuje dlouhé cestovan.

) SDILENI, podpora, rada, vyslechnuti: ,opravdu pochopit mé mize jen nékdo se stejnou zkugenosti.

— ,Po roce potkdme nase kamarady a jsme Stastni, Ze jsme se sesli a mizeme si popovidat. Osudy nds vSech se mi
vryji do paméti a ¢erpam z toho cely rok. KdyZ je mi nejhdr, vzpomenu si a fikam si, Ze mize byt jesté hdr.”

) LEKAR BEZ BILEHO PLASTE, informace, konzultace, piételsky vztah, pomoc. Cas vie vysvétlit v atmosfére pohody.

) SPOLECNE ZAZITKY, PROGRAM: piednagky, rehabilitace, spoleéné aktivity, tvofeni. Spole¢ny program a ak-
tivity jsou dobrou pfileZitosti vytvorit vztahy divéry, sdilenf a pratelstvi.

Y POZITIVNI PRISTUP, smich, uméni radovat se a uZivat si Zivota.

— ,Pastviny mi daly velikou skvélou rodinu s pecujicimi rodici, kteff se laskyplné o mne (nds) staraji, hyckaji nés,
hraji’si s ndmi, ale také dokaZou i zvednout hlas — tim také rozptyli chmury v dusich a pak prichazi lé¢ba smichem.”
— ,Dovedou si ze své nemoci délat legraci a jejich doprovod je v tom podporuje.”

—..V8ichni Fabryho maji problémy, ale tady to na nich nenf vidét.”
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) LIDE, PRATELSTVI, DRUHA RODINA
— ,KdyZ jsme pred sedmi lety prijizdéli, nevédéli jsme, do ¢eho jdeme. Byli jsme plni o¢ekavani a hlavné strachu.
Po tydnu to bylo ale naopak. Béli jsme se, jestli se sem jesté vratime a zda uvidime nase nové zndmé. Za téch par
let to nejsou znami, ale druha rodina. Rodina, kterd vi o vasich starostech i radostech. Rodina, kterou navstivime
i mimo Pastviny.*
— ,Zatimco prvni pobyt zacinal obavami ze setkani' s dosud neznamymi lidmi, posledni pobyt je vlastné setkdni
¢lend jedné velké rodiny, na kterou se vsichni tési. Navzdjem se dobre zname, nemusime se bat o ¢emkoliv hovorit.

vy

S radosti mezi ndmi pfivitdme nové pacienty, aby nasi rodinu mohli rozsifit."

Na druhou stranu je potfeba uvést, Ze néktefi pacienti se vzadjemnych pacientskych setkdni velmi obdvaji. Obavy majf
zejména pacienti nebo pecujici, kteff se jesté nestihli vyrovnat se stanovenou diagndzou, a nejsou proto psychicky
pfipraveni vidét nemoc v koncentrované podobé, v jejich rizné tézkych projevech. Pfirozené hiif nesou tuto situaci
rodi¢e nejvice postizenych déti.

L,Uvidime, jestli viibec (pfisté) pojedeme, protoze manzelce nedéla dobre, ze tady vidi ty lehky Motylky. Pro Pavlika je
to supr, on to tady ma rad, ... ja si myslim, Ze to tady na ni né&jak padlo.” (tatinek chlapce s EB)

,Videéli jsme toho starsiho, co nds ¢eka. Tam jsme se docela zhrozili, je o Sest let starsi. Oni, jak jsou mali, tak ¢lovék
si to nepripousti, ale jak to roste, ... kdyZ vezete na koc¢aru dvouletyho, je jedno, jestli umi chodit nebo neumi, ale ty
nlZzky se rozeviraj.” (tatinek pecujici o syna s WS)

,Ja jsem mél obrovskej strach, Zze uvidim svou budoucnost. Na druhou stranu mé to uklidnilo. J& nemam kam utyct,
nem(zu utyct, ale zdroven se ten ¢as da dobre prozit.” (tatinek pecujici o syna s WS)

2.5.3. Statni podpora

Pacienti se VO a jejich pecujici nejéastéji vyuzivaji prispévek na pédi, s nim souvisejici prikaz osoby se zdravotnim po-
stizenim, pfispévek na mobilitu a dalsi davky socidlni podpory nebo ddvky hmotné nouze, pfipadné invalidni ddchod.

Prispévek na péci se poskytuje lidem zévislym na pomoci jiné osoby. Z pfispévku se hradf sluzby, které pomahajf
pacientovi zvlddat zakladni Zivotni potfeby. Tyto sluzby mize vykonavat blizkd osoba, osobnf asistent nebo zarizenf
poskytujici socidlnf sluzby. Mira zavislosti je rozdélena na Ctyfi stupné: I. lehkd zavislost, Il. stfedné té€zkd zavislost,
IIl. t&zkd zdvislost, IV. Uplnd zavislost. Miru zévislosti hodnoti socidlni pracovnice Setfenim v domdécim prostred;,
o pridélen prispévku na péci rozhoduje sprava socidlniho zabezpeleni prostrednictvim Gradu prace na zakladé vy-
hodnoceni posudkovym lékarem.

Mezi palc¢ivé problémy patfi zejména velmi dlouhd doba vyfizeni Zddosti (nékolik mésicl az rok, pokud se napfiklad
poddva odvoldni). Pridavek na péci se sice vyplaci zpétné, nicméné prave toto mezidobi od podani k vyfizeni Zddosti
je vétsinou pro rodiny kritické. Vyhody plynouci z prikazu osoby se zdravotnim postizenim ovSem cerpat zpétné
nejde. Typickym prikladem je napfiklad placené parkovaniv nemocni¢nim aredlu.

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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21 0d 1. 4. 2019 doslo
ke zvysenf pfispévku na
pédi IV. stupné. Prispé-
vek se v této kategorii
zvysil z 13 200 K& na
19200 K¢ Od 1. 7.
2019 doslo také ke zvy-
Senf prispévku na péci
IIl. stupné. Z 9 900 K¢
pro osoby mladsi 18 let
na 13 900 K¢, pro osoby
starsi 18 let z 8 800 k¢
na 12 800 K¢.
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V pfipadé pacientll se vzdcnou nemoci nepostupuji jednotliva krajska pracovisté, kterd posuzuji jednotlivé pfipa-
dy, jednotné. VVzacnd onemocnéni maji svd specifika, véetné riznych individudinich projevi nemoci, takze se ¢asto
nevejdou do nastaveného systému podpory.

,Odmitli ném dat ZTP, ... ona ta nemoc nenf v kolonkdch a Pavlik je mobilni, Ze béha. To bylo v Pardubicich, ted bu-
deme ddvat odvolani do Hradce a tam nam to snad daji." (tatinek syna s EB)
7d3 se, Ze pro rodiny je velmi frustrujicl nutnost v relativné kratkém intervalu opakované Zddat o prispévek, i kdyz
z diagndzy je evidentni, Ze neni nadéje na zlepseni.

LPrispévky na péci ... my to vyrizujem, dlouho to trva, pfijde nam vyrozuméni a zjistime, Ze za rok a pdl se to mar-
tyrium bude opakovat, pricemz on ma danou diagnézu a tam neni zadné skokové zlepseni. Moznd Ze v budoucnu
vysadime pleny, ... ale zase je porad starsi a starsi, takze zase to bodovy ohodnoceni, tak by mél splfiovat vic a vic,
a to, ze nebude mit pleny, ho nepostréi do lehké mentdini retardace. Takze tohle je Zivot obtéZujici a v tom nejsme

sami. (rodice chlapce s WS)

| pres nesporny fakt, Ze domdci péce vyjde stat levnéji nez Ustavni péce, pelujici rodice neciti ze strany stdtu pod-
poru, ale spiSe popisuji prekazky, které museji opakované prekondvat. Jsou stresovani nejistotou, zda a v jaké vysi
jim bude ddvka priznéna, nemaji zaruku, Ze jednotlivé vzacné diagndzy budou posuzovany s ohledem na specifika
diagndzy stejné.

,Clovék md radost z kazdyho pokroku, a kdy? pfijde to pfezkougeni na ten stupef, tak nesmite fict, Ze déld pokroky.
Nam dali hnedka druhej stupen, a pak jsme méli tu kontrolu a my fikdme, Ze se snazi najist, a pani, Ze ji, to vém asi
snizej. No a my fikali: on se snazi najist, ale on se sam nenaji, ... dodneska se naji tfeba rukou, Nz ma spis na obranu.
Oni maji néjaky tabulky, je téZky se do toho vejit. S postizenejma détma ¢lovék ma radost z kazdyho pokroku, a pak
se musf tvarit, ze zadny nenf. (babicka pecujici o syna s WS)
... ale to, Ze se ¢lovék stard o takhle postiZzeny dité, a jeSté ma véem porad dokazovat, Ze méd postizené dité a ze
n&jakou pomoc potiebuje, je tak dnavny, je to takovy boj. Stdt nemd moc zdjem vychdzet ném vstfic. Clovék o to
musi hodné bojovat ... Kdyz vim, jak to na Uradech chodi, to nestacijedna ndvstéva, to chce bombardovat neusta-
le. Kdje skoncilo ZTP/P, podavali jsme novou zddost, oni ndm to vzali, tak jsem zalarmovala psycholozku, Zze ném
udélala Cerstvé vysetteni. Ze tam ta diagndza je, ale je to poi'dd stejné, nezhoréuje se to. A myslim, Ze to obtéZuje
i nasi pani détskou doktorku, ze musi porad vypisovat to stejné, pro¢ musime nékomu pofdd néco dokazovat.”

(maminka pecujici o dceru s WS)
Velmi ¢asto finanéni podpora od statu nepokryje véechny ndklady spojené s pééi o pacienta se VO?'. Pelujici
osoby tak ¢asto z4daji o piispévek soukromé nadace (Dobry andél, Zivot détem aj.) nebo vyuzivaji finanéni p¥spévek
od konkrétnich pacientskych organizaci ¢i vytézky charitativnich sbirek.
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.10, Ze spole¢nost (Spole¢nost pro mukopolysacharidézu) existuje, nam hodné pomohlo. Ona ta pomoc je velmi
vyraznd. Oni kazdy rok vypisuji, o co mtzeme pozadat, pfidavky na osobni asistenci. My dostdvame penize na pédi,
kdyz ty déti nemdme ve stacionari, tak mame penize od statu a my si kupujeme tu sluzbu (osobnf asistenci), ... to nam
samozrejmé pomaha, ... ale ono to nestaci, ten prispévek od statu.”

(maminka se 2 détmi s MPS)

Pokud rodiée vyuzivaji pfi domdci pééi sluzeb osobnich asistentq, fesi vysokou finanéni ndroénost této sluzby
(pfispévky na péci nepokryji ndklady na osobni asistenci) i problémy s nedostatkem téchto sluzeb. Price osobniho
asistenta je velmi $patné ohodnocena a neni dostatek lidf, kteff by ji chtéli vykondvat. Asistenti se ¢asto stfidaji a pro
jejich praci museji byt v domdcnostech vytvoreny podminky (napf. zvedak, polohovaci postel).

,Ted ty sluzby jsou zdrazované, situace je Spatnd, asistenti nejsou, nikdo to nechce délat, je to Spatné placend prace,
i ten zaméstnavatel si chce drZet asistenty a v téch rodindch podminky udélat co nejjednodussi, aby ji viibec chtéli
délat. Hodné se tam stfidaji, je to takova nelukrativni prace.” (maminka se 2 détmi s MPS)

,Ja se snazila ted asistenta sehnat, co jsem provolala, nikde nic. VSichni asistenti zatim obsazeni. Pak jsem se dovo-
lala jedné organizaci, pocitejte s tim, ze budete ¢ekat pdl roku, ... ale ja ho potrebuju ted. Ja bych platila asistenta. Sto,
sto padesat korun na hodinu. Byla bych schopna zaplatit, ja tolik potfebuju véci zafidit a nikdo to neudéld, vsechno
Uradovani sedi na mné. A ted nemUzu nic resit.” (maminka chlapce s MPS)

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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3. SHRNUTI VWZKUMU

Podle odhadd tvori pacienti se vzacnymi onemocnénimi celkové pocetnou populaci. O jeji pfesné velikosti ale zatim
nemame presnéjsi informace. Redlné statistiky o osobdch se VO by pfitom byly velmi uZite¢né pro stét i zdravotn{
pojistovny, které by mohly Iépe pldnovat financovani a rozvoj dalsi péce. Zdsadnim problémem jakychkoliv statistic-
kych ukazatell vzacnych onemocnéni v CR je nedostate¢nd moznost identifikace takovych ptipadi.22

Vzdcnd onemocnéni charakterizuje velmi nizky vyskyt nemoci v populaci a zédvaznost a komplexnost onemocnént.
Naprostd vétsina vzdcnych diagndz je zatim nelécitelnd. Tyto znaky vzacnych onemocnéni maji mnoho negativnich
dlsledkl pro pacienta i celou pecujici rodinu.

Mezi nejpaldivéjsi problémy, které pacienti a jejich rodiny fesi, patfi zejména:
nejistota a stres béhem dlouhé cesty ke spravné diagndze,

mnozi pacienti nejsou vibec diagnostikovani,

vyrovnavani se se zdvaznou diagnézou,

nepfili$ ohledupiné sdéleni diagndzy,

nedostatek informaci o vzdcné nemoci,

nedostatek psychosocidlni podpory bezprostfedné po sdéleni diagndzy,
nedostatek informaci o ndvaznych socidlnich sluzbdch a daléich moZnostech podpory v misté bydliste,
chybéjici komunikace mezi zdravotniky a pacientem s jeho rodinou,

dosud prevlddajici paternalisticky pfistup zdravotnikd k pacientovi,

neochota vzit pacienta jako rovnocenného partnera v komunikaci,
dlouhodobd psychickd, socidlnii ekonomickd z&téz pro celou pedujici rodinu,
psychické i fyzické vycerpani pecovatell,

vliv na vztahy uvnitf rodiny i vici okolf,

VOV VYV YY Y YY Y Y Y VY VY

socidlInfizolace.

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd

21 Dle Zvolského 2015:
Tento problém by mohl
byt postupné vyresen
zavddénim identifikace
podle Orphanetu a
zvy$enym vykazovanim
do Nérodniho registru
vrozenych vad, alespon
v centrech, resp. na
pracovistich zapojenych
do ERN (European Re-
ference Network). Tyto
Evropské referenéni
sité virtudiné spojuji
certifikovand evropskd
pracovisté, kterd se
zaméruji na urditou
skupinu vzdcnych
diagndz.
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Situace se ovéem pomalu zlepSuje. Pro nékteré ze vzdcnych diagndz funguji centra specializované péce. V pilotnim
projektu se velmi dobre osvédcila Centra provazeni. Rozviji se obor paliativni péce. Rodiny velmi dobre hodnoti sluz-
by rané péce. Pacienti se zacdinaji aktivné ujimat své role v procesu lé¢by a vznikaji nové pacientské organizace. Tyto
formy péce ale nejsou zdaleka dostupné véem pacientiim, péce o pacienty se VO neni systémové pojata.

V rdmci naseho kvalitativniho Setfen( jsme z pohledu pacient( definovali tfi zdkladni potreby, které se zatim nedaff
zcela napliovat:

> KOMUNIKACE: oteviend komunikace uvnitf rodiny, partnersky vztah, pacient a jeho rodina — |ékar, béZzny osetfu-
jici |ékar — specializovany lékar, osvéta vaci lokdlni i Siroké verejnosti.

> KOORDINACE: provazeni rodiny, sitovani podptrnych sluzeb, ,case manager®: mapovani potreb, planovani péce.

> KOMPLEXNOST: péce v souvislostech — pldnovani péce s ohledem na vSechny projevy nemoci, prace s rodinou

a jeji podpora.
OBRAZEK 7
Poskytovatelé péée u détského pacienta — soucasny stav
< z
N D . w
O ) > = )
zZ 9 v x g <3
Q w o I Yo ] g
L = @ =1 I 2 >
@ © N N Bez provézeni RN 2 € =
> Rana péée Absence systémové resené Paliativni péce
Centrum podpurné péce (koordinace) (nemocniéni, mobilni)
provazeni
OBRAZEK 8
Poskytovatelé péée u détského pacienta — navrhovany model
< =
N D) - w
9 9 > zZ 3
& 4 S i Koordinator komplexni g5 255
Iz % Q [ oordindtor komplexni 23 SE2
o o ~ ~ podpurné péée NN SoF
> Rand pé&e Paliativni péce
Centrum (nemocniéni, mobilni)
provazeni
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4 MODEL PECE PACIENTY
SE VZACNYM
ONEMOCNEN

e

V]

Na zdkladé vysledkd nadeho Setfeni nastinime idedIni model komplexni péce o pacienty se VO, ktery vychazi z jejich
redlnych potreb.

V nasem modelu je péée o pacienty s konkrétni skupinou diagnéz soustfedéna do specializovanych komplex-
nich center, kterd poskytuji jak $pi¢kovou zdravotni pééi s napojenim na Evropské referenéni sité, tak ucelenou
pééi podpurnou, paliativni.

V komplexnim centru je tedy zastoupena jak specializovand zdravotnf, tak ucelend podptrnd péce. Podplrnd péée

,

je poskytovéana pFfimo v centru i v misté bydli$té. Rodina je v pééi centra po celou dobu trvdni onemocnéni.
Podplrnd péée je tvofena témito slozkami: Centrem provazeni, koordindtorem a paliativnim tymem.

Centrum provézeni poskytuje podporu rodiné od prvniho kontaktu rodiny s komplexnim centrem. Provaz{ rodinu na
zacldtku, pfi sdéleni zdvazné diagndzy a v prvnich mésicich adaptace na novou zivotni situaci.

Koordinator prevezme rodinu do péce z Centra provézeni a bude ji provazet dél a reagovat na ménici se potreby
rodiny. Koordindtor bude rodinu informovat a propojovat s lokalnimi organizacemi a sluzbami v misté jejiho bydlisté,
s cilem umoznit pacientdim a rodindm ,zit dobre tam, kde bydlim.*

Koordinator bude téZ (zce spolupracovat s paliativnim tymem nebo Iékafem. Bude ,styénym ddstojnikem” mezi

osetrujicim tymem, dalSimi specialisty a rodinou. Béhem této doby bude navézana vzajemnd ddvéra, rodina bude mit
kontaktni osobu, kterd bude znat celou trajektorii nemoci a pribéh rodiny.

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masgindovd
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Paliativni tym pfistupuje k pacientovi a rodiné holisticky. Poméhd primarnimu tymu a rodiné ve chvilich zdvaznych
rozhodnutf, jako je zahdjeni nebo ukonéeni terapie, zavedeni PEG, chronické plicni ventilace, a v zdvéru zivota. Zamé-
fuje se na Ulevu od symptomd, tien{ bolesti a poskytuje psychosocidlni a spiritudlni podporu.

Kromé komplexnich center vznikne vzdéldvaci stfedisko pro pacienty se VO a pro odborniky. Bude poskytovat in-
formace o diagndzéch, poradat kurzy pro rlizné cilové skupiny, poskytovat informacéni a poradenské sluzby na mistn{
i celostatn( drovni. Bude mapovat a shromazdovat informace a zkusenosti z praxe a pomdhat tak rozvijet odborné
znalosti o tom, jak zit se vzacnym onemocnénim.

OBRAZEK 9
Navrhovany model komplexni péée o pacienty se VO

SPECIALIZOVANE PRACOVISTE PRO VO

SPECIALIZOVANA
ZDRAVOTNI
PECE (ERN)

PODPURNA PECE

Komunikace, informace, podpora, sdileni, partnersky pristup

q PALIATIVNI
< 5 KOORDINATOR | ¢ > oy

CENTRUM
PROVAZENI

Zdravotni sluzby |

Vzdélavaci
centrum pro rodiny
a odborniky

Psychologicka podpora |
PECE DOMA ——

Socidlni sluzby |

Vzdélavani
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ZAVER

Vystupy z tohoto sociologického Setfeni potvrzuji a doplniujf jiz dostupné informace o potfebdch pacientd a rodin se
vzacnym onemocnénim. Na zékladé shrnuti téchto poznatkd jsme definovali tfi zakladni potfeby pacientd (komu-
nikace, koordinace, komplexnost) a vytvorili ndvrh modelu komplexni a podptrné péce o pacienty se VO. Chceme
tim podpofit odbornou debatu o nutnosti systémového pojeti péce o pacienty a rodiny se VO, jejiz nedilnou soucdstf
bude i péce paliativni. Zaroven vidime velkou ddleZitost v osvété a partnerském piistupu vdech zdéastnénych, a to
instituct, Iékarl i pacient(.

MUDr. Monika Némcovd, Mgr. Lenka Masindovd 41
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MUDr. Monika Némcova

Paliativni péci se vénovala dlouhodobé jako
dobrovolnik. S problematikou vzdcnych
onemocnéni se seznamila skrze praci

ve farmaceutické firmé, jejiz pobocku

v Cechdch zaloZila a osm let ved|a.

Letos v rdmci Stipendia pro paliativni péci
Nadaéniho fondu Avast, v jehoz ramci

tato publikace vznikla, absolvovala studijni
cestu po paliativnich centrech v USA.

V rdmci svého projektu pracuje na koncepci
paliativni péce u vzacnych onemocnéni,
rozviji spoluprdci s pacientskymi
organizacemi, Iékafi, pacienty a jejich
rodinami.

Lenka Masindova

Vystudovala jednooborovou sociologii

na FF UK. Ve své préci se vénovala
tématliim: ¢lovék v meznf situaci, ob¢anska
spole¢nost a neziskovy sektor, sociologie
hudby nebo didaktika spolecenskych véd.

V minulosti spolupracovala s Institutem pro
systemickou zkusenost ISZ, Bankovnim
institutem — vysokou &kolou BIVS, Hudebnf
akademii muizickych uméni HAMU.

POTREBY PACIENTU SE VZACNYMI ONEMOCNENIMI A JEJICH RODIN V RAMCI PALIATIVNI PECE V CR






Ceska
asociace
pro vzacnad
onemocnéni

\Q

nadacéni fond avast

Vzniklo v ramci podpory programu Spolu aZ do konce Nadacniho fondu Avast



