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Uvod

Vzacnd onemocnéni a jejich nositelé stdli dosud stranou hlavniho zajmu tzv. pomahajicich profesi. S vyjimkou specializova-
nych 1ékafd malokdo védél vice o ,osudech” takto navstivenych détskych pacientt. V poslednich letech, s rozvojem mediciny
jako védniho i klinického oboru a s rozsifovanim zdjmu vefejné spravy o dosud margindlni skupiny ohrozené tzv. socidlnim
vyloucenim, se daii postupné, byt jen diléimi kroky, plnit i dluh odborné vefejnosti vii¢i nékolika malo tisicim pacientt (po-
vytce détského véku), ktefijsou nositeli zminéného tzv. vzacného onemocnéni.

Za vzacna jsou oznacovana onemocnéni (pfevdzné dédi¢nd €i vrozend) s nizkym vyskytem v populaci. Patfi mezi né nékolik
desitek onemocnéni, z nichZ nékterd se vyskytuji skutecné mimoiddné vzacné (vyskyt byva uvadén v poméru 1:500 000
ivice), nebo jen velmi fidce. (Napf. u cystické fibrézy byva pomér poctu narozenych déti uvadén v poméru 1:2 500-3 000).
Shrneme-li v§ak pocet pacientd se vSemi skupinami nemoci oznacovanymi adjektivem vzacné, dostaneme se k pomérné znac-
nému poctu pacientdi, ktefi trpi nékterou z téchto nemoci. Obecné byva celkovy vyskyt nositeld téchto onemocnéni uvadén
v rozmezi 3-4 % v populaci. V Ceské republice to znamena kazdy rok az 3 000 novych pacientd. Stejné jako se lisi prevalence
onemocnéni v populaci, lisi se i ddsledky onemocnéni na organismus pacienta (ditéte). Setkdme se tak s onemocnénimi, je-
jichz disledky jsou fesitelné relativné jednoduchou Gpravou pifjmu potravy (napi. celiakie), tak i s onemocnénimi, ktera jsou
ve své podstaté stdle nelécitelnd a vedou k pfedéasnému umrti ditéte (napi. nékteré typy Mukopolysacharidéz).

Problematika déti se vzacnymi onemocnénimi stala dosud mimo hlavni zajem vzdélavaciho systému v Ceské republice. Jisté
je hlavnim divodem relativni ojedinélost téchto onemocnéni v populaci. Proto jsou léta pfedSkolniho vzdélavani i Skolni
dochazky velmi dalezitym obdobim, kdy lze ditéti, s poskytnutim odpovidajiciho stupné specidlné pedagogické podpory, vy-
tvotit podminky pro dosazeni co moznd nejvyssiho stupné jeho vzdélanosti.

Klicovou roli ve vzdélavani zaka se specidlnimi vzdélavacimi potfebami sehravaji (nebo by sehravat méla) skolska poradenska
zafizeni, a z nich zejména specidlné pedagogickd centra. Proto v ramci uvedeného projektu vznikla publikace ,Metodika
posuzovani specidlnich vzdélavacich potieb déti a Zaku se vzacnym onemocnénim”, ktera je primarné urcena pro pora-
denské pracovniky specidlné pedagogickych center Ceské republiky. (dostupné na www.svp-vzacnaonemocneni.cz)

Na tuto publikaci navazuje pfedkladany text s nazvem ,Metodika prace se Zakem se vzacnym onemocnénim”. Publikace

je urcena primdrné pro ucitelky a ucitele, ktefi vzdélavaji Zaka se vzdcnym onemocnénim. Ur¢ité ji privitajiirodice takto ne-
mocnych déti, pfipadné 1ékafi, socidlni pracovnici a dalsi. Je tfeba hned v ivodu konstatovat, ze nemtize pfinést informace

o véech druzich onemocnéni, jez jsou fazena mezi vzacnd. Pozornost jsme mohli vénovat pouze mensimu poc¢tu onemocnéni.
I'tak jsme rozsitili ptivodni okruh onemocnéniv ,Metodice posuzovani SVP na celkem jedenact vzacnych onemocnéni. Jednd

se o Cystickou fibrézu, Galaktosemii, Mukopolysacharidézy, PKU-Fenylketonurii, Prader-Willi syndrom, Rettiv syndrom, Spi-
nalni muskularni atrofii, Tourettiv syndrom a Williamstv syndrom.

Vybrali jsme takova onemocnéni, ktera jsou jistym zpdsobem odlisnd - a mohou tedy poslouzit jako p¥iklad i pro feSeni vzdé-
lavacich situaciiu déti a zakd s jinymi onemocnénimi, nez jsou konkrétné v knize uvedena.

Vjednotlivych kapitolach naleznete velmi struény pfehled medicinské stranky onemocnéni. Tj. rdmcovy popis vyskytu, pfi¢in,
projeva, klinicky pribéh a moznosti terapie, jakoz i diléim zpisobem popsany dopad onemocnéni na kvalitu Zivota nemoc-
ného ditéte a parcialné i na moznosti jeho vzdélavani. Nasleduji vidy praktické zkuSenosti, jejich zobecnéni, doporuceni,
zasady pro praci ucitelky a ucitele ditéte s pfislusnym onemocnénim. V zavéru kazdé casti je rovnéz podan piehled kontakta,
informacnich zdrojd, které mohou ucitelé ve své praci potiebovat.

Autofi véri, ze tato publikace prispéje ke zlepseni podminek vzdélavani déti se vzacnymi onemocnénimi u nés.

za kolektiv autorti Jan Michalik



1 POJEM SPECIALNICH VZDELAVACICH POTREB A OBECNE PODMINKY
VZDELAVANI DETI, ZAKU A STUDENTU SE VZACNYM ONEMOCNENIM

Jan Michalik

Zaklady postupného zacleniovani déti s postizenim do béznych §kol byly poloZeny na zacatku 90. let. Pfedpokladem bylo
piijeti ¢i novelizace stavajicich pravnich norem upravujicich fizeni, organizaci a obsah vzdélavani. Meznikem se stalo zejmé-
na piijeti vyhlasky o zakladnich §kolach v r. 1991, ktera poprvé explicitné zminila moznost zaclefiovani déti s postizenim
do béznych skol.

Legislativni, persondlni, organizacni a ekonomické zajiSténi dcasti déti, zZakd a studenti se zdravotnim postiZenim
v hlavnim vzdélavacim proudu tzv. béznych Skol vSak nebylo zajiSténo na takové drovni jako vzdélavani téhoz dité-
te, zaka a studenta v prostfedi §kol specidlnich. Tento stav pfinadSel problémy vSem aktérdm procesu, zdkonnym za-
stupciim, Skoldm, ucitelim, organdm spravy Skolstvi, ale pfedevSim samotnym détem se zdravotnim postiZenim.
Zménu méla pfinést (a éastecné i pfinesla) tzv. nova skolska legislativa po roce 2005. Jeji zastieSeni pifedstavuje zakon
¢€.561/2004 Sb., skolsky zakon.

StéZejnim tikolem soucasného obdobi je dopracovani a zkvalitnéni systému specialné pedagogické podpory jako zdkladni
podminky vyrovndni pfilezitosti pro obcany se zdravotnim postizenim ve vzdélavacim systému.

Mezi tyto podptirné prostredky se fadi napr. pusobeni dvou pedagogickych pracovnikii ve vybranych druzich tfid, asistent pedago-
ga, osobni asistent, specidlni pedagog, psycholog, otdzky dopravy, kompenzacni a ucebni pomticky, reseni tivazkové povinnosti
pedagogti, Uprava poctu Zdku ve triddch, formy a zptisoby diferenciace obsahu vzdeéldvani.

Podle tohoto zdkona je nové pojiméano vzdélavani zaka se specidlnimi vzdélavacimi potfebami, zejména uplatnénim jejich
prava na vzdélani pomoci specifickych forem a metod a na vytvoreni zvlastnich podminek, které jejich vzdélavani umozni.

Podle divodové zpravy k ndvrhu zdkona: ,je kladen diiraz na rovnost vzdélavacich prileZitosti pro vsechny a na odstranéni pre-
kdzek, které by tomu brdnily, respektovdni vzdéldvacich potreb jednotlivcil pri vzdéldavdni, kvalitu vzdéldavaciho procesu. Zminka
je téz o prostredi vzdjemné tcty, respektu ke vSem osobdm a opatrenich proti projeviim diskriminace a netolerance, pokud jde
o pristup ke vzdeldvdni. Zdroven je tak zduraznéno usili o zabezpecent pristupu ke vzdéldvdni détem se specidlnimi vzdélavacimi
potrebami.”

1.1 Pojem specialnich vzdélavacich potieb

vvvvv

.Ditétem, zdkem a studentem se specidlnimi vzdéldvacimi potrebami je osoba se zdravotnim postizenim, zdravotnim znevyhodné-
nim nebo socidlnim znevyhodnénim.

e Zdravotnim postizenim je pro tcely tohoto zdkona mentdlni, télesné, zrakové ¢i sluchové postizeni, vady teci, soubézné posti-
Zeni vice vadami, autismus a vyvojové poruchy uceni nebo chovdni.

e Zdravotnim znevyhodnénim je pro tcely tohoto zdkona zdravotni oslabeni, dlouhodobd nemoc nebo lehci zdravotni poruchy
vedouci k poruchdm uceni a chovdni, které vyZaduji zohledneéni pfi vzdeldavdni. “

Nedostatky takové definice jsou zfejmé. Jedna se o jistou tautologii: zdravotné postiZeny je ten - kdo ma zdravotni postiZeni!
Problémem (nejen legislativnim) je skutecnost, Ze za zdky se zdravotnim postizenim jsou povazovani i zaci s ,vyvojovymi
poruchami uceni nebo chovani”. Pfitom z této skupiny je mozno za zdravotné postizené povazovat jen velmi malé procento

z nich. Tato legislativni nepfesnost znaéné snizuje ,manévrovaci” prostor pro budovani podptrnych opatfeni zaktim se sku-
teénym zdravotnim postizenim.

! Vyhlaska MSMT CR €. 291/1991 Sh. o zékladnim vzdélavani.
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Zakon zakotvuje tato prava déti, zikiu a studentd se zdravotnim postiZenim (specialnimi vzdélavacimi potfebami):
* navzdélavani, jehoz obsah, formy a metody odpovidaji jejich vzdéldvacim potfebam a moznostem,
* navytvofeni nezbytnych podminek, které toto vzdélavani umozni, a na poradenskou pomoc skoly a $kolského poradenské-
ho zatizeni.
e pravo bezplatné uzivat pfi vzdélavani specialni ucebnice a specidlni didaktické a kompenzacéni uéebni pomiicky poskyto-
vané Skolou.
e Détem, zaktm a studentim:
e ktefi nemohou vnimat fe¢ sluchem, se zajistuje pravo na bezplatné vzdélavani pomoci nebo prostfednictvim
znakové feci,
pisma,
e ktefise nemohou dorozumivat mluvenou feci, se zajistuje pravo na bezplatné vzdélavani pomoci ¢i prostfednic-
tvim nahradnich zptisobli dorozumivani.

Rada téchto prav ziistava stale v deklaratorni roviné.

Nedostatky uvedenych pokust o postizeni obsahu a hloubky handicapu jsou zfejmé. Obéant, u nichz se predpokladalo, ze
vibec pracovat nemohou, se prosté netykaji. Napiiklad urcité kategorie osob s mentdlni retardaci ¢i dlouhodobé dusevné
nemocnych. Stejné tak ptisobi problémy ,misto” déti nemocnych nékterym ze vzacnych onemocnéni.

Pokud diasledky tohoto onemocnéni jsou takového charakteru, Ze dité ,spliiuje” diagnostické zavéry pro jeho oznaceni za dité

s (ptislusnym) zdravotnim postizenim, potom je dité ve vzdélavaci soustavé vedeno s touto ,nalepkou”. Pokud vsak obtize

vyplyvajici z onemocnéni nejsou takového charakteru, abychom mohli hovofit piimo o zdravotnim postizenim, ocitaji se tyto

déti a Zaci v urcitém ,vakuu”.

Typickym piikladem jsou onemocnéni, kterd vyzaduji i velmi piisny dietni rezim (ve smyslu druhu povolené pfijimané potra-
vy). U téchto déti, nebo déti s mirnymi pohybovémi problémy jen téZce nalézame kategorii, kterou by §kolskd sprava uméla

zohlednit a respektovat.

1.2 Volba vzdélavaci cesty - druhy vzdélavani a kol

Jedna se o zasadni otazku poslednich dvou desetileti - zejména v obdobi zakladniho vzdélavani. Ma byt dité vzdélavano v tzv.
bézné (nejlépe spadové) Skole ¢i md navstévovat komplex §kol oznacovanych diive jako Skoly specidlni? Dnes spise hovoiime
o Skolach ,samostatné urcenych pro zdky se zdravotnim postizenim”.

Vychazi se z pfedpokladu, Ze jde o déti, Zaky a studenty, které je tfeba vzdélavat pii pouziti zvlastnich forem a metod, jez od-
povidajijejich potfebam, a ktefi maji pravo na vytvofeni zvlastnich podminek pro vzdélavani, tj. takovych, jeZ zejména zakdm
s nékterym druhem postizeni nebo znevyhodnéni umozni pfekonat ¢i vyrovnat handicap. V diivodové zpravé k navrhu zakona
se objevuje nasledujici konstatovani: , Déti, Zdci a studenti se zdravotnim postizenim budou integrovdni v pripadech, kdy to
bude mozné a Zddouci, do béznych skol, v jednotlivych skoldch vsSak mohou byt zrizovdny i jednotlivé tridy, v nichz se bude usku-
tecriovat vzdéldvani téchto jedinctl s vyuZitim zejména forem a metod vzdeldvani prizptsobenych jejich potrebdm nebo mohou byt
zrizovdny celé skoly, které budou specializovdny na jejich vzdeéldvani. ”

Jiz v minulosti (do roku 2004) se objevovaly problémy s , prdvem ditéte navstévovat béZznou spddovou zdkladni skolu”, jednalo-li
se o dité se zdravotnim postiZenim. Zdkon tento problém zarazovdni zaki do zdkladni Skoly upravuje relativné jednoznacné.

Jde o znéni a vyklad ustanoveni § 36 Skolského zakona, ktery upravuje plnéni povinné skolni dochazky. Podle néj je Skolni
dochazka povinna po dobu deviti $kolnich roku, nejvyse véak do konce §kolniho roku, v néms zak dosahne 17. roku véku. Zak
plni povinnou Skolni dochazku v zakladni Skole zfizené obci nebo svazkem obci, v némz ma misto trvalého pobytu (spa-
dova skola), pokud zdkonny zdstupce nezvoli pro Zaka jinou nez spadovou $kolu.

Pravé feditel spadové Skoly je povinen pfednostné pfijmout Zaky s mistem trvalého pobytu v pfislusném skolském ob-
vodu, a to do vySe povoleného poctu zakt uvedeného ve Skolském rejstiiku.

De iure tak zdkon neumoznuje fediteli Skoly odmitnout Zaka se zdravotnim postizenim. Pokud bude zakonny zastupce zaka
trvat na prijeti Zdka, musi Skola pfijmout kazdého Zaka majicitho trvalé bydlisté ve spddovém obvodu Skoly. A dodavame
i poskytnout mu vzdélavani zplisobem a formami respektujicimi jeho specidlni vzdélavaci potfeby v rozsahu stanoveném § 16
skolského zakona, jak jsme uvedli vyse.
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V kvétnu 2011 byla pfijata novela vyhlasky ¢. 73/2005 Sbh. Ta se je§té explicitnéji vyjadrila k feSeni ,vzdélavaci cesty”. Zde
ve vztahu k détem bez zdravotniho postizeni. Dfive platny text zrusila a nahradila znénim ,Zak bez zdravotniho postizeni
se nevzdélava podle vzdélavaciho programu pro vzdélavani zaku se zdravotnim postizenim®”. 0d 1. zafi 2011 plati tedy
bezezbytku ustanoveni Skolského zdkona: dité ma pravo na vzdélavani v bézné spadové skole — bez ohledu na stupen a druh
zdravotniho postizeni! Otazkou zdstava pfipravenost skolského terénu akceptovat zminénou legislativni zasadu.

Uvedend véta o ,zdkazu” vzdélavani Zaku bez zdravotniho postizeni na Skoldch samostatné urcenych pro zZdky se zdravotnim
postizenim prindsi prdavni feSeni diskuse o podobé soucasnych praktickych (byvalych zvldstnich) skol. Neni tajemstvim, Ze znac-
nou a nekdy rozhodujici cdst jejich Zdku tvorili a tvori Zdci s tzv. IQ v hranicénich pasmech. Tj. nejednd se o mentdlni retardaci (1Q
do 69) ale o tzv. hranicni pdsmo (drive se také nesprdvné tikalo slaboduchost). Pravni norma hovori jasné: od 1. 9. 2011 neni
mozno tyto Zdky do zdkladni Skoly se vzdeéldvacim programem skoly praktické prijmout. Ti kteri ve Skoldch jsou, by méli byt (zfej-
mé do jednoho roku) prevedeni do béznych zdkladnich skol. Jednd se o jednu z nejvétsich reforem ceského Skolstvi za poslednich
dvacet let - bohuzel - bez odpovidajici odborné diskuse a reflexe.

1.2.1 Integrace nebo tzv. specialni skola?

Provadécim pravnim ptedpisem se pro oblast vzdélavani zdravotné postizenych stala zminéna vyhlaska MSMT é. 73/2005 Sb.,
o vzdélavani déti, Zaku a studenti se specidlnimi vzdélavacimi potfebami a déti, Zaku a studentit mimofadné nadanych.

Podle ni se vzdélavani déti, zakl a student se specidlnimi vzdélavacimi potfebami uskutecnuje s pomoci podplrnych opatreni,
ktera jsou odlisna nebo jsou poskytovana nad ramec individualnich pedagogickych a organiza¢nich opatieni spojenych se vzdé-
lavanim z4kd stejného véku ve Skoldch, které nejsou samostatné ziizené pro zZaky se zdravotnim postizenim (tzv. béznd skola).

Mezi podptirné prostredky patii napt.: kompenzacni, rehabilitacni a uéebni pomticky, poskytovdni pedagogicko-psychologickych
sluzeb, ucebnic a didaktickych materidlu, asistent pedagoga, ale i sniZzeni poctu zdkil ve tFidé nebo jind Uprava organizace vzde-
lavdni zohledriujici specidlni vzdéldvaci potreby Zdka.

Podle vyhlasky je specidlni vzdélavani Zaku se zdravotnim postiZenim zajistovano:
e formou individualni integrace;

¢ formou skupinové integrace;

 ve Skole samostatneé ziizené pro zaky se zdravotnim postizenim (,specidlni §kola”);
e kombinaci uvedenych forem.

Individudlni integraci se podle téze vyhlasky rozumi vzdélavani zaka:
e vbézné Skole;
e vpiipadech hodnych zvlastniho zfetele ve specidlni §kole urcené pro zdky s jinym druhem zdravotniho postizeni.

Znamend to, Ze i provadéci vyhlaska MSMT povazuje (v souladu s textem zdkona) za prioritni umisténi ditéte se zdravotnim
postizenim v tzv. bézné Skole - nejlépe formou individualni integrace.

Poprvé se ceskd prdavni norma vyjadruje k poctu zdku se zdravotnim postizenim zarazenych v ramci tzv. individudIni skolské integ-
race ve tride bézné skoly. Podle odst. 4) § 10 vyhldsky ¢. 73/2005 Sb. “ve tridé bézné zdkladni nebo stredni Skoly, v oddéleni bézné
konzervatore a ve studijni skupiné bézné vyssi odborné skoly lze s prihlédnutim k rozsahu specidlnich vzdeldavacich potreb zdki
individudlné integrovat nejvyse 5 zdku se zdravotnim postizenim”. Dodejme, Ze individudlni integraci péti Zakii se zdravotnim
postizenim si lze predstavit jen velmi obtizné...

Pravni tiprava daného problému piedstavuje jednu véc. A dodejme, Ze dilezitou. Nicméné, je samoziejmé ze v fadé pfipadd,

zejména u tézsich disledkd vzacnych onemocnéni, ktera jiz napliuji znaky ,tézkého zdravotniho postizeni” (mimochodem -

ani tuto kategorii ¢eské ministerstvo Skolstvi nedokazalo za dvacet let definovat...) budou nemocné déti vzdélavany ve sko-

lach tzv. specidlnich. Nelze proti tomuto zptisobu nic namitat za splnéni zejména téchto kritérii:

¢ uvedené feseni je v nejlep$im zdjmu ditéte,

e uvedené feSeni pozaduji zakonni zastupci ditéte (tzn. netrvaji na umisténi ditéte v bézném Skolstvi),

e umisténi ditéte v tzv. specidlni Skole neni ,inikem” a potvrzenim neschopnosti bézné skoly naplnit své povinnosti dle § 16
$kolského zakona.
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dla maji pedagogicky sbor se specidlnim pedagogickym vzdélanim (nemusi byt vzdy zarukou dobrého pristupu!), ve tridach
téchto skol je mensi pocet Zakd. Zpravidla maji moznost vyuzit asistenty (k tomu viz dale), neni vyjimkou, Ze organizuji svozy
déti apod.

Podpora MSMT viiéi tzv. specialnim §koldm je zfejma i z nasledujiciho ustanoveni vyhlasky: , ve tfiddch, oddélenich a studijnich
skupindch uréenych pro Zdky s tézkym zdravotnim postizenim mohou zabezpecovat vychovné vzdélavaci ¢innost soubézné tri pe-
dagogicti pracovnici, z nichZ jeden je asistent pedagoga” (§ 8 odst.6 ).

Vyhlaska se dale zminiuje o poctech zakd. Trida pro zadky se zdravotnim postiZenim ma nejméné 6 a nejvice 14 zakl s ptihléd-
nutim k véku a specidlnim vzdélavacim potiebam zakd. Tfida pro zaky s tézkym zdravotnim postiZzenim ma nejméné 4 a nejvice
6 zakl. Dale v ustanovenich § 11 stanovi pravidla bezpecnosti a ochrany zdravi pii akcich pofadanych skolou, jako jsou pla-
vecky vycvik, lyzatsky vycvik a pocty zaki pti akcich mimo Skolu.

1.2.2 Jiny zpusob plnéni povinné §kolni dochazky

Jedna se o vzdélavaci institut, ktery zahrnuje de facto dva zptsoby ,,plnéni povinné skolni dochazky”.
Zakotven je v § 40 skolského zakona a podle négj 1ze vyuzit:

a) individualni vzdélavani, které se uskuteéiiuje bez pravidelné tiéasti ve vyucéovani ve skole (§ 41),
b) specifickou formu, kterou je vzdélavani zaka s hlubokym mentalnim postiZenim (§ 42).

Individualni vzdélavani

Ve vyjimecénych pfipadech lze i pfi vzdélavani zakd se vzacnym onemocnénim vyuzit formy individudlniho vzdélavani dle § 41.
De facto se jednd o tzv. ,domaci vzdéldvani”. Tato forma je zdkonem pomérné podrobné upravena.

Pfedpokladem je pisemnd zddost zakonného zdstupce zdka, o niz ve spravnim fizeni rozhoduje feditel $koly. Tato forma vzdé-
lavani je mozna pouze na prvnim stupni zakladniho vzdélavani. De iure musi byt Zak jiz Zakem dané Skoly - tj. musi absolvovat
zapis a byt feditelem jiz ke vzdélavani piijat.

Pro Zadost rodic¢d neni stanoven formadlni a zavazny tiskopis. Z povahy véci samé by Zddost méla osahovat nezbytné identifi-
kacni a datové tdaje vazici se k zakovi a jeho situaci a dale:

* obdobi (roénik, pololeti), na néz je Zadost o individudlni vzdélavani podavana,

e dtvody pro individudlni vzdélavani,

* popis materidlnich, prostorovych a vzdélavacich podminek zdka,

* doklady osvédcujici vzdélani osoby, kterd bude zZaka individualné vzdélavat (alespon stfedni vzdélani),

* seznam ucebnic a textd, které budou vyuzivany.
~Posouzenizadostirodici” je velmiindividualni. Kromé aspektt ,jiného pohledu na vzdélavani”, tedy jisté nedtvére ke statem
organizovanym aktivitdm, se objevujii ,zdravotni ddvody”. Je mozno tak uvazovat v mimofadnych pfipadech - napf. nezbyt-
né dolécovani zaka v domdcim prostfedi apod.

Z uvedeného vidime, Ze pro vétSinu zaka se vzacnym onemocnénim nebude tato forma vzdélavani vhodna jako trvalé feseni
Skolni dochazky na prvnim stupni. Jisté nelze - napi. v pfipadé pooperaénich stavi (transplantace kostni diené apod.) tuto
variantu vyloucit zcela. Plati ovSem, Ze vydaje spojené s individudlnim vzdélavanim hradi zakonny zdstupce zdka, s vyjimkou
ucebnic a zdkladnich Skolnich potfeb a specidlnich ucebnic a specidlnich didaktickych a kompenzaénich uéebnich pomicek.
Individudlné vzdélavany zak kona za kazdé pololeti zkousky z pfislusného uciva, a to ve Skole, do nizZ byl p¥ijat k plnéni po-
vinné skolni dochdazky. V zadném piipadé neni piipustné, aby se k této formé vzdélavani rodice uchylovali pouze proto, ze
nemohou nalézt skolu, ktera by byla schopna (a ochotna) naplnit své povinnosti dle § 16 Skolského zdkona.

Vzdélavani zaku s hlubokym mentalnim postiZenim.

Tato forma vzdélavani, byt je daleko castéj$inez forma individualniho vzdélavani, je zdkonem upravena velice stroze:

Diteéti s hlubokym mentdlnim postizenim stanovi krajsky tirad mistné prislusny podle mista trvalého pobytu ditéte se souhlasem
zdkonného zdstupce ditéte takovy zpusob vzdeldvdni, ktery odpovidd dusevnim a fyzickym moznostem ditéte, a to na zdkladé do-
porucujiciho posouzeni odborného lékare a Skolského poradenského zafizeni. Krajsky tirad zdroven zajisti odpovidajici pomoc pri
vzdéldvdni ditéte, zejména pomoc pedagogickou a metodickou. Dojde-li ke zméné dusSevnich a fyzickych moznosti ditéte, krajsky
trad zpiisob vzdéldvdani odpovidajicim zptisobem upravi.
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Jedna se de facto o dfivéjsi institut ,osvobozeni od povinné skolni dochazky”, jenz byl dlouhodobé kritizovan jako rozporny
s ustanovenim Listiny zdkladnich prav a svobod. (Listina: Kazdy md prdvo na vzdéldni, skolni dochdzka je povinnd po dobu,
kterou stanovi zakon).

I timto zptsobem se odpovédnost za vzdélani de facto pfenese na zakonného zastupce. Zminénou metodickou a pedagogic-
kou pomoc krajsky tifad zajisti zpravidla dkolovanim pfislusného SPC. Tato SPC vSak zpravidla nedisponuji dostateénou per-
sondlni ani materidlni vybavenosti, aby mohla byt skutecné Gé¢innym pravodcem a metodikem této formy vzdélavani. V praxi
se tak uvedend pomoc zizi na dvé ¢i tfi navstévy za rok v rodiné nemocného ditéte.

Proto nedoporucujeme tuto formu vzdélavani u déti se vzacnym onemocnénim, které maji zachovan takovy potencial rozumo-
vych a pfipadné dalsich schopnosti, jenz jim umozni vyuzit jinych forem povinné skolni dochdzky!

Jind situace bude u déti starsiho véku, u nichz jiz nemoc postoupila a je zasaZena vétSina organd. V téchto ptipadech,
uvazi-li tak zakonni zastupci, bude mozna tato forma de facto domdaciho pobytu ditéte vhodnéjsi. Z praxe jsou viak znamy
piipady, kdy i déti s hlubokym mentdlnim postiZzenim byly az do cca patndcti let zdky zakladni Skoly praktické a zakladni
Skoly specialni.

1.2.3 Asistent pedagoga
Pozice asistenta pedagoga, zptisob jeho pfiznavani a zakladni napln ¢innosti je definovana pravnimi pfedpisy takto:

Skolsky zdkon, §16 odst. 9)

,Reditel mateiské skoly, zdkladni §koly, zdkladni $koly specidini, stredni §koly, konzervatore a vyssi odborné skoly miiZe ve tidé
nebo studijni skupiné, ve ktere se vzdeéldva dite, zdk nebo student se specidlnimi vzdeldvacimi potfebami, zridit funkci asistenta
pedagoga. V pripadeé déti, zdku a studentu se vzdcnym onemocnénim a zdravotnim znevyhodnénim je nezbytné vyjddreni Skolské-
ho poradenského zarizeni.”

Vyhldska MSMT ¢. 73/2005 Sb. § 7 Asistent pedagoga

(1) Hlavnimi ¢innostmi asistenta pedagoga 2) jsou:

a) pomoc pedagogickym pracovnikum Skoly p7i vychovné a vzdeldvaci ¢innosti, pomoc pfi komunikaci se Zdky a zdkonnymi zd-
stupci Zzdku a komunitou, ze které Zdk pochdzi,

b) podpora Zdkum pri pfizptsobeni se Skolnimu prostredi,

¢) pomoc zdakum pri vyuce a pri pfipravé na vyuku,

d) nezbytnd pomoc Zdkiim s tézkym vzdcnym onemocnénim pfi sebeobsluze a pohybu béhem vyucovdni a pfi akcich porddanych
Skolou mimo misto, kde Skola v souladu se zdpisem do Skolského rejstiiku uskutecriuje vzdeldvdni.

(2) Zddost o souhlas se ziizenim funkce asistenta pedagoga obsahuje ndzev a sidlo pravnické osoby, kterd vykondvd ¢innost skoly,
pocet Zdku a trid celkem, pocet Zdku se specidlnimi vzdéldvacimi potifebami, dosazZené vzdéldni asistenta pedagoga, predpokld-
danou vysi platu nebo mzdy, zdivodneéni potreby zrizeni funkce asistenta pedagoga, cile, kterych chce reditel skoly zfizenim této
funkce ve skole dosdhnout, a ndplni prdce asistenta pedagoga.

A k tomu nadéle pfetrvava moznost dand uz diive ust. § 8 odst. 7 citované vyhlasky, ktera hovoti o tzv. osobnim (dal$im)
asistentovi) takto:

7) Ve tiiddch, oddélenich a studijnich skupindch, ve kterych se vzdéldvd Zdk se zdravotnim postizenim, muZe se souhlasem redite-
le skoly a zakonného zdstupce zdka nebo zletilého zdka ptisobit osobni asistent, ktery neni zameéstnancem prdvnické osoby, kterd
vykondvd c¢innost Skoly.

Funkci asistenta pedagoga zfizuje feditel §koly se souhlasem krajského tifadu a na zakladé vyjadieni skolského pora-
denského zafizeni.

zejména u déti s tézsim télesnym ¢i mentalnim postizenim. Na jedné strané je jisté zddouci zvétSovani poctu asistent v nasem
Skolstvi, na druhé strané ani ve vyspélych zemich neplati pravidlo: jedno dité s postizenim - jeden asistent. V soucasnosti
bude mit rozhodujici vahu doporuceni poradenského pracovisté, vnitini podminky a moZznosti Skoly. Zalezet bude i na at-
mosféfe ve tfidé, moznosti pomoci spoluzdkil ap. Obecné plati a bude platit zdkladni imeéra stanovujici pfitomnost asistenta
v zavislosti na stupni (hloubce) postizeni ditéte a Zaka. BohuZel, pfes zvySujici se pocet asistentfl, nenf jejich ,pfiznavani”
u nas systémové, casto rozhoduji jiné nez pedagogické a specidlné pedagogické aspekty.
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Pro ucitele a Skolu piijimajici dité se vzacnym onemocnénim plati, Ze je potfeba jiz dopfedu (a poté pokazdé, konstatuje-li
SPC zménu specidlnich vzdéldvacich potfeb) uvazovat o vyuZziti asistenta pedagoga. Nemusi tomu tak byt zdaleka ve vSech

poruchy chovdni, zvy$end trazovost a nebezpeci zdravotni 4jmy) bude asistent nezbytny.

Soucasné rovnéz plati, Ze ma-li dité se vzacnym onemocnénim ,téz3i zdravotni postiZzeni”, poskytuje asistent pedagoga i ,ne-
zbytnou pomoc pfi sebeobsluze a pohybu”. Zjednodusené mizeme toto ustanoveni vyhlasky interpretovat jako konec (jiz

diive neptijatelné) praxe, kdy Skoly vyzadovaly po rodicich, aby hradili ,jakéhosi osobniho asistenta” ditéti ve §kole.

Tab. ¢. 1.1 Pocet asistentii pedagoga na koldch CR ( 2005 - 2011)

Rok Fyzické osoby Pfepocet na plné ivazky
2005 1588 1156,4
2006 2132 1559,9
2007 2923 2098,9
2008 3450 2415,4
2009 4044 2772,3
2010 4751 3145,6
2011 5386 3483,1

Tab. é. 1.2 Individudlné integrovani zaci podle druhu zdravotniho postizeni (1993-2009)

Druh Pocet individualné integrovanych zaka podle druhu zdravotniho postiZeni

zdravotniho

e 1993 | 1994 | 1995 | 1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 | 2003 | 2004 | 2005 | 2006 | 2007 | 2008 | 2009
Mentalni 2377 | 1491 | 325 | 297 | 327 | 361 | 409 | 560 | 644 | 650 | 630 | 778 | 950 | 1099 | 1258 | 1356 | 1417
postizeni

-ztohotézee | o | o | o | o | o | o | 0o | o | o | o | o |55 |46 |6 || x
postizeni

-ztohostredné | o | o b o\ o | o | o | o | o | o ol o] o] o o] o319/ 38
tezce postizeni

Snenoyel 667 | 571 | 484 | 523 | 600 | 654 | 696 | 700 | 711 | 721 | 778 | 765 | 731 | 750 | 771 | 794 | 800
postizeni

=ztoho 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 | 50 | 60 | 68 | 156 | 200
neslysici

Lk 1335 | 903 | 660 | 709 | 672 | 706 | 711 | 687 | 670 | 695 | 629 | 592 | 581 | 539 | 513 | 527 | 552
postizeni

-ztoho 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 51 | 66 | 64 | 117 | 143
nevidomi

S vadami feci 3419 | 2131 | 1745 | 2049 | 2313 | 2751 | 2335 | 2234 | 2139 | 2003 | 1636 | 1564 | 1179 | 1251 | 1349 | 1382 | 1522

- z toho tézce 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 | 33 | 62 | 108 | 120
postizeni
Télesné

one 2580 | 1922 | 1385 | 1472 | 1526 | 1602 | 1670 | 1748 | 1738 | 1771 | 1749 | 1712 | 1623 | 1570 | 1517 | 1510 | 1525
postizeni
—ztohotézce | o 1 o\ o | o | o | o | o | o o o | o ol o 27323 as| s
postizeni

S kombinaci

postizeni 2438 | 1606 | 1606 | 1458 | 1480 | 1256 | 1409 | 1799 | 1709 | 1445 | 1500 | 1179 | 1105 | 935 | 933 | 1032 | 996

-z toho
hluchoslepi

Télesné
oslabeni

S lékafskou dg.
autismus

486 | 364 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0

0 0 0 0 0 0 15 22 23 22 23 39 197 | 272 | 381 | 566 | 772

S vyvoj. poruchami

L .. 22025 | 26921 | 27445 | 35473 | 38950 | 43788 | 48299 | 51388 | 53341 | 54702 | 52646 | 51434 | 45215 | 39694 | 35802 | 34061 | 35271
uceni a chovani

Zdroj: Michalik, J. a kol.: Prehled statistickych udajtt ukazujicich vyvoj jednotlivych instituti stdtni podpory zdravotné postizenych a zdravotniho postiZent. Olomouc: VCIZF, 2010.
Zpracovano z podkladu Ustavu pro informace ve vzdéldvdnt.
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2 FAKTORY PROVAZEJICi VZDELAVANI DITETE SE VZACNYM
ONEMOCNENIM VE SKOLE

Jan Michalik

Ptijeti Zaka se vzacnym onemocnénim do bézné tiidy matefské, zakladni ¢i stredni Skoly, je stale vice pfirozenym zptsobem
feseni jeho vzdélavacich potteb. V této kapitole je proto podan struény piehled faktord, které v konecném disledku rozhoduji
0 Gspésnosti tohoto zptsobu vzdélavani. Mohou slouzit pro inspiraci ¢i jako pfipomenuti toho, co je dobré a potiebné vzit
v tivahu, pisobime-li ve tfidé, v niz je vzdélavan zak nebo zdci se vzacnym onemocnénim.

Pro dcely dosavadniho ,ynimdni” téchto zaka v prostfedi skol je obvyklé, ze méli status ,zakd se zdravotnim postizenim” (viz déle).

2.1 Obecné povinnosti skoly a pedagogt pii integraci

Pedagogicti pracovnici $koly jsou povinni naplnit specidlni vzdélavaci potfeby integrovanych zakd nejen proto, ze jim to ukla-
dd jejich ,pedagogickd cest”, ale i vzhledem k platnému znéni $kolského zakona. Pravidlim p¥ijimani, organizaénim formam
vzdélavani jsme se vénovali v ¢asti 1.1 této Metodiky.

Nyni jen zopakujeme zdkladni ,filosoficko pravni” ptistup k organizaci vzdélavani u nds. Je jim fakticka povinnost naplnit z4-
kladni imperativ stanoveny vSem subjektim ve Skolstvi Listinou prav a a svobod. Stat svym pravnim pfedpisem ,naridil” viem
»chodit do skoly” - hovofime o zakladnim vzdélavani, tentyz stat je proto povinen vytvorit podminky, aby se tohoto vzdélavani
mohly tGcastnit skuteéné vSechny déti. Déti nemocné vzacnym onemocnénim nevyjimaje.

Za stat de iure i de facto tuto povinnost napliuje fada subjektd - mezi prvnimi pravé zdkladni skola. U matefskych skol je

diskriminacéniho jedndni. Tfeba praveé vii¢i détem s nékterou vzacnou nemoci.

Vzhledem k tomu, Ze pravé v pfedskolnim vzdélavani, v matefskych skolach se rodice déti se vzadcnymi onemocnénimi velmi asto
setkavaji s nepochopenim a pfimo diskriminaci, uvadime citaci ze stanoviska Vefejného ochrance prav (ombudsmana):!

Kazdeé dite md stejné pravo na vzdéldni, a tudiZ stejné pravo dochdzet do materskeé skoly, proto obecné plati, Ze pokud je mozné zajis-
tit vzdeldvaci potreby postizeného ditéte v bezné materské skole, neni ddn Zdadny divod pro jeho zarazeni do jakékoliv specidlni insti-
tuce. Ostatneé ustanoveni § 3 odst. 4 Vyhldsky stanovi, Ze se Zdk se zdravotnim postizenim prednostné vzdéldavd formou individudIni
integrace v bézné skole, pokud to odpovidd jeho pottebdm a moznostem a podminkdm a moZnostem skoly.

Pokud jde o ,béznou” materskou skolu, neni pripustné, aby jednim z kritérii bylo pausdlni vylouceni moznosti pfijmout zdravotne
postizené dité. V opacném pripadé by zdravotné postizené dite bylo odkdzdno pouze na specidlni skoly; teditel materské skoly
vSak neni subjektem, ktery je bez dalsiho oprdvnén rozhodovat o zarazeni ditéte do specidlni Skoly, k cemuz by vsak fakticky vzato
dochdzelo. Pokud by v konkrétnich a odilvodnénych pripadech skutecné nebylo mozné prijmout dité se zvldst zavaznym zdra-
votnim postizenim do materské skoly, je mozné tuto otdzku resit v konkrétni situaci individudlné. Neni vsak pfipustné stanovit
kritérium zdravotniho postizeni jako pausdlni dilvod pro nepfijeti ditéte do materské sSkoly.

Skola, kterd prijiméa dité se vzacnym onemocnénim, by méla spliiovat uréité minimalni pozadavky. Nejde jen o néleZitosti
spravniho fizeni, architektonickych bariér a moznosti poskytnuti specidlnich pomdcek. Jde i o dalsi aspekty, které ovlivni
uspésnost integrace ditéte s postizenim.

Na prvnim misté je nutno uvést celkovou atmosféru ve skole. Tu ovliviiuji zdcii pedagogové. Pro pokud mozno bezproblémovy
pobyt ditéte s postizenim ve Skole je rozhodujici i stupen motivace spoluzakd a jejich vztah ke vzdélani. Je skutecnosti, Ze tzv.
poruchy chovdni dnes jiz pfedstavuji vétsi problém, nez samotné zvlddnuti piislusného zdravotniho postizeni.

Dalsim z aspektti je troven (odbornd a lidskd) ¢lent pedagogického sboru. Integraci konkrétniho ditéte ovlivni schopnost ko-
munikace ucitelského shoru jako celku. Je potfebné vést diskusi mezijednotlivymi uciteli. Vyménovat si zkusenosti, priklady.
Dvojnasob se to tykd zak na druhém stupni. Pravé pfechod na tuto vzdélavaci troven byva problematicky - a ,nastavuje
zrcadlo” skutecné pfipravenosti Skoly plnit sviij vzdélavaci ikol. Neni na zavadu, pokud ¢lenové sboru diskutuji pfipadnou
a pozdéji redlnou pfitomnost zaka s postizenim ve skole i pfi existenci odlisSnych stanovisek na dil¢i aspekty jeho vzdélavani.
Nemélo by se vSak dnes jiz stavat, Ze nékteri clenové pedagogického shoru budou trvale zastavat vyraznd protiintegraéni stanoviska.

! Doporuceni ochrance k rovnému pfistupu k pfedskolnimu vzdélavani ze dne 8. 10. 2010. Cit. dle http://www.ochrance.cz/diskriminace/

doporuceni-pro-verejnost dne 16. 5. 2012. 5



2.2 Zak se vzacnym onemocnénim

Jestlize i u déti zdravych plati okiidlené ,nikdo neni stejny”, potom totéz se v plném rozsahu tykd i déti se vzacnym onemocné-
nim. Zde jesté vice. I u déti se stejnou nemoci miZeme pozorovat rozdilné rysy, jiny dopad onemocnénina jeho osobnost. Pro
vyjadieni souvztaznosti slov ,zak”, ,vzdélavani” a ,vzdcné onemocnéni” je nejvhodnéjsi pouzit slovo ,individualni pristup”.
I toto pravidlo je ve Skolstvi znamo. Vétsina uciteld si vzpomene na vice ¢i méné (ne)zazivné semindfe na fakultach, kde se
toto didaktické pravidlo poprvé pfedstavilo.

U déti se vzacnym onemocnénim je mozno jeho priibéh pozorovat pfimo v praxi. Existuji onemocnéni, kterd svou kauzalitou
natolik ovliviuji chovani ditéte, Ze Zadny dosud znamy vychodny a dokonce ani medicinsky pfistup nedokdze chovani ditéte
(¢i ptresnéji projevy nemoci) ovlivnit. Dité s mukopolysacharidézou III. typu tak bude tii nebo i Sest let svého zivota béhat
doslova 22 hodin denné, bez spanku, bez odpocinku, bez inavy. Dité s Tourretovym syndromem muzZe vyslovovat ¢i k¥ikem
projevovat zddnlivé neslusné a nevhodné vyroky — ov§em ony jim tak vnimané nejsou, byt pro okoli byvaji nepfijemné a nako-
nec dité s Cystickou fibrézou bude muset ¢as od ¢asu vykaslavat hlen, at se to nékomu libi ¢i nikoliv.

Vtomto piipadé je jedinym zplisobem reakce na projevy onemocnéni prizptisobeni prostredi, které mize mit a ma v praxi riz-
norodou podobu. 0d béznych komunikaénich technik, zvySeného dozoru a podpory, zmén v hodnoceni a zmén hodnoticich
technik, vytvoteni klidové (odpocinkové) zény, zajisténi podminek pro pifislusny dietni rezim, nebo ,prostého” respektovani
zvlastnosti a problémd (vice o konkrétnich doporucenich v kapitolach Metodiky vénovanych jednotlivych vzacnym onemoc-
nénim).

Stejné jako u ditéte zdravého je vhodné, pokud je k navstévé skoly pripravovano a motivovano. Vse bude zvyraznéno a ovliv-
néno druhem a stupném postizeni. Dité by vS§ak nemélo byt stresovano pripadnymi obavami ¢i neredlnymi ocekavanimi rodict
a ostatnich dospélych. Dité by mélo byt pfipraveno castnit se bézného Zivota skoly, s Upravami danymi jeho vzacnym one-
mocnénim. Nelze tedy ocekavat ¢i nafizovat plnou icast na vSech ¢innostech Skoly. Dité neni do Skoly pfijimdno a smysl jeho
vzdélavani (at jiz inkluzivniho ¢i segregovaného) nespocivd ve snaze dité ,znormalizovat”. Podstatou a zakladnim predpokla-
dem uspésného vzdélani je naopak poskytnuti odpovidajicich prostiedkd specialné pedagogické podpory. SloZitou otdzkou
zUstava socidlni status ditéte ve skupiné vrstevniki.

V dalsich ¢astech uvadime praktické ukazky velmi nevhodnych reakci okoli (déti, ale Zel ¢asto i uciteld) na projevy onemoc-
néni, které neni vili ditéte zvladnutelné (viz kapitola Tourretdv syndrom).

V pfipadé skutecnych zdravotnich postiZeni déti zpravidla citi zavaznost celé situace. Zatim se povétSinou setkavame se sna-
hou pomoci, pozdéji pozorujeme jak zdjem, tak i pfirozenou ,lhostejnost”. Samoziejmé vsak hlavni ,monitorovaci” funkci
musi mit ucitel ¢i ucitelka ve tiidé. V nékterych Skolach vSak pozorujeme i tendence omezovani dcasti déti se vzacnym one-
mocnénim, napf. v mimoskolnich aktivitach, coz je nedobré pro budovani vztaht v kolektivu déti.

Doporuceni: Komunikace mezi zdky nent ,jednosmérnd”, odpovédnost za vztahy tudiz nemaji jen zdci bez postizeni, ale i jejich
spoluZdk s postizenim. Pro obé skupiny (plati pro Zdky vyssich tfid zdkladni Skoly a pfipadné skoly stiedni) je mozno vyuZit vzdeé-
ldvactho manudlu vypracovaného v ramci projektu ESF , Diverzita pro osoby se vzdcnym onemocnéenim”. Je dostupny na adrese:
http://www.diverzitaproozp.cz/produkty. Mimo jiné v ném lze nalézt i zajimavd , desatera integrace naruby”, tedy doporuceni
pro Zdky se vzdcnym onemocnénim.

2.3 Rodina a rodice

Vyisadni postaveni rodict a rodiny v péci o dité neni dano jen pfirozenym imperativem etickym, ale je kodifikovano i v ustano-
venich mnoha norem zakladnich lidskych prav a svobod. Napf. él. & 5 Umluvy o pravech ditéte zavazuje smluvni strany imluvy
~respektovat odpovédnost, prdava a povinnosti rodicti nebo, v odpovidajicich pripadech a v souladu s mistnim obycejem, ¢lent sirSi
rodiny... nebo jinych osob prdavné odpovednych za dite, které sméruji k zabezpeceni jeho orientace a usmerniovdni pfi vykonu prav
podle umluvy v souladu s jeho rozvijejicimi se schopnostmi. “ Umluva je souédsti naseho pravniho fadu a mé prednost pted ziko-
nem. Explicitné potvrzuje zodpovédnost rodict za vijchovu ditéte i zdkon o rodiné (¢. 63/1964 Sb.) dikci § 32: ,rozhodujict tilo-
hu ve vychové déti maji rodice. “ Kone¢né vyznamné ustanoveni stanovujici prioritu integrovaného vzdélavani pfinasi Umluva
o pravech osob se zdravotnim postizenim v ¢l. 17 takto: ,,...stdty, které jsou smluvni stranou této imluvy, zajisti aby: a) osoby se
zdravotnim postizenim (tykd se vétsinou i osob se vzdcnym onemocnénim) nebyly z divodu svého postizeni vylouceny ze vS§eobecné
vzdéldavaci soustavy a aby déti se vzdacnym onemocnénim nebyly z divodu svého postiZeni vylouceny z bezplatného a povinného
zdkladniho vzdéldvdni nebo stredniho vzdéldvdni“. Umluva je na nasem tizemi platna a ma rovnéz piednost pred zdkonem.
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Pro pedagogické pracovniky ma velky vyznam znalost (a interpretace) nasledujicich poznatki, které v fadé piipadd vrodinach
pecujicich o dité se vzacnym onemocnénim pozorujeme (ale nejen v téchto rodinach).

Obavy o osud a zdravi ditéte vedouci k vétsi opatrnosti.

Mohou vést az k omezovdni ditéte v jeho pfirozenych socidlnich kontaktech, nevytvaieni dostatecné podnétného prostredi
pro jeho rozvoj. Mozny je i opak uvedeného postoje, kdy je vychova ditéte, vzhledem k jeho postiZeni, ndro¢nd az perfekcio-
nisticka. Ucitel by se vSak mél vyvarovat pausalizujicich a generalizujicich soudd, zvlasté nezna-li rodinu dostatecné dlouho.

Nedivéra a zvySena citlivost viiéi institucim a jejich piedstavitelim.
cidlniho zabezpeceni, obecnim dfadem, zdravotnimi pojistovnami, které ne vzdy spliuji jeho pfedstavy o ic¢inné a kvalitni
pomoci. Tyto navyky a ocekavani si rodi¢ zpravidla pfinasii do Skolského prostiedi.

Vyrazné pocitovana ekonomicka a socidlni nejistota.
Faktor vzdcného onemocnéni ditéte vede zpravidla rodiny k uvazovani o budoucnosti, jejich schopnosti zabezpecit péci o dité.

postizenim je tzv. jednopiijmovych, tzn. jeden z rodict, nejcastéji matka, je s ditétem v domdacnosti.

Vétsi zavislost na poradenskych a posudkovych institucich a jejich pracovnicich.

JestliZe u déti zdravych je navstéva poradenského pracovisté vyjimecnd, u déti se vzdcnym onemocnénim je bézna. Dokonce
Castd. Rodic je obvykle veden k tomu, aby kontaktoval co nejvétsi mnozstvi odbornikd (véetné lékaid, psychologti a dalsich),
coz ovSem vede k podani riznych, ¢asto i protichiidnych informaci.

Zvysena psychicka i fyzicka unavitelnost.

Zejména u déti s tézsim vzacnym onemocnénim je nutno brat v ivahu enormni psychické a casto i fyzické vypéti, kterému jsou
rodice a rodina vystaveni. Proto v nékterych etapdch zivota mtize nabidka dlevné péce ve specidlni instituci fesit aktudlni
situaci vycerpani a inavy.

Zdtraznit je vSak tfeba zdsadni zkuSenost platnou pro vSechna tvrzeni uvadénd v této kapitole: kazda zkusenost, navic zo-
becnéna, je jen orientaénim voditkem. Situace v kazdé rodiné je odlisnd a zejména proménlivd v Case. Jednd se predevsim
o kombinaci téchto ¢ty aspekti:

e druh a mira (hloubka) zdravotniho postizeni vyplyvajiciho z onemocnéni,

* doba péce o dité se vzacnym onemocnénim,

¢ vztahové aspekty v rodiné (vcetné vnimani hodnoty vzdélani),

e socio-ekonomicka troven rodiny.

Se vzdélavanim ditéte se vzacnym onemocnénim v bézné skole bezprostfedné souvisi dalsi aspekty. Je mozno fici, Ze jejich
pozitivni naplnéni je pfedpokladem opravdu dspésného vzdélavani téchto déti. Zaroven by bylo nespravné domnivat se, ze
déle uvedené ndlezitosti jsou obligatorni povinnosti kazdé rodiny nemocného ditéte, které navstévuje zakladni skolu.

Domaci podpora vzdélavaciho procesu formou domdcich dkoli, cvieni a nahrazovani vypadka vzniklych nepiitomnosti di-
téte, jeho pomalejsim tempem ve vyuce ap. NaSe Skolstvi je obecné charakterizovano vysokou ti¢asti rodict na vzdélavani déti.
Zejména na prvnim stupni zakladni Skoly se povazuje za takika samoziejmé, ze se matka nebo otec ditéte s nim pravidelné
do skoly pfipravuji a procvicuji. Pokud jde o dité se vzacnym onemocnénim, byvaji tyto naroky jesté vyssi

lovych ¢i mentdlnich, kterd vznikla na zakladé p¥islusného onemocnéni. Zejména v pocatcich integrovaného vzdélavani se
nékteré skoly domnivaly, ze matka (zpravidla se jednalo o ni) ma plnit viéi ditéti roli osobniho asistenta a podminovaly pfijeti
ditéte jeji pfitomnosti ,alesponi v rozsahu dvou hodin denné”. Toto je jiz minulosti. Dal§im problémem je doprava ditéte. Po-
kud je dité v tistavnim zafizeni nebo interndtu, problém pro rodinu odpada. V ptipadé vzdélavani ve Skole v misté bydlisté je
nutno kazdy den zabezpecit dvé cesty ditéte — do Skoly a zpét. Divodem je absolutni nefeseni této situace ze strany systému
socidlniho zabezpeceni ani Skolstvi. Ve vyspélych zemich nese naklady transportu ditéte zpravidla stat prostiednictvim sys-
téma socidlniho zabezpeceni.
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Situaci rodicd a rodiné ditéte se vzacnym onemocnénim jsme vénovali pozornost zejména vzhledem k tomu, Ze u mnoha
uciteld v tomto sméru pretrvava jistd opatrnost, spojend s obavami z prilisSného zasahovani rodi¢t do vzdélavani ditéte. Obé
kooperujici strany nemély v minulosti moznost zvyknout si na vzajemnou spoluprdci. Naproti tomu v poslednich letech je
mozno napf. na odbornych seminafich a konferencich velmi casto vidét ucitelku ditéte s postizenim v doprovodu matky ditéte.
Ve vzdjemné spolupraci hledaji nejlepsi varianty vzdélavani ditéte.

0 rodiné s ditétem se vzdcnym onemocnénim by bylo mozné psdt dalsi a dalsi informace. Pritom je ziejmé, Ze pravé ucitelka ¢i ucitel
takto nemocného ditéte by mél (¢i je to pro néj prospésné) védet co moznd nejvice o skutecném zivoté rodiny s takto nemocnym
ditétem, moderné receno o , kvalité Zivota pecujicich rodin”. V této publikaci jsme uvedli jen skutecny tivod do dané problematiky.
Vice je mozno ziskat napr. z téchto publikaci:

MICHALIK, J. a kol. Metodika posuzovdni SVP u déti a Zdkil se vzdcnym onemocnénim, Spolecnost pro MPS, Studiopress Pardubice,
2012, ISBN: 978-80-86532-26-4

MICHALIK, J. a kol. Kvalita Zivota 0sob pecujicich o ¢lena rodiny s tézkym zdravotnim postizenim, Vydavatelstvi UP, Olomouc, 2011.
ISBN: 978-80-244-2957-1.

2.4. Uprava vzdélavacich podminek (individualni vzdélavaci plan)

Pojmem dprava vzdélavacich podminek rozumime Sirokou skalu opatfeni, institutd, piistupli, metod a forem prace, které se
uplatni piivzdélavani toho kterého ditéte se vzacnym onemocnénim. Jejich prehled (doporucéeni, rady a zkusenosti) uvadime
v samostatnych kapitolach Metodiky ddle. Nyni jen obecné uvedeme, Ze se miZe jednat napi. o tato opatfeni: nizsi pocet zakt
ve tfidé, dprava vyucovacich postupli a metod, pravidla hodnoceni zdka, zvyseny dohled a dozor, asistent pedagoga a jeho
¢innosti, podpora stravovacich sluzeb, zvyseny zdravotni dohled a dalsi.

Klicovym dokumentem je individudlni vzdélavaci plan. Za jeho pfijeti je de iure odpovédny feditel skoly. Fakticky se na jeho
piipravé podileji ucitelé skoly za vedeni pracovnikd SPC. V praxi se setkavame jak s vyslovené formdlnimi dokumenty, tak
inavodnymi materidly, které dobte a vystizné popisuji potteby zdka a zpisoby jejich naplnéni v riznych situacich. Podrobnéji
v ¢astivénované jednotlivym vzacnym onemocnénim v této Metodice. Na tomto misté uvadime znéni piislusného ustanoveni
vyhlasky ¢. 73/2005 Sb., které prehledné ukazuje proces pfijeti a obsah IVP:

§ 6 Individudlni vzdéldvaci pldan
(1) Individudlni vzdeéldvaci pldn se stanovi v pfipadé potreby predevsim pro individudlné integrovaného Zdka, zdka s hlubokym
mentdlnim postiZzenim, pfipadné také pro zdka skupinove integrovaného nebo pro zdka specidlni skoly.
(2) Individudlni vzdéldvaci pldn vychdzi ze skolniho vzdéldvaciho programu prislusné Skoly, zdveéril specidlné pedagogické-
ho vysetreni, poptipadé psychologického vysetteni skolskym poradenskym zatizenim, poptipadé z doporuceni registrujictho
praktického lékare pro deéti a dorost nebo odborného lékare nebo dalsiho odbornika, a vyjddreni zakonného zdstupce zdka
nebo zletilého zZdka.
Je zdvaznym dokumentem pro zajisteni specidlnich vzdeldvacich potieb Zdka.
(3) Individudlni vzdeldvaci pldn je soucdsti dokumentace Zdka.
(4) Individudini vzdeldvaci pldn obsahuje:
a) tdaje o obsahu, rozsahu, pritbehu a zptsobu poskytovdni individudIni specidlné pedagogické nebo psychologické péce
zdkovi véetné zduvodnéni,
b) tdaje o cili vzdéldavdni Zdka, casové a obsahové rozvrzeni uciva, véetné pripadného prodlouzeni délky stredniho nebo vyssi-
ho odborného vzdéldvani, volbu pedagogickych postupti, zptisob zaddvdni a plnéni tikolil, zptisob hodnoceni, upravu kondni
zdverecnych zkousek, maturitnich zkousek nebo absolutoria,
¢) vyjddrenti potteby dalsiho pedagogického pracovnika nebo dalsi osoby podilejici se na prdci se Zdkem a jeji rozsah; u Zdka
stredni Skoly se sluchovym postiZzenim a studenta vyssi odborné skoly se sluchovym postizenim se uvede potiebnost nezbyt-
nych tlumocnickych sluzeb a jejich rozsah, pripadné dalsi iprava organizace vzdéldvani,
d) seznam kompenzacnich, rehabilitacnich a ucebnich pomticek, specidlnich ucebnic a didaktickych materidlii nezbytnych pro
vyuku Zdka nebo pro kondni prislusnych zkousek,
e) jmenovité uréeni pedagogického pracovnika Skolského poradenského zatizeni, se kterym bude skola spolupracovat pfi
zajistovdni specidlnich vzdeldvacich potreb Zdka,
f) predpoklddanou potrebu navyseni finanénich prostiedkil nad rdmec prostredku stdtniho rozpoctu poskytovanych podle
zvldstniho prdavniho predpisu,
g) zdvery specidlné pedagogickych, poptipadé psychologickych vysetreni.
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(5) Individudlni vzdéldvaci pldn je vypracovdn zpravidla pred ndstupem Zdka do skoly, nejpozdéji vSak 1 mésic po ndstupu Zdka
do Skoly nebo po zjisteni specidlnich vzdéldvacich potreb zdka. Individudini vzdéldvaci pldn muze byt doplriovdn a upravovdn
v priibeéhu celého skolniho roku podle potreby.

(6) Za zpracovdni individudlniho vzdéldvaciho pldnu odpovidd feditel skoly. Individudlni vzdéldvaci pldn se vypracovdvd ve spo-
luprdci se skolskym poradenskym zarizenim a zdkonnym zdstupcem zdka nebo zletilym Zdkem.

(7) Reditel skoly sezndmi s individudlnim vzdéldvacim pldnem zdkonného zdstupce Zdka nebo zletilého Zdka, ktery tuto skutec-
nost potvrdi svym podpisem.

(8) Skolské poradenské zafizeni sleduje a dvakrdt roéné vyhodnocuje dodrzovdni postuptt a opatieni stanovenych v individudlInim
vzdéldvacim pldnu a poskytuje zdkovi, skole i zdkonnému zdstupci Zdka poradenskou podporu. V pfipade nedodrzovdni stanove-
nych opatreni informuje o této skutecnosti reditele skoly.

(9) Ustanoveni odstavctl 6 a 7 se vztahuji na zmeny v individudInim vzdéldvacim pldnu obdobné.

2.4.1 Dalsi socialné psychologické mechanismy

Souhrnnym oznacenim charakterizujeme $irokou $kédlu postojti, soudd, stanovisek, ale i opatfeni a feSeni, ktera doprovazeji
zaclenéni ditéte se vzacnym onemocnénim do bézné nebo i specidlni $koly. Ve spole¢enském védomi stale pietrvavaji navyky

dochazky, ¢asto i mimo systém vzdéldvani viibec. Na druhé strané, zejména v poslednich letech, a u dospivajici generace, se

setkavame s pfirozenym vztahem k lidem s postizenim, v nékterych pfipadech dokonce se zajmem o osudy déti se vzacnymi

onemocnénimi. Kazdy piiklad ispésného vzdélavani takového ditéte prispiva k rozvoji pozitivnich soudt a zkusenosti.

Pravé proto je nezbytna priprava prostiedi skoly i v tomto sméru. Dokud nebude vétsinovou spole¢nosti chapan pobyt ditéte

se vzacnym onemocnénim v bézné tfideé jako samoziejmost, bude vhodné pfi planovani takového kroku hovorit i s rodi¢i déti

zdravych. Nelze vSak nikdy podminit (viz ustanoveni zdkona vyse) pfijeti ditéte se vzdcnym onemocnénim (ani zadného jiné-
ho) stanoviskem rodi¢t spoluzakd! Neni piipustné, aby kdokoliv, mimo platnou pravni ipravu, rozhodoval o tom, kdo a jaké

déti se budou ¢i nebudou ve Skole vzdéldvat. Rodice déti nékdy vyjadiuji své obavy proto, Ze se obavaji, zda i vzdélavacim

potfebam jejich déti bude ve tfidé poskytovana odpovidajici pozornost. A témto obavam, které jsou pfirozené a legitimni, je

mozno celit systémem odpovidajicim specidlné pedagogické podpory pro dité se vzacnym onemocnénim.

V Ceské republice je bohuzel silné zakofenén ,resortni” systém spravy vefejnych véci. Systémy podpory v oblasti prace a so-
cidlnich véci (napf. doprava ditéte), zdravotnictvi (napi. rehabilitace), zafizeni volného ¢asu (nestatni organizace, skolska

zafizeni) nejsou koordinovany. To ma negativni vliv na komplexnost péce o dité se vzaicnym onemocnénim.

Ucitel ¢i ucitelka ditéte se vzdcnym onemocnénim mohou vyuzit i informace zvefejiiované na strankach rodicovskych orga-
nizaci sdruzujicich rodiny pecujici o dité s riznymi vzacnymi onemocnénimi. V nékterych pfipadech lze nalézt i metodicka

doporuceni pro vzdélavani déti a zakd s témito druhy postiZzeni a nemoci (napf. www.svp-vzacnaonemocneni.cz pfinasi infor-
mace vyuzitelné pii vzdélavani déti nemocnych vybranymi vzacnymi onemocnénimi).
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3 SPECIFIKA KOMUNIKACE UCASTNiKU VZDELAVANI VE VZTAHU
KE VZACNYM ONEMOCNENIM

Miroslava Bendovd

Jak a ¢im v$im komunikaci zkvalitnit, nékdy taky urychlit, uéinit zajimavéjsi, barevnéjsi a ptijatelnéjsi? To jsou otazky, které
méné uspésné 7idit. Dokonce uz existuje Rétorické desatero - deset zdkladnich pravidel spravné a krasné mluvy. My pro nasi
potfebu normalnich rozhovord se nepotfebujeme fidit néjakymi slozitymi rétorickymi pravidly, ale nékterych bychom se pfece
jenom drzet méli. Jako napiiklad dbét na to, aby nase fec byla srozumitelnd, aby nam ten, kdo nam pravé nasloucha, dobfe
rozumél. Nemtzeme nedbale vyslovovat, méli bychom se snazit vyslovovat zfetelng, piesné, peclivé, rozhodné nepolykame
koncovky a nedbale nevyslovujeme skupiny hldsek. Rusivé v komunikaci taky pdsobi pfilis tichy hlas a pfili§ odborny jazyk.
NemtiZeme piece pfipustit, aby nam ten, komu néco chceme sdélit, nerozumél. Komunikaéni bariéru miizeme snadno vytvorit
i nezazivnosti naseho slovniho projevu, proto je dobré svou fe¢ obcas néc¢im ozvlastnit, tzv. okofenit, nebo jenom odleh¢it,
jakoukoli vhodnou nadsazkou, pfimérem apod.

Nejvétsi chybou je, Ze pfirozhovoru neudrzime oéni kontakt s protéjskem. Pokud jsme schopni se tomu, s kym mluvime, divat
do o¢i, ob¢as se na ného mile usmat a nemluvime tzv. pod fousy, urcité svou fe¢i zaujmeme. Kultivovany diskutér je zdvofily,
co do tonu i volby slov.

3.1 Komunikace uéitele se zakem se vzacnym onemocnénim

Spravny pedagog, ktery ma ve tfidé zZaka se vzacnym onemocnénim, se mu snazi pomdahat prekondvat vsechny obtize, které
jeho onemocnéni zplisobuje. Snazi se s nim co nejvic sbliZit, aby mezi nimi nastal vztah vzajemné davéry, aby dité mélo pocit,
Ze se svému uciteli mize kdykoliv svéfit, se v§im se s nim poradit, p¥ijit za nim, kdyz si nebude nécéim jisté, nebude védét kudy
kam, nebo se bude néc¢im trapit, anebo bude mit potfebu sijen tak s nékym popovidat. Toho uéitel docili vhodnou komunikaci
se zakem, ktera bude pifedevsim oteviend a srdecnd a bude v ditéti vzbuzovat pocit naprosté divéryhodnosti svého ucitele.
Vzdycky lépe zni a zaptsobi povzbudivd slova fec¢end mile a vlidné: ,Ty si myslis, Ze se ti to nepovedlo, ale ono to neni tak zIé,
Jjak to vypadd. Vis co, kdyz se na to tvé dilko tak divam, mné se docela libi. Pojd, popoviddme si chvilku spolu. A zapomeneme
na ten maly netispéch, ktery vlastné ani netispéchem neni... Rekni mi, cos délal véera odpoledne a vecer doma?”... A vezme-li pii
tom ucitel svého Zaka tfeba kolem ramen a rozhovor mezi nimi pokracuje a povidaji si jen tak o obycejnych vécech, ledy jsou
prolomeny a ucitel se svému zakovi stava bliz§im a bliz$im.

Tento pfistup se uciteli vrati tim, ze se zakem béhem vyucovanii mimo néj bude jednodussi prace po vSech strankdch, protoze
v pratelském ovzdusi, kde se jeden na druhého mizZe spolehnout, miize mu véfit, maji k sobé blizko, se lépe vzdélava, vycho-
vava i pracuje.

Ve vztahu ucitele s nemocnym zakem je taky velmi diilezita komunikace neverbalni, tedy neslovni, kam patii mimika, hlavné
tismév a gestikulace. Rika se, ze ismév 1é¢{, v pfipadé nemocnych déti to plati dvojnasob. A takové pohlazeni, pokud nemocné
dité neni citlivé na télesné dotyky, déla pfimo zazraky, stejné tak jako vétsi, citliva pozornost, ktera v ditéti vzbuzuje pocit
jedinecnosti a dalezitosti. Nemocné déti maji vétSinou problém s velmi malym sebevédomim. Maji tendenci se podcenovat,
nevefi si, trpi svym handicapem. Vidi, Ze jsou jiné, neZ ostatni zdravé déti, srovnavaji s nimi své moznosti, uvédomuji si své
limity. Vhodnou, cilenou pochvalou a pozornosti jim v tom ucitel mtze hodné pomoci. Zvedani nizkého sebevédomdi je pfimo
prvoradym ukolem pedagoga a potom taky vypozorovani a vysledovani pfi rozhovorech s détmi a jejich rodici, v ¢em je dité
dobré, co mu jde, na co md prirozeny talent, co ho bavi. A na tom by mél ucitel stavét, to by mél byt ten hlavni pili¥, pevny
zaklad vzdélavani a vijchovy ditéte se vzacnym onemocnénim.

3.2 Komunikace uéitele s rodi¢i nemocného ditéte

Pokud rodice najdou ve Skole pochopeni a ucitel je s nimi schopen mluvit tak, aby si porozuméli a aby rodice nabyli dojmu,
Ze praveé tato skola je pro jejich nemocnou dceru ¢i syna ta prava, pak je naptl vyhrano. Pokud se nepodafi navazat vzajemny
vztah divéry a pochopeni, neni to v pofadku. Ucitel, ktery chce nemocnému ditéti pomoci, jisté vijak s jeho rodi¢i komuniko-
vat. Pfi prvnim setkani s nimi je tfeba si uvédomit, ¢im si museli rodice takového ditéte projit, s ¢im v§im se museli po urceni

diagnézy vyrovnavat a jak velkou zatézi pro rodinu - a to psychickou, fyzickou i finanéni, je dité se vzacnym onemocnénim.
Ucitel je mnohdy na vyssi intelektualni drovni nez rodice, ktefi se na ného obraceji, hlavné je vzdélany pedagog a psycholog,
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a proto je na ném vétsi ttha odpovédnosti za to, jak bude rozhovor s rodi¢i veden a kam bude sméfovat. Ucitel se ma na takovy

rozhovor, na setkani s rodi¢i dobfe pfipravit. Mél by sinajit co nejvic informaci o nemoci ditéte i o tom, jak s nim pracovat, aby

na piipadné otdzky rodicti mohl zasvécené odpovidat a pfekvapovat je svymi znalostmi a pfehledem. To pisobi velmi dobte

arodice jsou hned spokojenégjsi. Pro dalsi kontakty se Skolou a dil¢i malé i vétsi pokroky jejich nemocného ditéte je velmi di-
lezité, aby uz po prvnim setkani s ucitelem méli rodice divéru ve skolu, kam dité pfichazi, aby védéli, ze je tady vzdjemna ticta

arespekt, vstficnost a pochopeni, a ze obéma stranam, jak rodiné tak skole, jde o spole¢ny vzdélavaciivychovny cil. Rodice by

méli nabyt prfesvédceni, Ze se §kola o jejich dité bude dobfe starat, ze ho do Zivota vybavi jak védomostmi, které je dité schop-
no pojmout, tak dovednostmi, které je schopno si osvojit. Méli by védét, zZe se na ucitele svého ditéte mohou kdykoliv obratit,
mohou s nim prodiskutovavat jeho zdravotni stav a mohou mu svéfit i velmi intimni informace. Z prvni schizky s ucitelem

tedy rodice odchazeji plni nadéje, zZe je Skola pripravena jim naslouchat, Ze jejich ditétiijim bude co nejvic pomahat, zkratka

jsou klidné&jsi a vyrovnanéjsi a Stastnéjsi, protoze maji jistotu, Ze jsou oni a jejich syn ¢i dcera v dobrych rukach.

Vstiicnost, otevienost a snahu ucitele by méli rodi¢e odmeénit timtéz, tedy stejnou vstiicnosti, otevienosti, diivérou a snahou

naslouchat uciteldm, fidit se jejich radami a méli by si vazit jejich prace a starosti. Jediné tak se vyvine mezi Skolou a rodiéi

vzdjemny vztah, zalozeny na ucté a diivéfe. Komunikace s rodici by ale neméla konc¢it prvnim nebo druhym setkdnim s uciteli

nemocného zaka, musi pokracovat a dokonce by méla byt stale castéjsi a otevienéjsi. A je jedno, kdo bude schiizku iniciovat.
Mélo by se stat nepsanym pravidlem, ze to bude prosté ten, kdo bude citit, ze je potfeba se sejit a fesit nékteré zdlezitosti.
A druha strana samoziejmé na setkani pfikyvne a najde si na to v nebliz§im mozném terminu ¢as. Tento idedlni stav dobré

komunikace mezi rodici a Skolou nemocného ditéte nenastava ovsem vzdycky. Praxe byva casto bohuzel jind, komplikova-
néjsi, protoze lidé jsou rizni a nékdy védomé i nevédomky napachaji mnoho zla, které se pak tézko napravuje. 0 neblahych

dasledcich nespravné komunikace bude jesté fe¢ v dalsi kapitole o komunikaci, jejim smyslu a vyuziti.

Poznamka k situaci rodiny ditéte se vzicnym onemocnénim, aneb ,Hledani vinika - obvifiovani za samotnou nemoc”

Rodice, kterym se narodi dité se vzdcnym onemocnénim prochdzeji nékolika fdzemi. NeZ se dozvédi krutou pravdu, nezZ je potvr-
zena diagnoza, zatim jsou tu prece jenom predpoklady lékart a tfeba se mohou mylit. Zkrdtka rodice doufaji, Ze jesté neni jasno
a dokud neni jasno, miZe to byt omyl, moznd prijde maly zdzrak. Diagndza je ale nemilosrdné vyiéena, rodice ji vidi dokonce
cernou na bilém. Proc zrovna jd, my, proc zrovna nds to muselo potkat? To je snad prvni otdzka, kterd rodice napadne. Hned v zd-
péti ndsleduji dalsi. Co bude ddl? Jakd bude nase budoucnost a budoucnost naseho nemocného ditéte? A mysl je zaméstndvdna
tim, co by rodice do té doby ani ve snu nenapadlo. Moznd je to strach z toho, co prijde, pocit viny ¢i pud sebezdchovy, Ze mnozi
zacinaji hledat vinika. To brimé prece na sobé nemohou nechat, nékdo za tu bolest, strach, nestésti musi nést zodpovédnost! Hle-
daji a nachdzeji. Napted v nejbliZsim okoli. Otec obviriuje matku a jeji rodinu, matka otce a jeho blizké. Pak se ukdZe, Ze hleddni
vinikt a vzdjemné obviniovdani nepomdhd, ani rodictim, ani ditéeti, ale nékdy na tom, bohuzel, jejich vztah ztroskotdvd a rodina
se miiZe i rozpadnout. Vydrzi-li, brzy nastdvd dalsi ndpor na psychiku vsech clenil rodiny, hlavné rodici. Najit nejlepsi lekare
pro nemocné dité a pak Skolku, Skolu atd. I p¥i tom se mohou rodice neshodnout, mohou se dohadovat, mit jiné ndzory a zdlezi
na tom, jestli spolu navzdjem i ve vsech institucich uméji komunikovat, radit se, ddt na toho druhého, nehddat se prilis. Materskd
Skola i Zdkladni Skola byvaji taky rodici casto, at uz pravem ¢i neprdvem, obviriovdny z netuspéchtl, pripadné malych pokrokil di-
tete. Podle jejich predstav nedélaji mnohdy, co by mely a mohly. A jak uz tady bylo feceno, dochdzi k vzdjemnému nedorozument,
nepochopenti a vSechno pramenti jen ze spatné komunikace, z neschopnosti naslouchat jeden druhému a nedostatecné snahy toho
druhého pochopit.

3.3 Komunikace ucitele se spoluzaky

Jakmile se ucitel dozvi, Ze k nému do tfidy nastoupi Zak se vzacnym onemocnénim, mél by se na to dobfe pfipravit. Dozvédét
se co nejvic o nemoci zdka ze vSech dostupnych zdrojit a mnohé informace potom pfedat nejen pedagogickému shoru, ale taky
celé tiidé, pochopitelné vhodnou formou a pfimérené véku spoluzaki. Mél by je pfipravit na skutecénost, jaky spoluzak k nim
do ttidy pfijde, zZe se budou muset chovat mnohem tolerantnéji, ohleduplnéji a mél by déti vést k tomu, aby nemocného spo-
luzaka nelitovaly, spis§ aby se s nim normalné bavily, hraly si s nim, zkratka aby ho pfijaly mezi sebe, a tak mu nejvic pomohly.
Taky by mél t¥idni ucitel se svymi Zaky uzavtit jakousi nepsanou dohodu o tom, Ze si vezmou dobrovolné a rddi na sebe nelehky
ukol jakychsi poradcti a pomocniki, Ze budou svému uciteli pomdhat v komunikaci s nemocnym chlapcem ¢i divkou. Protoze
déti si mezi sebou prece jenom feknou vic, vic se tedy o sobé dozvédi jak o pfestavkach, pfi hrach apod. Mohly by tak svého
ucitele informovat o tom, co by nemocnému ditéti nejvic pomohlo, co by mu zivot ve Skole usnadnilo. Takovéto ,nepsané
dohody se zaky” maji dvoji vychovny efekt. Jednak se déti citi dospélejsi, zodpovédnéjsi a pocit dilezitosti vede k nevidanym
aktivitam. A pak taky se s nemocnym spoluzakem mnohem rychleji skamarddi, sblizi a ten dobry pocit, Ze kazdy ve tiidé i ten
nemocny jedinec je platnym ¢clenem kolektivu, ten pocit sounalezitosti utvaii silné charakterové vlastnosti na cely Zivot. Déti,
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které chodily do skoly s nemocnym spoluzdkem, nikdy v Zivoté uz slabsimu, anebo ohrozenému jedinci neublizi, naopak
budou k nému velmi ohleduplni a budou ho chranit. A co je neméné podstatné je to, Ze ¢asto ve tfidach s jednim nebo vice
détmi se vzacnym onemocnénim spoluzdci-kamarddi pfijdou na dplné obycejné véci, zdanlivé malickosti, které nemocnému
spoluzdkovi dokdzou pomoci vic, nez vymysleni kdejakych slozitych novinek. Zkratka v jednoduchosti je sila - to plati vidy
avsude!

Tady je namisté jeden priklad z praxe. 4.trida jedné nejmenované Skoly v jednom nejmenovaném ceském mesté se zucastnila
Skolnich bézeckych zdvodil. Zdvodni den nezacal zrovna nejlépe, protoze od rdna lilo jako z konve a zdkum skoly se na start moc
nechtélo. Ale byl vyznamny vyrocni den mésta a soucdsti oslav byl i zavod, tak kdyby trakare padaly, zdvod se nedal odloZit. Ze
vSech skolnich trid, zvldste tech vyssich, se ozyvaly hlasy protestu, ze by mély byt zdvody zruseny, nebo odloZeny, co je to za ne-
smysl v takovém pocasi behat, Ze bude béZeckd trat celd bldtivd a bude to vsem klouzat a jak budou vsichni Spinavi atd. atd. Ale
nedalo se nic délat, zdvod byl odstartovdn. Odbéhla prvni tfida, druhd, treti a stdle lilo a lilo. A Zdci byli protivnéjsi a protivnéj-
Si. Jen 4.trida zptsobné a aZ podezrele potichu a ukdznéné, jako jeden muz, nastoupila disciplinované na start. Poradatelé to
kvitovali s povdékem a ddvali 4.tfidu vSem za vzor. Po startu se Zdci ze ctvrté rozebéhli, ale poradateliim se zddlo, Ze neobvykle
pomalu, dokonce se zacaly déti loudat a neustdle se otdcely, jakoby nékoho vyhlizely. Timto ,tempem” ctvrtdci doslova odbelhali
celou trat azZ k cilové ¢dre, meli nejhorsi ¢as, dokonce mnohem horsi nez prviidci a tésné pred cilem se vsichni zastavili. Hlavni
poradatel nechdpaveé kroutil hlavou a po chvili na né zacal volat, pak uZ1ik¥icet, co je to za provokaci a rebélii, at vbéhnou do cile
a nedélaji hlouposti, tim Ze nic nevyresi. A najednou se z opévovanych ctvrtdki stali ti nejhorsi ze skoly. Opovrhovand 4.tvida, tak
proto to gesto nastoupit hrdinné na start, aby si mohli [épe vychutnat tu provokaci na konci, tésné pred cilem. Zdci nereagovali
ani na slovni napaddni, ani na vyhriizky, ze budou v zdvodé diskvalifikovdni, jen zaryté mlceli a stdli jako prikovani jeden, moz-
nd dva kroky pred cilem. Jen se pordd ohliZeli za sebe na trat, netrpélivé preslapovali, ale pres cilovou ¢aru nepresldpl ani jeden.
Najednou se za zatdckou pred cilovou rovinkou objevily tii postavy. Dva kluci a jedna divka. Ti dva kluci, porddni sildci na ctvrtou
tridu, nesli postizenou nechodici spoluzacku. Kdyz dobehli tito tri k ostatnim spoluzdkim, zaradili se do tady a spolecné, aby ani
jeden neprecnival, prestoupili pres cilovou ¢dru. VSem ziicastnénym, zdkim z ostatnich trid, ucitelum celé Skoly, poradateltim
i starostovi mésta a nekterym zastupitelum, kteri byli zdvodu pritomni, ustédrili tito mali skoldci velkou lekci. Nekterym jenom
spadla brada a otevienymi usty doslova zirali na tu solidaritu s postizenou spoluzackou. Jinym se dokonce objevila slza v oku. Ale
vsichni dohromady tiZzasnym Zdkum tzasné 4.tridy zatleskali, skoro jako v néjakém americkém filmu. K tomuto pribéhu, ktery se
opravdu stal, neni co dodat.

3.4 Zaludnosti a dopady komunikace méné vhodné, nevhodné aZ nemistné

Podivejme se na ndsleduji rozhovor. Maminka pfichazi do $koly svého nemocného ditéte na pozvani tfidniho uditele, aby se
dozvédéla nasledujici:

,Vite, on vds Michal neustdle vykrikuje pri vyucovdni, je neposedny a rusi kazdou hodinu” zac¢ind svilj rozhovor s matkou ditéte
ucitelka. ,A nemyslete si, Ze jsem sama, kdo chovdni vaseho syna kritizuje” pokracuje pani ucitelka neméné utocné, , vSichni
vyucujici na to poukazuji, Ze nemohou pri hodindch udrZet pozornost, protoZe vds Michal ostatni rozptyluje, upoutdvd pozornost
na véci, které s vyucovdnim viibec nesouvisi a u mé v hodindch si dokonce ¢asto nahlas zpivd. Jednou jsem si s nimi p¥i hodiné
zpivala, protoze jsem je pottebovala trochu probudit, vsichni zivali a byli duchem nepritomni. Ale to neznamend, Ze budeme zpivat
kaZdou hodinu. Michal, ten by klidné zpival pordd. KdyZ ho napomenu a pohrozim mu, Ze vdm to napisu a nebo Ze vam zavoldm
a pozvu si vds do skoly, tvari se, jako by mu to vitbec nevadilo. A taky bych vds chtela, maminko, upozornit, Ze Michal zapomind
na ukoly, prestoze dohlizim, aby mél vsechno fddné zapsané v sesité. Tuhle mi zase ve sborovné fikal pan ucitel na matematiku, ze
nemél Michal domdci tikol a Ze nenosi s sebou ani pravitko ani kruzitko.

0 tom pravitku a kruZitku vim, pani ucitelko, protoZe je Michal zapomneél u babicky, kdyz si tam o vikendu délal tikol, “ brdni sebe
i syna matka , ale ze by nenosil domdci tikoly, si nemyslim, protoZe mu pravidelné bud jd nebo manzel na tikoly dohlizime.” , No,
pan ucitel by si to jisté nevymyslel” hdji pani ucitelka kolegu.

~Pockejte, abych netvrdila néco, co neni pravda”, pripousti matka ,,moznd Ze se to s tim tkolem stalo minuly tyden, ne? To si Mi-
chal nechal v lavici sesitek a pak nevédél, co md za tikol. Ale jd jsem panu ucitele psala omluvenku, jediné, Ze ji Michal neodevzdal.
To vite, ta jeho hlava... vSechno, zvldsté na ddlku, neuhlidam.”

Takovy rozhovor s rodi¢i nemocného ditéte, i kdyz jsme jej zamérné piehnali, by se nemél nikdy uskuteénit. Spravny pedagog
by se mél ve svém rozhovoru s matkou svého zdka napted zeptat, jak se ji daii a mél by dité matce hned v tivodu pochvalit.
Ukazat ji napiiklad, co se mu povedlo, aby méla matka dobry pocit z navstévy Skoly a nedostala sprsku negativnich informaci
jesté pred tim, nez se staci vydychat.
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Emoce pfi komunikaci - tlumit vasné, nezvysovat hlas!

K ¢emu takova neprili$ pfijemnd navstéva Skoly vede? Jediné k tomu, Ze pristé se tam rodi¢tm vibec nechce jit a snazi se
setkdni s uciteli omezit na minimum. Mnohdy se stava, Ze si po takové navstévé doma matka postézuje otci a ten, velmi roz-
zloben vleti do Skoly, aby to uvedl na pravou miru. Pfi takovych odvetnych navstévach nezvladne jedna nebo druhad strana,
spis vétsinou obé, své emoce, dochdziina kiik, hadky a rozumnd arqgumentace se nebere vazné a obé strany se citi nepravem
napadeny. Konéi to vétsinou tim, Ze otec za sebou praskne dvermi a ucitel se musi jit uklidnit kavou a pfi ni, misto aby si ji
vychutnal, si fikd, jestli tohle mad za svou snahu a praci zapotiebi. Nem4, ale rodi¢ taky ne. A kde se tedy stala ta chyba? Je
na strané rodiny, Skoly? Ano tam ani tam a vlastné je to na obou. Nezvladli to, neumeéli najit spolec¢nou fe¢, pfestoze maji spo-
le¢ny cil. Najit spolecnou fe¢ vyzaduje, aby byla komunikace zalozena hlavneé na slusnosti, na ticté a toleranci, pochopenitoho
druhého. A v tomto piipadé nase Metodika prosi a apeluje na ucitele, aby oni se pfedevsim chovali slusné, taktné a chapavé
a taky velmi diplomaticky, aby chtéli a uméli pochopit rodice, v jaké se nachazeji situaci a jak moc to maji s ditétem se vzacnym
onemocnénim po vSech strankdch tézké, aby jim proto uméli i leccos odpustit.

23



4 METODIKA PRACE S DITETEM S CYSTICKOU FIBROZOU

Tereza Kubisovd, Helena Uhlitovd
4.1 Charakteristika cystické fibrézy

Cysticka fibréza (déle jen CF), dfive také mukoviscidéza je jednim z nejéastéjsich vrozenych dédiénych onemocnéni. Je to
nemoc chronickd, v soucasné dobé dosud nevylécitelna, ale 1ééitelna. Nemocni potfebuji trvalou péci a pomoc nejen rodiny
a zdravotnikd, ale i $ir§iho okoli. Proto je tfeba, aby o podstaté nemoci a o problémech, které jsou s ni spojeny, védélo i okoli
nemocného. CF se mtze projevit kdykoliv béhem Zivota (nejcastéji vSak v prvnim roce véku ditéte). Projevuje se opako-
vanymi infekcemi dychacich cest, neprospivanim (Spatnym pfibyvanim na vaze), dale vysokym obsahem soli v potu
au 98 % dospélych muzu i neplodnosti. Nemoc muZe byt provazena dal$imi projevy a komplikacemi, které mohou jeji obraz
ménit a ovliviiovat jeji prabéh.

Co se déje v organismu nemocnych CF?

CF je dédicné onemocnéni zplisobené mutaci urcitého genu. Tento defektni (zménény) gen vede k nedostateéné tvorbé
a funkci bilkoviny, kterd se nazyva CFIR protein a kterd requluje prtachod iontd chloru (Cl-), sodiku (Na+) a bikarbona-
tu (HCO,-) obalem bunék. Na vsech sliznicich nemocnych CF je pro poruchu funkce CFIR bilkoviny omezeno vylucovani
Cl- a zvySeno vstfebavani Na+. To se projevi zejména v dychacich cestach, v travicim dstroji (ve slinivce bfi$ni), v jatrech
a v pohlavnim ustroji. V dychacich cestach se tvori misto ¢iré tekutiny omyvajici fasinkovy epitel vazky a husty hlen, ktery
pevné lpi na sténach sliznice, omezuje pohyb fasinek a hromadi se v dychacich cestach. Stejné zmény se déji i na sliznicich
ostatnich organt, jejichz vyvody maze vazky hlen ucpavat. Jeho hromadéni a konzistence narusuji normalni funkci organa
a jsou pric¢inou vétsiny klinickych ptiznakd CF. Jina situace je v potnich zlazach. Ty produkuji az pétkrat slanéjsi pot nez
u zdravych osob.

Jak casta je CF?

Cystickou fibrézu ma jedno z 2 500-4 000 narozenych déti. To znamend, Ze se v Ceské republice narodi kazdy rok asi 32az46
déti s CF. Kazdy 26. jedinec u nds je nosicem mutace genu pro CF. Je tedy pomérné vysoka pravdépodobnost, ze se dva nosici
setkaji - stane se to pfiblizné v kazdém 676. partnerstvi. Takovy par pak ma 25% riziko, Ze bude mit nemocné dité. Nesporné
vSechna onemocnéni nejsou spravné diagnostikovana a zcela urcité Zije mezi ndmi mnoho nemocnych s CF, ktefi jsou 1é¢eni
pod jinou diagnézou. V Ceské republice je v soucasnosti diagnostikovano pfiblizné 600 nemocnych a predpoklada se, Ze pocet
vSech nemocnych se blizi k 1000. Na podzim 2009 byl zahdjen celoplosny screening novorozencli a naprostd vétsina nemoc-
nych déti je nyni diagnostikovana p¥iblizné do konce Sestinedéli.

Pfiznaky CF

Priznaky nemoci a jejich zavaznost se u jednotlivych nemocnych velmi lisi. Postizeni dychaciho tstroji, projevujici se
predevsim opakovanymi infekcemi, je pfitomno prakticky u vSech nemocnych s CF, mizZe se vSak projevit kdykoli v pribéhu
zivota - nékdy to byva zahy po narozeni, jindy aZ v dospélosti nebo kdykoli mezi tim. Pfiznaky poruchy traveni, zpa-
sobené nedostatecnym vylucovanim travicich enzymd, jsou pfitomny pouze u 80-85 % nemocnych. Nedostatecnd tvorba
téchto enzyml nemusi vzdy byt pritomna od kojeneckého obdobi, ale miiZe se rozvinout v pozdéjsim véku. U 10 % novoro-
zenct s CF se projevi onemocnéni hned po porodu mekoniovym ileem, coz je ucpdni stfev hustym sekretem. Vysoky obsah
soliv potu md 99 % nemocnych, 98 % dospélych muzl je neplodnych. Je dilezZité védét, Ze postizeni dychaciho a zaZivaciho
Ustroji spolu tizce souviseji a ovliviiuji se. Nemocny se zdvaznymi respiracnimi projevy ma mensi chut k jidlu, Spatné travi
potravu a nepiibyva ¢i dokonce ubyva na vaze. Nemocny, ktery z jakéhokoli divodu trpi Spatnym stavem vyzivy, se hife
vyrovnava s infekci a jakymkoli problémem, postihujicim dychaci tstroji. Je tedy tfeba dbét nejen na to, aby se dité s CF
zbyteéné nesetkavalo s infekci a aby dobfe pecovalo o hygienu svych dychacich cest, ale i na to, aby bylo v co nejlep$im
stavu vyzivy.

Struény pfehled moznych pifiznaka CF

Dyichaci tstroji:

Obecné ptiznaky: Kasel (drdzdivy nebo s vykaslavanim hlenu), zrychlené, ztizené dychdni, dusnost, zastfeny hlas, ucpany nos,
soudkovity hrudnik, palickovité prsty.

Onemocnéni postihujici dychaci cesty: Opakované zanéty vedlejsich nosnich dutin. Nosni polypy. Opakované nebo chronické
zanéty pradusek - bronchitidy. Opakované zanéty plic - pneumonie.
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Travici tstroji:

Obecné ptiznaky: neprospivani (vétsinou pfi normdlni chuti k jidlu), velké b¥isko a relativné tenké koncetiny, porucha ristu,
objemné pachnouci stolice, plynatost, bolesti bficha, Zluté zbarveni kiize a bélma u postizeni jater.

Onemocnéni postihujici travici Gstroji: porucha zevni sekrece slinivky b¥isni. Opakované zanéty slinivky. Cukrovka. Mekoni-
ovy ileus (u novorozence). Distdlni intestindlni obstrukéni syndrom (ucpdni stfeva zahus§ténym obsahem). Vyhiez koneéniku.
Striktury stfeva. Jaterni postiZeni nékdy vedouci az k cirhéze. Zluénikové kameny. Gastroezofagealni reflux.

Potni zlazy: napadné slany pot. Metabolicky rozvrat (Sok) pfi vyssich ztratach soli potem.

Pribéh a prognéza

Pribéh onemocnéni bez zavedené 1écby prinasi ¢asté exacerbace respiraénich infekei, postupnou ztratu funkéni plicni tkdné
se selhavanim dychani, neprospivani, podvyzivu, rozvoj cirh6zy jater, diabetu, osteopordzy.

Pribéh onemocnéni se zavedenou lécbou: cilem lé¢by je oddaleni rozvoje komplikaci a udrzeni co nejlepsiho stavu funkce plic
a dobrého stavu vyzivy. Stftedni vék preziti je v soucasné dobé ve vyspélych statech okolo 37 let.

Lécba

CF je chronickd nemoc, kterou je tfeba 1é¢it trvale, nebot zatim je§té neexistuje metoda, ktera by ji vylécila. Cilem lécby je udr-
zet nemocného a predevsim jeho plice a dychaci cesty co nejdéle v dobrém stavu. Modernilécba CF je oznac¢ovana za agresivni.
To znamena, Ze pouziva velkého mnozstvi lékt a casto ve vysokych davkach. Zasadné ma rodina ditéte s CF vést tak normalni
zdravé dité. Sport slouzi jako pomoc v ocistovani dychacich cest (protoze podporuje odkaslavani) i k posileni svali a télesné
kondice. Je prokdzano, zZe déti, které jsou télesné zdatnéjsi, maji mnohem lepsi vyhlidky nez déti nevykonné.

Léceni onemocnéni dychaciho istroji

Léceni infekci dychacich cest spociva predevsim v podavani antibiotik. U déti s CF se s 1écbou antibiotiky za¢ind podstatné

diiv a podavaji se déle a ve vyssich davkach nez u zdravych déti. U nemocnych s CF je tfeba zasdhnout okamzité, aby infekce

a zanét nemohly udélat na plicich nenapravitelné zmény. Casto se antibiotika nasazuji i u virovych infekci, na které ptimo

neucinkuji. Pomahaji vSak v zarodku vymytit bakteridlni infekce, které na vir6zy bezprostiedné navazuji.

Pro nemocné CF je typické riziko osidleni plic nékolika specifickymi bakteriemi, které se neusidluji v dychacich cestach zdra-
vych lidi a nejsou pro né ani nebezpecné. Ve skupiné nemocnych CF vSak hrozi riziko epidemie témito bakteriemi, a proto jsou

od sebe jednotlivé skupiny pacientt i jednotlivi pacienti striktné separovani a oSetfovani zcela oddélené (v jiné mistnosti

a v jiny den), a to jak pfi ambulantnich kontrolach, tak pfi nutnosti hospitalizace. Pfi ndhodném setkdni nemocnych CF je

doporuceno dodrzovat vzddlenost minimalné na délku natazené paze dospélého clovéka. Vzdjemné potkavani mezi pacienty
se vSak velmi nedoporucuje a veskeré spolecné aktivity nemocnych jsou proto vyloucené.

Bakterii Pseudomonas aeruginosa (,, pseudomondda”) se velmi dobfe dafi ve vlhkém prostedi, zejména ve vodé, ktera je

néjak znecisténa lidmi, a dale v padé. Maze se mnozit vSude, kde je vlhko a minimalné pokojova teplota. Zdrojem této bakterie

mohou byt napt. sifony vodovodnich zatizeni ¢i WC, nedostate¢né chlorované bazény, odpafovace na tstfednim topeni, zu-
barské vrtacky apod. Do vzduchu se mikrob dostane v okamziku, kdy vznikne aerosol, to znamend, Ze se vytvoii velice jemné

vodni Castice, které okem nepostfehneme, napf. pustime-li do vylevky vodu nebo splachneme-li WC. V drobnych kapic¢kach

vody se pseudomonada dostane do vzduchu a nemocny s CF ji mtze vdechnout. Ve vzduchu vsak dlouho nevydrzi a zahyne.
U nemocnych s chronickou infekci této bakterie se zahdji po prvnim pokusu o zlikvidovani mikroba ,béZnymi prostfedky”
lécba antibiotiky do zily (intravenézné ¢ili i. v., ,ivécka”), podavanymi po dobu 14 dni kazdé tii mésice. Tato 1écba se pii
chronické pseudomonadové infekci opakuje pravidelné ¢tyfikrat rocné i v piipadé, Ze stav nemocného je dobry a nemocny
nevykazuje projevy infekce. V mezidobi mezi ,i. v.” lécbou pacienti denné inhaluji navic inhalaén{ antibiotika.

Nejobavanéjsi bakterie z komplexu Burkholderia cepacia (,,cepdcie”) mohou zpusobovat tézkou infekci, byvaji rezistentni
na vétsinu dezinfekci a antibiotik a nejéastéjsi z jejich forem je kontraindikaci k zafazeni na transplantaci plic. Nemocny s CF
se bakterii mtze infikovat ze zevniho prostfedi nebo kontaktem s jinym nemocnym. Pfi jejim prvnim zdchytu se okamzité

zahdji pokus o zlikvidovani infekce intravenézni 1é¢bou antibiotik. Chronickd infekce se vzhledem k rezistenci na antibiotika

neléci opakovanym pravidelnym podavanim antibiotik. Lécba se ponechava pouze na akutni zhorSeni projevu trvalé infekce.

Kazdodenni domaci lé¢ebnou péci je snaha o udrzeni priichodnosti dychacich cest - husty hlen je tfeba zkapalnit, aby mohl
byt vykaslan a plice se udrzovaly ,¢isté”. Redéni hlenu se provadi inhalacemi 16k, které se tak dostanou pfimo na misto,
kde maji ic¢inkovat, tedy do jemnych priidusinek nebo az do plicnich sklipkd. Dobrou techniku inhalaci uéi nemocné i jejich

rodice ihned po stanoveni diagnézy fyzioterapeut a poté ji pravidelné kontroluje a upravuje podle véku a zdravotniho stavu

nemocného. Formou inhalaci se podéavaji léky zfedujici hlen (mukolytika), antibiotika, 1éky rozsitujici pradusky (bronchodi-

,,,,,,
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Lécebna rehabilitace zahrnuje dechovou fyzioterapii a pohybovou léébu. Prvni ma bezprostfedni, vétsinou expekto-
raéni (odhleniovaci) efekt. Druha slouZi k postupné adaptaci organismu na télesnou zatéz a projevuje se zlepSovanim
fyzické kondice i celkové odolnosti.

U nemocnych s tézsim postiZzenim, kde plice nedokazi plné okyslicovat krev, se pfistupuje k domaci kyslikové terapii. Provadi
se pomoci tzv. koncentratord kysliku (funguji na elektricky proud a ,vyrabi” kyslik z okolniho vzduchu) nebo pomoci kapal-
ného kysliku dodavaného domi pravidelné v lahvich (s moznosti naplnit si mensi cestovni lahev).

V pokrocilych stadiich nemoci, kdy selhavd pfedchozi soustavné provddéna 1écba a stav nemocného se zhorsuje natolik, ze
neni nadéje, Ze by zil déle nez 1-1,5 roku, se rozhoduje o feSeni této zavazné situace moznosti zafadit pacienta na cekaci

listinu k transplantaci plic.

Lééeni onemocnéni zazivaciho ustroji

Léceni spociva v upraveé stravy (v dodrZzovani vysokokalorické diety), v poddvani pankreatické substituce (tj. v ndhradé chy-
béjicich enzymd slinivky b¥isni), vitamint a v lé¢eni p¥ipadnych komplikaci.

Strava ditéte i dospélého s CF musi byt plnohodnotnd, md obsahovat o 40-50 % vice energie (kalorii) nez strava zdravého
jedince téhoz véku. 45 % kalorického pfijmu pfitom maji hradit tuky, jejichZ vyhodou je, Ze v malém objemu dodaji maximum
va ¢i dokonce ubyva navaze, dostava navic podpirné piipravky enteralni vyzivy (nejznaméjsi Nutridrink) obsahujici zakladni
slozky potravy ve zjednodusené - jakoby jiz natravené - formé, obohacené vitaminy a stopovymi prvky.

Pokud se stav vyzivy ani touto cestou neupravi, pfistupuje se k méné prijemnym moznostem jako je vyziva tzv. nazogast-
rickou sondou, tj. sondou, kterd se nemocnému ditéti vecer zavede nosem do zaludku a kterou mu pak v pribéhu noci kape
do Zaludku vyzivny roztok. Dalsim zptsobem je sonda, kterd se malou operaci zavede biisni sténou pfimo do zaludku. Nazyva
se perkutanni endoskopicka gastrostomie, zkrdcené PEG. Tato sonda se pTichyti ke kiizi, uzavie patentnim zavérem a béhem
dne zistava uzaviena. Vecer se uzavér otevie a napoji se na néj hadicka, kterou celou noc kape pomoci pumpy vyzivny roztok
piimo do zaludku nebo do stfeva.

Pred kazdym jidlem uzivaji nemocni CF tzv. pankreatickou substituci (ndhradu enzym slinivky bfi$ni). Enzymy je tfeba brat
ke kazdému jidlu s vyjimkou Cerstvého ovoce.

I pti dostatecné substituéni lé¢bé je nutno détem s CF dodavat vitaminy, které jsou rozpustné v tucich, tedy vitamin A, D, E
anékdyiKk.

Nemocni CF nesmi zapominat na dostate¢ny privod tekutin (nejméné 2 litry denné) i soli, hlavné v horkém pocasi. Jinak hrozi
rozvrat vnitiniho prostfedi ¢i zahus$téni stfevniho obsahu a zluci a zhorSeni uvolriovani hlenu z dychacich cest. Je dokdzano,
Ze déti s CF Spatné odhaduji svou potfebu tekutin. Pfi zvySeném pohybu zejména v teplém pocasi je tieba déti s CF vyslovené
nutit k ptijmu tekutin.

Soucésti 1écby jsou také preventivni opatfeni dodrZovana v domacnosti (popsana podrobné v nasledujici kapitole Specifika
domaci péce u nemocného CF) a opatfeni mimo rodinu, mezi néz patii nedoporuceni k navstévé kolektivnich détskych zafi-
zeni (kromé pfedskolniho roku) a omezeni pouzivani prostfedkd hromadné dopravy a navstévy uzavienych prostor s vétsi
koncentraci lidi (jako jsou kina, divadla) v dobé zvyseného vyskytu virovych infekei dychacich cest.

4.2 Dité s cystickou fibrézou

Vzdélavaci oblasti zasazené u cystické fibrézy

Cysticka fibréza je onemocnéni, které dnes jiz nastésti neni ve vétsiné pfipadd na prvni pohled markantné vidét. P¥i porovna-
vani ristovych grafii vékové stejné starych déti s timto onemocnénim a déti zdravych, jsou vSak patrné vyznamné diference.
Déti s CF jsou konstituéné slabsi a kieh¢inez déti zdravé. Vyspivaji pozdéji a ¢asto plisobi jako mladsi, nez ve skutecnosti jsou.
Mivaji utlejsi koncetiny v kontrastu k zvétSenému b¥isku a vpadlému, soudkovitému hrudniku. Mohou také mit kulatéjsi zada
a spadla ramena. Jejich dospivani je opozdéno. Kvili svym télesnym dispozicim ¢astéji fyzicky zaostavaji za svymi vrstevniky.
P1i zvySené télesné ndmaze se sndze zadychaji.

V oblasti hrubé motoriky muize byt jejich télesna vykonnost snizena. Jsou slabsi a jejich vydrz je omezenéjsi také vlivem
horsiho okyslicovani organismu zptisobeného plicni nedostatecnosti.

Jemna motorika a grafomotorika mohou také byt v nékterych pfipadech lehce alterovany. Nemocni CF maji casto palicko-
vité prsty a rozsiteni poslednich ¢lankd mtze u téch z nich, ktefi maji primarné jemnou motoriku horsi, znamenat jesté dalsi
zhorSeni obratnosti.

U nemocnych CF jsou mentalni schopnosti rozloZzeny podobné jako v celé populaci, kopiruji tvar Gaussovy kiivky. Zkuse-
nosti sebrané ze zahrani¢nich vyzkumi casto uvadi, ze déti s CF jsou - co se tykd znalosti a dovednosti - na tom lépe nez jejich
vrstevnici, protoze se jim rodice od ttlého véku vice vénuji.
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Co se tyka kognitivnich funkei - z nich je na prvnim misté tfeba jmenovat potiz v oblasti pozornosti a potazmo v kratkodobé,
provozni paméti. Obé tyto funkce jsou narusovany béhem procesu uceni drazdénim ke kasli a kaslem, ktery neni zddouci
tlumit nebo ho potlacovat. Toto je tfeba brat v ivahu zvlasté u déti s ADHD syndromem, kde je primarni porucha pozornosti
vlivem CF znasobena. Toto je nejcastéjsi kombinace, ktera v soucinnosti s CF u déti pfichazi v ivahu a je v podstaté tak casta
jako jsou casté dys- poruchy v ramci celé populace. Nutno Tici, Ze u déti s CF i lehké formy dys- poruch vyznivaji ve svém
dopadu jako zavaznéjsi, protoze je tfeba vzit v ivahu jejich vétsi unavitelnost a nepravidelnéjsi pracovni nasazeniv priabéhu
vyucovaci hodiny, dne, tydne, roéniho obdobi, atd.

Smyslové vady - poruchy sluchu, zraku se u nemocnych s CF vyskytuji ve stejné mife jako v populaci obecné. Nutno vsak fici,

ze v kombinaci se zdkladnim onemocnénim znamenaji opét umocnéni celkového handicapu.

Piilezitosti - co ma ucitel védét, krize a rizika - co musi uéitel védét

U déti s CF se nedoporucuje dochazka do matefské skoly vétSinou diive nez rok pfed zahajenim §kolni dochdzky z divodu ochra-
ny dychacich cest pfed opakovanymi infekcemi. Dale se jiz dochazka v zdsadé nelisi od dochdzky déti zdravych. Vétsina déti
s CF dokon¢i zdarné zakladni Skolu. Jak bude vypadat jejich dalsi skolni kariéra, zdleZi nejen na jejich schopnostech, ale také
na jejich soucasném zdravotnim stavu. Vétsina z nich postupuje dal a to jak do ucebnich obord, tak na stfedni skoly rizného
typu. Vzhledem ke zdravotnim omezenim, ktera z onemocnéni vyplyvaji, je vSak limitovan vybér sttednich Skol a uéilist.
Nemocni CF by neméli pracovat ve fyzicky naroénych provozech, neméli by se pohybovat v prasném, vihkém nebo znecisténém
prostfedi, ani v mistech, kde je horko a hrozi zvysené poceni. Neméli by také pracovat s chemikdliemi, zvlast témi, jejichz
vypary drazdi dychaci cesty. Nevhodnd je také prace v zemédélstvi — s pidou, hospodarskymi zviraty, apod.

Idedlni podoba studia je stfedni $kola, kde nemusi plnit povinné praxe, s tim, Ze po jejim ukonceni by mohli pracovat nejlépe
v administrativé nebo obecné v oborech, které vylucuji vySe zminéna rizika.

4.3 Organizace a obsah vzdélavani

Specifika hygienicko epidemického rezimu ditéte s CF ve tfidé

Nemocni CF nepfedstavuji pro své okoli Zzddné nebezpedi, co se tyka prenosu infekce. Bakterie, které osidluji jejich dychaci
cesty, jsou takzvané specifické. To znamena, Ze se vyskytuji pouze v dychacich cestach lidi s timto onemocnénim. Jejich kasel
neni tedy ,nakazlivy”.

Nemocni CF se vSak mohou ohrozit mezi sebou navzajem, takZe se nedoporucuje jejich vzajemné stykani. V centrech,
kde jsou léceni, se dodrzuje pfisny hygienicko-epidemiologicky rezim vylucujici jejich vzajemné potkavani, vstupuji sem
chranéni rouskou, jsou-li hospitalizovani dva nemocni s CF na jednom oddéleni, jsou v pokojich s reZimem izolace, atd.

Z toho vseho vyplyvd, Ze ani v rdmci jedné tfidy nemohou fungovat dva Zici s timto onemocnénim a pokud je nékdo stejné
nemocny v ramci celé Skoly, pak je tfeba minimalizovat vzajemné potkavani napt. v druzing, v jidelné nebo na toaletach.

Pripady z praxe, které jsme zaznamenali v priitbéhu let, vypadaji tak, ze vétsinou rodice déti resi situaci presunem jednoho nebo
druhého ditéte na jinou dostupnou skolu. Obecné doporucujeme presun ditéte, které je na skole nové (pfislo aZ jako druhé) nebo
domluvu mezi rodici s ohledem na specifické potieby obou deti.

Hygienicky rezim je dan preventivnimi opatfenimi proti infikovani bakterii Pseudomonas aeruginosa, ktera se drzi
v jakékoli stojaté vodé a vlhku (vice viz v kapitole Charakteristika cystické fibrézy, oddil Léceni onemocnéni dychaciho dstro-
ji). Dité s CF by nemélo pfijit do pfimého kontaktu se stojatou vodou. Nemélo by do ni sahat a nemélo by se vyskytovat pobliz,
pokud je tato voda rozstfikovana do vzduchu. V praxi Skolni tfidy to znamena posadit dité s CF daleko od umyvadla a kvétin
v kvétinacich ¢i vazach. Dalsim rizikovym mistem jsou toalety. Jednim z feSeni je, Ze dité chodi na zvlastni toaletu, kterou uci-
tel, pracovnik tiklidu nebo samotny rodi¢ denné proléva dezinfekci s chlérem. Jinou moznosti je navstéva toalety s rouskou, coz
ale mohou nékteré déti odmitat, protoze na sebe nechtéji upozornovat, jiné déti na rousku jen ¢asto zapominaji.

Nékterym rizikovym situacim se lze vyhnout zcela - odstranénim kvétin, které potfebuji stdlé vlhké prostredi, nepouzivani
odpafovact naradidtorech, umisténim akvaria do jiné tfidy, atd. Dité s CF by také nemélo brat do ruky mokrou houbu na stirani
tabule.

Kdy se 1écba CF dostava az do skolni tfidy

Lécebné rehabilitaéni rezim, ktery musi nemocny CF dodrzovat (tj. inhalace roztokt, které fedi husté hleny v dychacich ces-
tach a umoznuji jejich snazsi odkaslavani, dechova rehabilitace ¢i inhalaci antibiotik) se realizuje obvykle 3x denné doma.
Rezim je ¢asové dosti narocny. Nékteré déti zvlasté na 2. stupni tak v nékterych pripadech vyuzivaji toho, Ze po domluvé
s tfidnim ucitelem nosi s sebou do Skoly maly pfenosny inhaldtor (nebo maji jeden nepfenosny trvale ve $kole) a inhaluji
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nékteré dny v tydnu v prostorach, které pro to vyucujici vycleni (Skolni kabinet, apod.). Neni Sikovné nechat dité inhalovat
mezi ostatnimi détmi. Jednak to ditéti s CF miize byt nepfijemné a také se nebude soustfedit na spravnou techniku dychani
béhem inhalace.

Nemocni CF musi pfed kazdym jidlem s vyjjimkou ovoce uzivat travici enzymy.

V mateiské Skole poddvd obvykle tyto enzymy ditéti ucitelka, i kdyz jiz predskolni dité s CF vi, Ze bez enzymtul nezacind jist a mélo
by se o né samo hldsit. Jesté na 1. stupni by mél mit ucitel dohled nad tim, zda dité enzymy k jidlu bere. VSechny déti s CF jsou vsak
Jjiz od titleho véku uceny v tomto ohledu samostatnosti.

S uzivdnim enzymui vétsinou nebyvd problém, ackoli jsme zaznamenali i pripad, kdy ucitelky v MS odmitaly ditéti enzymy poddvat s tim,
Ze to neni jejich povinnost a matka chlapce - predskoldka musela vzdy pred svacinou a obédem pfijit a chlapci dat enzymy sama.

Travici enzymy nejsou léky jako takové, jsou to v podstaté latky, které dodavame télu nahradou za ty, které by spravné méla
vyprodukovat slinivka bfisni. Bez travicich enzymi neni dobré fungovani nemocného s CF prakticky mozné. Nedostatek travi-
cich enzymt u néj navic zptisobuje nadymani, zapachajici plyny, bolesti bficha, prijem nebo zacpu.

Ostatni léky a vitaminy uZiva dité doma a ve skole neni tfeba - aZ na vyjimecné pfipady - v tomto ohledu nic fesit.
Vyznamnou kapitolu vsak - jak z pfedchoziho vyplyvd - €ini samotné jidlo. V disledku toho, jak je vyZiva ditéte od utlého
véku ostie sledovana - déti jidlo casto §idi, bojkotuji, manipuluji s nim, jsou vybiravé, ,sysli” sousta v tstech, takze tempo
jidla je vpravdé hlemyzdi. Pfestdvka mezi vyucovacimi hodinami ¢asto na jidlo a dodrZovani pitného rezimu nestaci, takze
doporucujeme dovolit ditéti, aby svacinu mohlo dojist v hodiné. Pit by mélo mit moZnost neustdle. Dohled pedagoga v pred-
Skolnim détském zatizeniina prvnim stupni je proto v tomto ohledu velmi Zaddouci - a diky své soustavnosti dosti ndroény.
Vrdmci co nejoptimdlnéjsiho fungovani ditéte s CF ve tfidé doporucujeme, aby dité mélo misto v fadé pobliz viychodu, aby
mohlo kdykoli bez dovolovani odejit na toaletu nebo odkaslat a vyplivnout hlen do kapesniku za dvete. Nékteré déti potlacuji
nutkani ke kasli, nechtéji rusit nebo vyplivavat hlen pfed spoluzaky nebo maji problém se zdpachem, ktery zptsobuji plyny,
na toaletu mohou potfebovat castéji.

Vyucovaci pfedméty

Déti s CF mohou mit obecné problémy v pfedmétech, kde je zapotiebi dobrého soustfedéni a koncentrace pozornosti.
Tyka se to zvlasté déti, které jsou oslabené: tedy castéji nemocné, trvale zahlenéné a kaslajici, slabsi konstituce.

Dale je tfeba myslet na specifika hygienického reZimu a pro déti s CF rizikové prostfedi. Nemocnym CF vadi prasné prostie-
di, horko, vlhko, stojatd voda, kontakt se zeminou, plisni, hnilobou. Nevhodné podminky tak mohou nastat pii pfedmétech

jako je pracovni vyucovani ¢i nékteré laboratorni prace.

V télesné vychové je potieba vyhnout se zcela sauné, pii plavani prostoram sprch (lze je projit rychle s rouskou) a nadmérné

fyzické zatézi. V hodinach télocviku nékteii nemocni CF staci zdravym vrstevnikiim. Jiné déti vSak to samé jako ostatni ne-
zvladdnou nikdy, dalsi nestaci tfeba jen po infektu ¢i pfi vétsi inavé. Vzdy je zadouci nechat je cvicit podle aktudlniho zdra-
votniho stavu a nenutit je k pfepinani sil. Casto je vhodné povéfit je tfeba i méné naroénym tikolem ve chvilich, kdy se neciti

dobfe. Je to lepsi, nez nechat je sedét a zahdlet Gplné.

Specifika jednotlivych stupni vzdélavani

Mateiska §kola

Skola a zaélenéni ditéte s CF do vzdélavaciho procesu znamenaji vyznamny krok smérem k socializaci ditéte, ale také k uzsi
konfrontaci se svétem ,zdravych”. Prvnim détskym kolektivnim Skolskym zafizenim, kam dité pfichazi, je matefska skola.
Détem s CF se dfive dochazka do MS nedoporuéovala z ditvodu vétsi nemocnosti a pro neuspokojivy stav vyzivy. Dnes je fada
pfedskoldki s CF diky lepsim lééebnym moznostem v dobrém stavu a navstévuji MS alespoii posledni rok pied nastu-
pem do Skoly. Déti s CF, podobné jako jiné déti s chronickym onemocnénim, mohou mit bez pfedskolni pfipravy problémy se
zaclenénim do détského kolektivu, hife pfijimaji a respektuji praci pod vedenim ucitele. Zaziti ur¢itého pracovniho rezimu je
velmi podstatna soucdst toho, co se souhrnné oznacuje jako Skolni zralost.

Dité s CF p¥ichazi zpravidla do MS z pe¢ujiciho prostfedi rodiny, kterd diisledné dba lééebnych doporuéeni. Rodi¢ovské
obavy plynou hlavné z mozného kontaktu déti s bakteriemi, které by mohly ohrozit jejich dychaci cesty.

V pfedskolnim véku déti s CF casto jeSté nemaji plice trvale osidlené bakterii Pseudomonas aeruginosa. Pro zdravé je tato
bakterie neskodnd, ale détem s CF miiZe zpUsobit zhorSovdni zdravotniho stavu. Proto rodice doma peclivé hlidaji hygienicky
rezim (dezinfekce rizikovych mist prostfedky s chlérem), aby dité pfed touto infekci ochranili co nejdéle. Ve skolce chtéji
tento problém ,ohlidat” také.

28



Nékteré déti mivaji problémy s trdvenim a nechutenstvim. Piijem vysokokalorické stravy je vSak nezbytné nutny pro jejich
dobry zdravotni stav. Proto maji rodice ¢asto obavy i z toho, zda dité bude dobfe jist v kolektivu déti a zda bude jidlo dosta-
teéné vydatné. Nékteré maminky po domluvé s uéitelkou MS ptidavaji détem k pravidelnym jidlim napf. tuénéjsi jogurty, syry,
sunku, rdzné tvarohové krémy podle chuti a vybéru ditéte tak, aby jeho kaloricky p¥ijem pokryl doporuéenou denni davku.
Travici enzymy jsou ditéti dodavany v podobé pankreatické substituce v kapslich. U¢itelka v MS potfebuje védét, kolik kapsli
ma dité k uréitému jidlu dostat. Ale uz v pfedskolnim véku se déti postupné samy uci, kolik kapsli potrebuji.

Nékteré MS chodi s détmi do sauny a na plavani. Saunovéni je pro déti s CF absolutné nevhodné! Navitévy bazénu se nevylu-
¢uji iplné, dobte chlorovana voda by méla byt bezpecnd, ale sprchy jsou rizikové prostiedi. Zvazeni, zda plavani ditéti dopfat
i pfes urcita rizika, je tak vzdy na rodi¢ich. V nékterych piipadech je vhodné, aby rodi¢ mél moznost doprovodit dité na akce
mimo Skolku. Zajisti tak vSe potfebné a dité neptijde o oblibené aktivity.

MS piedstavuje zpravidla prvni kontakt ditéte s CF s $ir§im okolim. Je dobré ditéti umoznit, aby se chovalo a projevovalo volné
a mohlo se sZivat s vrstevniky a jejich reakcemi na vlastni odlisnost. Citlivy a rozumny p¥istup ze strany vychovateli v MS je
tim nejlepsim vkladem pro zdravé sebevédomi ditéte do budoucna a pro to, aby se za své onemocnéni nestydélo a dovedlo ho
vnimat jako soucast sebe samého. Setkani s odlisnosti a to, jak s ni vychovatel naklad4, je vijznamné i pro ostatni zdravé déti.
Tato situace se mtize stat modelem pro jejich chovani v obdobné situaci v budoucnosti.

Zakladni skola

Vstup do Skoly znamena dalsi stupen k socializaci ditéte a k jeho celkovému rozvoji. V mladsim skolnim véku stoji v popfedi

motivace néc¢eho dosahovat a s nékym se porovnavat. Diive mivaly vSechny déti s CF automaticky odklad $kolni dochazky ze

zdravotnich divodd pro svij mensi vzrist a kieh¢i télesnou konstituci. Dnes to u vétsiny déti neni z téchto diivodi tfeba. Po-
kud jsou zralé i po socioemocni strance, nic nebrani tomu, aby do skoly nastoupily v obvyklém terminu. Doporucujeme

rodicim, aby pfi nastupu ditéte do Skoly pisemné informovali vedeni skoly o onemocnéni ditéte. Doporucujeme déle podrob-
néji informovat ttidniho ucitele/tfidni ucitelku ditéte o jeho onemocnéni, pfedat mu tisténé materidly, pfipadné doporucit

webové stranky Klubu CF. Také je dobré sdélit rodi¢dm spoluzakd ve tridé, Ze kasel déti s CF neni nakazlivy a neohrozuje ostat-
ni. Hodi se k tomu napf. prvni tiidni schtizka. Mize se tak pfedejit pfipadnym problémtm a vylucovani ditéte s CF z kolektivu

jako ,nakazlivého”, od néhoz je tfeba se drzet stranou. I ostatni pedagogové a vychovatelé, ktefi se staraji o dité s CF, by méli

védét alespon zakladni informace o jeho onemocnéni.

V mlad$im §kolnim véku (1.-5. tfida) se dité postupné adaptuje na novy rezim, vétsi zatéZ a na nové tkoly. Jejich prostfed-
nictvim je srovnavano s ostatnimi détmi. Novy rezim zahrnuje navstévu Skoly i volnocasové aktivity, coz je vlastné stejné

jako u déti zdravych. Co je jiné, je potfeba v¢lenit do tohoto obvyklého a velmi ¢asto nabitého rezimu jesté péci o sebe. Tyto

¢innosti navic zaberou détem s CF hodné ¢asu, protoze je tieba je provadét systematicky a nékolikrat denné. Primérné 2-3

hodiny denné musi dité s CF vénovat svému zdravi. V mlad$im Skolnim véku jsou déti s CF vétSinou oteviené a sdilné. 0 svém

onemocnéni hovoi{ ¢asto bez zabran, pokud se setkdvaji se vstficnym piijetim. Nékteré déti chtéji pfedvést spoluzdkim, jak

pouzivaji inhaldtor a dechovou pomticku flutter (cti flatr). Citi se byt ,vyjimeénymi” v pozitivnim smyslu. Je dobré je ve sdil-
nosti podporovat a ostatni zdravé déti vést k ohleduplnosti a pomoci.

Nékteré déti se stydi kaslat ve tfidé a vyplivnout hlen do papirového kapesniku pfed ostatnimi. Stac¢i posadit je tak, aby mohly

kdykoli béhem vyuéovani na chvilku odejit a provést ,¢isténi” dychacich cest mimo tfidu. Néekdy mohou mit déti s CF problémy

s plynatosti. Vysméch nebo poukazovani na to je tfeba vhodné podchytit. Napt. vysvétlit ditéti, které se tak chova, Ze je to

nevhodné a proc. Pro déti, které maji vétsi potiZe s travenim a stydi se za to pred ostatnimi, 1ze domluvit pouzivanijiné toalety,
napf. ucitelské. Obcas se stava, zZe déti s CF nechtéji pred spoluzdky polykat kapsle s enzymy. Opét je uzitecna domluva rodict

s ucitelem a hledani néjakého prijatelného feseni. Staci tieba ostatnim vysvétlit, Ze bez enzyml by nemocného bolelo bficho

a neptibyval by na véaze. Casto pak kamaradi nemocnému ditéti uzivani enzymi ptipominaji sami.

Jesté ve Skolnim véku fada déti nema chronickou infekci obavané ,pseudomonddy”. Déti, které jsou jiz kolonizované tou-
to bakterii, potfebuji pravidelna pfeléceni antibiotiky do Zily. Tato intravenézni kira trva obvykle dva tydny a opakuje se

po tfech mésicich. Nékdy déti mohou tuto 1é¢bu absolvovat doma a v pauze mezi jednotlivymi davkami 1ékd v kapackach

stihnou ijit do Skoly. Je tfeba se s rodic¢i domluvit, co dité po dobu tzv. ivécek mize délat.

Uéast na skole v ptirodé ¢i kurzech je pro nemocné dité velmi prospésnd, pokud je v dobrém zdravotnim stavu a pieje si jet.
Ucitelé se nemusi obavat vzit je s sebou, sta¢i podrobnéjsi konzultace s rodici. Spolu s ditétem uciteli vysvétli, popiipadé

predvedou, jak dité inhaluje, atd.

Zékladnim pravidlem je, Ze dité se nesmi omezovat v kasli. Musi mit moznost na chvili opustit tfidu kdykoliv, kdyz potfebuje

hodné odkaslat nebo musi na toaletu.

U starsich déti (6.-9. tfida) se situace ponékud méni. V souvislosti s nastupujici pubertou se déti obecné stavaji uzavienéjsi

a také vztahy se spoluzaky zac¢inaji nabyvat podobu uz$ich individudlnich kontakta. Uréitou pfelétavost ve vztazich s vrs-

29



Na pocatku tohoto obdobi se v souvislosti s rozvojem mysleni mizZeme setkat s tim, Ze déti uvazuji vice o povaze svého one-
mocnéni, aktivné vyhledavaji informace nebo se s nim poprvé ,natvrdo” setkavaji prostfednictvim médii. Mohou pak reagovat

smutkem, izkosti nebo naopak zménou chovani ve smyslu zlobeni. Nahlé zhorSeni prospéchu nebo vyraznéjsi zména v praci

ve Skole i v chovani tak mtze byt hodné ovlivnéna zménou prozivani. Takové projevy patii ke szivani se s limitovanou Zivotni

perspektivou. Smutek a dlouhodobéji skleslou ndladu mohou doprovazet i rizné télesné piiznaky jako jsou bolesti hlavy, bo-
lesti bficha, zvysené teploty, apod. Priibéh zakladniho onemocnéni se mize v disledku této tzv. somatizace zhorsit. Pro rodi-
Ce, ucitele, ale ilékate tak byva casto tvrdym ofiSkem, k ¢emu dané priznaky u ditéte s CF spiSe patii. Déti s CF byvaji drobnéjsi

nez déti zdravé a pravé v puberté si toho vice vifmaji. Casto vypadaji oproti svym vrstevnikiim détsky a nevyspéle a citi se tak

nedostatecné nebo dokonce ménécenné. Také jejich fyzicka vykonnost byva mensi. Konfrontaci s vrstevniky miize vyucujici

citlivé ovlivnit a nemocného vhodné podporit, napt. vyzdvihnout jeho jiné kvality.

V pozdéj$im pubertalnim obdobi (8. a 9. tfida a cca dalsi dva roky) byva nejcastéjsim problémem nespoluprace déti pfi

16¢bé. Nemocni ¢asto riznym zpiisobem §idi nutné a pravidelné kazdodenni ikony. Rada z nich experimentuje s koufenim

cigaret nebo marihuany jako jejich zdravi vrstevnici. Divky usiluji o Stihlou linii, i kdyz védi, Ze dbytek hmotnosti negativné

ovlivni jejich plicni funkce. VSechny tyto projevy patii k véku, u déti s CF jsou vSsak mnohem rizikovéjsi nez u déti zdravych.
Pro kazdy piipad plati, ze je uziteéné neztracet s détmi kontakt, nehrotit komunikaci v okamzicich nesrovnalosti. Naopak

snazit se naslouchat, vyjadtit pochopeni a stanovit nekompromisni, ale rozumnd pravidla pro vzdjemnou komunikaci - jak ze

strany rodicd, tak ze strany vyucujicich.

Stfedni skola

Déti nemocné CF maji nékterd zdravotni omezeni, kterad je tfeba respektovat, co se tyce vybéru a volby ucilisté nebo stfedni
Skoly jako pripravy na budouci povolani. Nemély by se pohybovat v horkém, prasném ¢i znecisténém prostfedi, mezi nemoc-
nymi apod. Nesmi vykonavat ani p#ilis fyzicky naméhavé price. Studentim s CF se nedoporucuje ubytovani na internatech,
kde se tézko da plné dodrzovat lééebny rezim. Vybér stiednich skol a uéilist je tim omezen, zvld§té v mensich méstech nebo
je-li dité z venkova. Vétsina ucilist a stfednich $kol umoznuje rizné podoby individudlniho studia studenttm, ktefi ze zdra-
votnich divodi nezvladaji navstévovat Skolu denné. Mozné je i prodlouzit skolni dochdzku kviili zhor$eni zdravotniho stavu,
povolit samostudium, apod.

je tfeba pamatovat na jejich zdravi. Pravé obdobi mezi patnactym a osmnactym rokem byva casto kritické z hlediska celkového
zhorseni zdravotniho stavu. Nepfiméfené a dlouhodobé vystavovani zatézi mize nemocného vazné ohrozit. Mize byt vhodné
nechavat studentim i del$i terminy na dokoncéeni praci, napf. nechat jim na vypracovdni ukold cely vikend, aby béhem tydne
stihali dodrzovat lécbu. Také je tfeba dohodnout, jakym zptsobem bude student dohdnét latku, kterd mu utece béhem nevy-
hnutelnych absenci. Také na SS je dobré, aby se studenti s CF mohli i¢astnit viech aktivit, véetné kurzi. Vdy je nutné zajistit
podminky, aby nemocny, ktery je zpravidla jiz velmi samostatny, mohl dodrzet 1é¢ebny rezim.

V dospivani se ¢asto méni postoj nemocného ke sdélovani informaci o jejich onemocnéni Sirsimu okoli. Proto je nutné domlu-
vit se studentem pfedem, co vSe mize pedagog sdélovat ostatnim studentim nebo kolegtim.

VoS, VS

Rada nemocnych CF pfes zavaznost stavu a naroénou pééi o sebe pokracuje ve studiu na vy3si odborné nebo na vysoké skole

a po jeho dokonceni se uplatni ve svijch oborech. Studium tak pfedstavuje vijznamnou motivacni slozku. Rozhodnuti ke stu-
diu na vysoké skole vsak pfedpoklada dobrou znalost sebe sama, svyich moZnosti a limitt a pfedevéim dobré rozeznava-
ni a hodnoceni svych fyzickych sil a rezerv. V dobé, kdy se mlady dospély vyda na cestu vysokoskolského studia, by mél byt

zcela samostatny ve zvladani péce o sebe.

Je zadouci, aby student ve spoluprdci s vysokoskolskymi pedagogy dovedl optimalné sladit pozadavky lécby s naroky daného

studia. Soucasny trend na vysokych/vyssich odbornych skoldch vice pieje individudlnim potfebam studenti a diky nému mohou

istudenti s handicapem tspésné dokoncit studium. I pro nemocné s CF je zcela zasadni, aby jim §kola vysla maximalneé vstfic.

Nepfitomnost ditéte ve vyucovani
Jiny zptsob plnéni povinné §kolni dochdazky se u CF vyskytuje pouze v pfipadé komorbidity s jinym onemocnénim.

Divka s CF, u niz se jednalo o komorbiditu s DMO - kvadruparetickou formou, byla zbavena povinnosti navstévovat skolu, ale dochdzela -
kdyz to jeji stav dovoloval - alespori obcas do specidlné pedagogického centra, kde se podle svych moznosti a schopnosti vzdéldvala.

Domaci vzdélavani se u déti s CF realizuje jen velmi vyjimecné. Zadouci je, aby dité i pfesto, Ze by nemélo byt vystavovano
zbytecnym infekcim dychacich cest, chodilo do kolektivu a zZilo stejnymi radostmi i starostmi jako jeho vrstevnici.
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Divka, kterd byla i navzdory odkladu skolni dochdzky ndsledné kviili stalym infekcim dychacich cest vyucovdna celou 1. tfidu
doma, se nezaradila do jiZ utvoreného kolektivu spoluzdkil v priibéhu celé zdakladni Skolni dochdzky. PrestozZe je dnesjiZ na stiedni
Skole, opakovane prilezitostné pri setkdnich hovori o svém pocitu , nezaclenénosti” do skupiny vrstevniku ve trideé - jde patrné
o0 nauceny zpusob vnimdni a reagovdni, ktery se u ni vZil natolik, Ze je obtiZné jej zménit.

Déti s CF by nemély chodit do kolektivu, jsou-li obdobi chiipkovych epidemii - vétSinou na jafe nebo na podzim.
K vytvoteni individudlniho vzdélavaciho planu se pfistupuje v pfipadé vyrazného zhorSeni zdravotniho stavu ditéte nebo
tehdy, je-li dité indikovano k néjakému narocnéjsimu vykonu, napi. k transplantaci plic.

13lety chlapec s tézkym pribéhem onemocneni véetné Spatného stavu vyzivy byl nejprve osvobozovdn od dochdzky do prvnich
vyucovacich hodin posledni dva dny vyucovaciho tydne. Postupné bylo domluveno, ze bude-li hodné unaven, nebude do skoly do-
chdzet jesté vzdy jeden den v tydnu. Po zafazeni na éekaci listinu na transplantaci plic byl u ného stanoven individudlni vzdéldavaci
pldn s tim, Ze do Skoly chodi jen 3 dny v tydnu na hlavni predméty, pokud to dovoluje jeho zdravotni stav a pokud neni obdobi
zvyseného vyskytu chripkové infekce. Ostatni vzdéldvdni se deje doma. ZkouSent ldtky a klasifikace se odehrdvaji bud pfi jeho
ndvstéve skoly, nebo individudlné po domluvé s vyucujicimi.

Vindividudlnim vzdélavacim planu ditéte s CF mlize byt vyjimecné vhodnd i moznost ticasti ditéte na vyuce prostiednictvim
webkamery propojené se tfidou.

Divce s CF, jejiz zdravotni stav ji neumoZzrioval dochdzeni do Skoly a pozdéji byla i kontinudlné na kysliku, domluvila pani ucitelka
ve spoluprdci s rodinou moznost podilet se na vyuce prostrednictvim webkamery. Ve tfidé instalovali webkameru a stejnou méla
i divka doma. Pres pocitac se pfipojovala v dobé, kdy ji bylo dobre. Byla tak v castém kontaktu se svou ucitelkou, se spoluzdky
a s vwyukou. Rodice byli za tuto moznost velmi rddi a oceriovali, Ze je jejich dcera Stastnd, kdyz je ,ve tride”.

Upravy dochézky do $koly, zejména vypousténi prvni vyucovaci hodiny (aby dité mohlo rdno diikladné odinhalovat a odhle-
nit) nebo nedochazeni na nékteré pfedméty jako je télesnd vychova, vytvarnd vyychova, hudebni vychova jsou pomérné casté
a mohou se realizovat a opét rusit dle potfeby a zdravotniho stavu ditéte. Vynechani prvni vyucovaci hodiny se zavadi pii
zhor$eni zdravotniho stavu ditéte, je-li dité hodné unaveno, nebo v pfedtransplanta¢nim obdobi. Timto zptisobem se také fesi
situace, kdy dité nap¥. dojizdi do Skoly, zpravidla na vesnici, a spoje funguji tak, Ze by dité muselo bud pf¥ijet do Skoly hodinu,
nebo i déle pred zahajenim vyucovani, aby se do ni viibec dostalo, nebo napf. dvacet minut po zahdjeni vyucovani. Dochazka
se pak upravuje podle mistnich moznosti.

Nékdy je také ditéti doporuéeno opakovat roénik ze zdravotnich divedi. To byva zvlasté tam, kde se potkava vice zdtézo-
vych momentt. Napi. se jednd o dité se schopnostmi v pasmu $ir$i normy, dale s projevy ADHD syndromu véetné dys- poruch.
Pokud je dité hospitalizovano ve FN Motol (kde je nejvétsi centrum pro 1é¢bu CF) a jeho pobyt je delsi nez tyden, vyuku za-
jistujivyucujici zdkladni a specialni Skoly pfi FN Motol. Staci dité vybavit instrukcemi, co je ve §kole pravé obsahem uciva, pfi-
padné co je dobré, aby dité procvicilo a zopakovalo. Ucebnice a seSity s sebou jsou v takovém pripadé samoziejmosti. Vysledky
zaka jsou zasilany kmenové Skole k zapocteni do celkové klasifikace. Je-li dité hospitalizovano v jiné nemocnici, vyuc¢ovani
probiha podle moznosti a zvyklosti daného zdravotnického zafizeni.

Déti s CF obecné, pokud nenavstévuji skolu tak casto jako jejich vrstevnici, po Skole a spoluzacich touzi a tési se, az budou
opét ve zdravotnim stavu, jaky jim umozni dochazet do Skoly.

Kompenzaéni a rehabilitaéni pomucky

Déti s CF nepotfebuji specifické pomicky pro Skolni vyuku. Z pomtcek pro vzdélavani jim mohou poslouZzit - stejné jako jinym
détem - rizné pracovni sesity ¢i cvicebnice pro piipad, Ze zameskavaji ve Skole a je potfeba, aby si doplnily chybéjici ucivo
v mimoskolnim case. Déti s CF vSak pouzivaji denné rehabilita¢ni pomicky pro dechovou rehabilitaci a kondiéni cviceni.
Mezi pomtcky denni potfeby u déti s cystickou fibrézou patii zejména inhaldtor a pomtcky k dechové fyzioterapii flutter,
pripadné acapella.

0d zdravotni pojistovny dostava nové diagnostikované dité inhalator Pari Boy. Pozdéji fada déti dostava 1ék Pulmozyme

(fedi lépe hnisavy hlen v dychacich cestach), ktery se inhaluje na vykonnéjsim (a bohuzel také vétsim a téz$im) inhalatoru
Pari eFlow (cti iflou), ktery je rychlejsi, maly, skladny a funguje i na tuzkové baterie.

U vSech typt inhalatoru se po kazdé inhalaci Cisti a dezinfikuje ¢ast zvana nebulizator, vyrabéjici z tekutého 1éku ,mthu”,
kterou nemocny vdechuje. Tuto soucastku drzi nemocny v tstech a je proto nezbytné nutné dbat na jeji dezinfekci. Pfi nepro-
vadéni dezinfekce vdechuje nemocny zpét do plic bakterie, které se mohly pomnozit na neosetfené pomfcce.
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Cisténi nebulizatoru se provadi omytim v teplé tekouci vodé. Dezinfekce se provadi nejéastéji varem po dobu péti minut v hor-
kévodé, nebo za pouziti domaciho parniho sterilizatoru (parni sterilizator kojeneckych lahvi). Po dezinfekci je tfeba pomucky
nechat dikladné vyschnout a ulozit na bezprasné ¢isté misto.

Pomicka k dechové fyzioterapii flutter /cti flatr/ (pfip. acapella choice /¢ti akapela/) se pouziva po kazdé inhalaci. Dechova
cviceni, pfi nichz se riznymi technikami fouka do téchto pomicek, umoznuji posouvani ztedéného hlenu dychacimi cestami
vzhiru tak, aby hleny mohly byt odkaslany (,hlen ven”). Také tyto pomuicky se pravidelné dezinfikuji.

Dal$imi pomtckami pouzivanymi k lepSimu odkaslani hlenu jsou trampolina, gymbalén nebo rizné dechové trenazéry.
Inhalétor déti ve Skole obvykle nemaji ani ho do Skoly nenosi. Potfebuji jej pouze v pfipadé, Ze by nestihly odpoledni inhalaci
provést doma, nebo jsou-li v hor§im zdravotnim stavu a potfebuji ¢astéjsi inhalace. Pak je potfeba mit ve Skole jak inhalator,
tak nasledné pomicky pro odhlenéni. U trampoliny, gymbalonu ¢i dal§ich pomticek ke skakdni je jen uziteéné védét, ze kromé
zabavy pro vSechny déti mze navic détem s CF pomoci odkaslavat.

Obr. é. 1-4: Dechové pomiicky a inhalace u déti s CF. Zdroj: Archiv Klubu rodici déti s CF

Inhalace s inhalatorem Pari Boy Inhalace s inhaldatorem Pari eFlow Rapid

Hodnoceni ditéte s CF

U déti nemocnych CF neni v podstaté tieba uplatnovat zadné zvlastni postupy nebo pravidla pii hodnoceni jejich skolniho vykonu.
Vzhledem k tomu, Ze by pfi vyucovani nemély potlacovat kasel, kterym se zbavuji hlenu v dychacich cestdch, mohou mit nékteré z nich
snizené pracovni tempo a pozornost, také mohou byt unavitelnéjsi v pribéhu vyucovaci hodiny. Je to individudlni, ale obecné lze ¥ici,
zevzhledem k tomu, Ze rano doma rehabilituji, odhlenuji a tento proces jesté ,spontanné pokracuje” po prichodu do skoly, mohou vice
kaslat a vyplivavat hlen jesté pfiblizné prvni dvé vyucovaci hodiny. Tyto aktivity, které jsou pro né nezbytné, samoziejmeé rusi plynulost
prace. Pristupuje k tomu i moment inavy z rannich procedur doma a vstavani, které musi byt posunuto az o jeden a ptl hodiny dfive,
aby dité vse stihlo. Do prvnich dvou rannich hodin pfitom byvaji situovany zakladni a nejvice zatézové pfedméty pfi tvoreni rozvrhu.
V télesné vychoveé obvykle cvici, co samo zvlddne, takze si tim reguluje miru pro sebe inosné zatéze. Hodnoceni by mélo byt
prizplisobeno moznostem ditéte.

Cysticka fibréza je onemocnéni, které miize mit a miva rizné zavazny pribéh. Ve vétsiné piipadd dité projde zakladni skolou s vyse
popsanymi opatfenimi bez vétsich problémi. Jsou ale i ptipady, kdy dité potfebuje pro své fungovani kontinualni prisun kysliku,
s nimz dochazi do skoly, md pak individudlni plan vyuky, z ddvodd riiznych komplikaci nedochazi nékolik tydnd nebo mésict
do Skoly, atd. Tyto piipady je tfeba vidy feSit pfisné individualné, nejlépe vZdy ve spolupraci s Centrem pro diagnostiku a lécbu CF
a s psychosocialnim tymem Klubu nemocnych CF.

32



Desatero o détech nemocnych cystickou fibrézou

1. Denné musi dodrZovat naroény lécebny rezim.

2. Casto kaslou, jejich kasel véak neni nakazlivy.

3. Potfebuji hodné jist a brat enzymy v kapslich.

4. Mivaji problémy s travenim a musi ¢astéji na toaletu.

5. Zatéz potiebuji pfizpisobit aktualnimu zdravotnimu stavu.

6. Intelekt nemaji nijak ovlivnén nemoci, kvili kasli éi inavé vS§ak mohou mit problém s pozornosti.
7. Mivaji ¢astéjsi absence kvili vy$si nemocnosti, kontrolam u lékafe nebo hospitalizacim.

8. Potiebuji vstiicny pfistup k jejich onemocnéni, nikoliv litost okoli.

9. TouZi se tifastnit riznych aktivit stejné jako ostatni spoluzaci.

10. Potfebuji ohleduplnost a tolerantnost k jejich odlisnym potfebam.

4.3.1 Kontakty

Adresa pacientské organizace:

Klub nemocnych cystickou fibrézou, o. s., Kudrnova 22/95,150 06 Praha 5, www.cfklub.cz

Kontakt na odpovédného pracovnika pro spolupraci se skolou:

socidlni pracovnice: telefon: 776 899 257, email: socialni@cfklub.cz

Klub nemocnych CF spolupracuje se v§emi péti centry pro lécbu CF a mize zprostiedkovat kontakt mezi centrem (lékafem) a skolou.

4.4 Kazuistika

Divka narozend v cervnu 1993, diagnoéza cysticka fibréza stanovena ve 3 mésicich véku. Byla vzdy zZivé, cilé, drazdivéjsi dite,
konstituéné velmi drobné - vzriistem 1-2 roky zpét za kalenddinim vékem. P¥ivysSetieni Skolni zralosti jsou schopnosti v pdsmu
praméru, lehce nevyrovnané, nevyzrald grafomotorika, komplexni socioemocni nezralost, hravost. Do mate¥ské Skoly dochdzi
od 5 let véku sporadicky, podle aktualniho zdravotniho stavu. Divenka dostava odklad skolni dochazky o jeden rok s tim, Ze by
bylo vhodné, aby se pfedskolni piiprava v kolektivu realizovala co moznd nejvice, systematicky.

Néstup do prvni tfidy ndsledujici rok probiha bez problém1 a cely prvni $kolni rok se v ambulanci psychologa neobjevuji.
Maraton nastava teprve v pololeti druhé t¥idy, kdy se zac¢inaji mnozit stiznosti na chovani - divenka je vyrazné neklidna, rusi
piivyucovani neustdlym povidanim, snadno se dostane do konfliktu se spoluzaky, které pak fesi agresivnimi vypady. Zapomina
pomucky, dkoly, jeji chovani smérem k vyucujicim je Casto bez odstupu.

Pti podrobném psychologickém vySetfeni, které je stvrzeno i ndlezem neurologa, je diagnostikovan syndrom poruchy aktivity
a pozornosti. V priabéhu dalsich let pak - a to jak na prvnim, tak na druhém stupni - divka balancuje mezi pestrou skalou
neurotickych p¥iznakd, somatizaci (bolesti hlavy, bficha, subfebrilni teploty - vzhledem k zdkladnimu onemocnéni CF obtizné
odlisitelnych od pfiin ryze somatickych) a poruchami chovani, které maji lehce az stfedné tézkou zdvaznost.

Ve tieti tridé ZS je navic diagnostikovana lehka podoba dysorthografie a dyslexie na bazi vyraznéjsi poruchy sluchové analyzy
a syntézy, takze je vzhledem k celkovému stavu integrovana. Psychologické konzultace se odehravaji v mésicnich intervalech
az do 9. tfidy, pribézneé je nutny kontakt se Skolou, tfidni ucitelkou nebo vychovnou poradkyni.

Co se tyka lécby CF - inhaluje, rehabilituje a uziva 1éky. Intenzivni dohled rodi¢ti nad lé¢bou je do cca 15 let véku. Také na Skolu
musi rodice stale dohlizet - alespon ¢astecné, jinak nastava strmy pokles prospéchu a nartst prohfeskt typu nenapsany tkol,
zanedbana piiprava na hodiny, absence potfebnych pomtcek.

Aktudlné je divka jiz plnoletd, opakuje 2. roénik stfedni odborné skoly, uceni ji moc nebavi, ale vzhledem k onemocnéni nema-
ze délat, co by si pfala (nevhodné prasné a horké prostiedi).

Literatura pouzita
Vavrova V. a kol., Cysticka fibréza, Grada Praha 2006
Prirucka pro ucitele déti nemocnych CF, Klub CF Praha 2010

Literatura doporucena

Piirucka pro nové diagnostikové rodiny

Piirucka pro nemocné a jejich rodice

Piirucka o vyzivé nemocnych CF

Vsechny prirucky jsou k dispozici v Klubu nemocnych CF nebo ke staZeni primo zde: www.cfklub.cz/Edukacni-materialy-o-CF/
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5 METODIKA PRACE S DITETEM S GALAKTOSEMII

Sylva Honzdkovd, Michaela Vrbovd

»...Spravné vidime jen srdcem, to podstatné je ocima neviditelné...” (Antoine De Saint-Exupéry)
5.1 Charakteristika galaktosemie

Sylva Honzdkovd

Galaktosemie (ae, f. gala - galaktos = mléko, f. haima = krev) je autozomalné recesivni porucha uhlohydratového metabo-
lismu, charakterizovand neschopnosti pfemény galaktézy na glukézu. Jednd se o metabolickou nemoc zptisobenou poruchou
aktivity enzymu zvaného GALT (galaktoza-1-P-uridyltransferdza, ddle jen GALT). Pricinou galaktosemie typu I. je neschopnost
sprdvne rozstepit galaktézu, ta se pak v téle skladuje ve formé galaktéza-1-P(galaktitol), kterd je pro télo toxickd. Galaktdza ale
musi byt nejprve pomoci enzymu GALT roz§tépena na glukézu, aby mohla byt vyuzita pro télo. Pfi vysoké hladiné gal-1-P, se
objevi ptiznaky nelécené galaktosemie (Bayerova, 1999). Galaktosemie se dédi od rodi¢t nositeld.

Poprvé byla galaktosemie (dale jen GLS) popsana v roce 1917. Napfiklad pan Waggoner s kolektivem v roce 1990 zvefejnili me-
zindrodni studii, kterd se tykala 350 galaktosemickych pacientd (Bayerova, 1999). Piestoze fadime galaktosemii ke vzacnym
onemocnénim, snad pravé proto se nasobi jeji dilezitost. Nejen v odlisnych projevech ve spolecnosti ostatnich jedinct, ale
predevsim v potfebném specifickém ptistupu, pochopeni, podpofe, pomoci. Galaktosemii fadime do skupin dédi¢nych meta-
bolickych poruch (DMP) s tézkym pribéhem, které piimo ohrozuji zZivot daného jedince anebo vyvolévaji poskozeni télesného
(rGstovd retardace, poruchy organovych funkci) ale také dusevniho vyvoje (mentdlni retardace, specifické poruchy uceni).

Metabolismus

Kazda bunka v nasem téle obsahuje zvlastni protein, zvany enzym, ktery pracuje jako spoustéc¢, nebo urychlova¢ mnoha
chemickych reakci, které zajistuji v naSem téle procesy, jako jsou tvorba a rdst tkané. Tato ¢innost, ktera probihd neptetrzi-
té, se nazyva metabolismus. Vrozend ldtkovd metabolickd vada nastane, kdyz se dité narodi se Spatné fungujicim, nebo uplné
chybejicim enzymem. U galaktosemie musime vypustit ur¢ity cukr z nasi stravy. Tento cukr se nazyva galaktéza. Galaktéza
je jednoduchy cukr, ktery pro nase bunky neni §kodlivy. Nachazi se v mnoha potravinach, které obsahuji laktézu (mlécny
cukr). Laktéza se déli na galaktézu a glukdzu. Glukézu vyuziva télo jako zdsobarnu energie. Pfitomto dédi¢ném onemocnéni
organizmus nedokdaze galaktézu odbouravat. Dochazi tak k jejimu hromadéni v jatrech, mozku, o¢ni cocce, a tim k poskozeni
jejich funkci.

Galaktosemie a jeji formy

Forma klasické galaktosemie je oznacovana jako: Galaktosemie typu I.

Pozdéji se kromé této formy galaktosemie zjistily pfipady s deficitem galaktokindzové aktivity, tato forma byla nazvana jako:
Galaktosemie typu II.

Piipady s uridindifosfatgalaktézo-4-epimerdzovou deficienci, kdy vazne tieti metabolicky krok jako: Galaktosemie typu III.
(Hyanek 1991).

5.1.1 Jak casta je galaktosemie?

PrestoZe je galaktosemie vzacné onemocnéni, objevuje se po celém svété. Vyskyt galaktosemie v populaci se odhaduje

da (Katikovd, 2005). Pfi soucasné porodnosti v Ceské republice, kdy se rodi vice jak 100 000 déti za rok, to znamend asi 2 nové
piipady roéné. Z dosavadnich vyzkumt vyplyva, Ze az 1/3 déti neni spravné diagnostikovana a 1écena.
Tab. ¢. 1: Vyskyt galaktosemie v riznych zemich svéta
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5.1.2 Pfiznaky galaktosemie

USA 1:40000-1:62 000

Némecko 1:60000

Svédsko 1:81000

CR 1:20000-1:80000

Slovensko 1:18000-1:100 000 (Dufkovd, 2008, 5. 17)

Pribéh miiZze byt akutni, nebo se miiZeme setkat s ¢asté&jsi a lehci subakutni formou. Akutni forma probiha velmi rychle pod

vvvvvvvvv

po zavedeni mlécné vyzivy. Déti s GLS se rodi prakticky zdravé, ale nékolik dnt po mlééném piikrmu, tj. pfisunu galaktézy
z matefského mléka (mlécny cukr - laktéza obsahuje galaktézu) se objevuji prvni pfiznaky nemoci. Pfiznaky jsou vyvolané
toxickym plisobenim galaktézy. U donoSenych novorozencti obvykle zacinaji mezi 4.-9. dnem Zivota zvracenim, odmitanim
piti a nechutenstvim, zvracenim, prijmy, neprospivanim, hubnutim, zloutenkou, hypoglykémii, zvétSenim jater, zvysenou
krvdcivosti, letargii, nebo kfecemi pfipominajicimi akutni septicky stav s jaternim a ledvinnym sethdnim. U nemocnych déti
se mize rozvinout otok mozku. Katarakta (Sedy zakal) se objevuje béhem nékolika tydna. Pfi véasné lécbé je vratnd. U déti
lécenych, tedy dobfe dietné kompenzovanych, se pozdéji objevuji poruchy feci, ristova retardace, zhorSena orientace v pro-
storu, mentdlni deficit (mirna az stfedné tézka porucha), u divek ovaridlni dysfunkce. Dalsi pribéh onemocnéni je dietni
lécbou dobte ovlivnitelny, ale dlouhodobd prognéza postizenych déti nemusi byt vzdy pfizniva. Diagnéza subakutni formy je

5.1.3 Screening u galaktosemie

Pii screeningu plati zdsada, ¢im diive se choroba odkryje, tim efektivnéjsi je 1écebné - preventivni péce. Celopopulacéni novo-
rozenecky screening galaktosemie se provadi v mnohych statech svéta, v nasi zemi neni dosud zaveden z finanénich divodda.
Na druhou stranu, uzitecnost novorozeneckého screeningu je stdle otazkou, protoze akutni zhorSeni stavu a projevy onemoc-
néni se u nékterych novorozenct mohou projevit jesté pred vysledkem screeningového vysetieni (Bayerova, 1999).

5.14 Diagnostika galaktosemie

Stanoveni diagnézy galaktosemie neni snadné, jednd se o vzdcné onemocnéni, tudiz se s nim vétsina lékaii béhem své praxe
nesetkd. Na onemocnéni je tfeba pomyslet, pokud se u novorozence objevi klinické p¥iznaky, které jsou pro galaktosemii
nejcharakteristictéjsi. Jde o priznaky neprospivdni, odmitdni piti, zvraceni, ubyvdni na vdze, Zloutenka, prijem, zvetseni jater.
Nejcéastéjsim laboratornim ndlezem je hyperbilirubinémie, hypoglykémie, zvyseni aminotransferdz. Neni-li spravné stanovena
diagnéza, zhorsuje se stav kojence velmi rychle, déti hubnou, dochdzi k jaterni dekompenzaci a mozkovym kie¢im. K damrti
mize dojit béhem nékolika tydnt, smrt je nejcastéji zplisobena jaternim ¢i ledvinovym selhanim nebo celkovou otravou.
Pokud je prokdzana diagnéza galaktosemie, je vhodné zahajit preventivni postupy, upfesnit prognézu a pfispét k rozhodnuti
rodica o dal$im zivotnim vyvoji (Bayerovd, 1999). Diagnéza galaktosemie je zaloZena na pritkazu zvysSené koncentrace galak-
titolu v moci a galaktézy-1-P v ¢ervenych krvinkach, ale je nutno ji vZdy potvrdit na enzymatické a molekuldrné genetické
drovni. Prenatalni diagnostika je mozna.

5.1.5 Lééba u galaktosemie
Sylva Honzdkovd, Michaela Vrbovd

Pfestoze se jednd o vazné onemocnéni, je galaktosemie lécitelna. Vsoucasné dobe je znamd pouze jedind moznost lécby - die-
toterapie, kterd je celoZivotni nutnosti. Jedna se o piisnou bezlaktézovou a nizkogalaktézovou dietu. U novorozenct, u kte-
rych bylo vysloveno podezieni na galaktosemii, musi byt okamzité vysazena mlécna vyziva. Bezmlécnad strava jesté sama
o0 sobé neznamend dietu bez galaktézy, protoze galaktdza je v urcitém mnozstvi pfitomna i v celé fadé nemlécnych potravin.
Tyto produkty musi byt ze stravy také vylouceny. Kojenci dostavaji misto mléka hydrolyzaty kaseinu — Nutrilon, Nestle Al
110 Lactose Free, Pregomin (jiz nenina trhu, chystd se alternativa s nazvem Galactomin 17), aj. Déti s GLS potiebuji ale také
vSechny Ziviny, jako ostatni déti ke svému riistu. Détem je podavana specialni vyziva, pfipravena bez pfitomnosti laktézy.
Kdyz zacne dité konzumovat tuhou stravu, je nutné kontrolovat veSkeré potraviny, co se tyce jejich slozeni, abychom méli
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jistotu, ze neobsahuji mléény cukr. Nebezpecné jsou tzv. skryté zdroje mléka, které najdeme ve spousté hotovych jidel,
napf. nékteré druhy chleba a peciva, uzeniny, kofenici smési, margariny, ofechy, ovoce, zelenina. Ur¢ité mnozstvi galak-
tézy je ptitomno ve vSech druzich ovoce a v nékterych obilovindch, zeleniné (napfiklad kapusta, kvétak, fepa, rizickova
kapusta, zeli, rajcata) a lusténinach (hrdch, séja, fazole, cocka apod.). U pacientd je nutno vyloudit z jidelni¢ku cokoladu,
smetanové zmrzliny, mandle, ofechy, skofici. Naopak v ryzi, bramborech, v dribezim a rybim mase je obsah galakt6zy zcela
zanedbatelny nebo nulovy. Je zapotfebi kontrolovat i pfedepisované léky a vitaminové tablety, protoze laktéza ¢i galaktéza
muize byt soucdsti nékterych lékovych forem (drazé, sirupy apod.). Nékteré léky pouzivaji laktézu a galaktézu jako svoje
»plnidlo”. Bohuzel tplné vylouceni galaktdzy ve vyzivé nelze dosdhnout. Navic dosud neni zndmo, nakolik je malé mnozZstvi
galaktézy ve vyzive ditéte s galaktosemii nutné, nebo naopak skodlivé pro jeho vyvoj. Prakticky dopad v kazdodennim zivoté
znamena neustale sledovat v§echny potraviny anebo si zjistovat skladbu potravin pfimo u vyrobce. Dodrzovani oné pfisné
bezlakt6zové a nizkogalakt6zové diety neni striktné mozné, jelikoz nepatrné zdroje galaktézy se vyskytuji téméft ve vSech
potravindch. Rodice sami se musi naucit zit s timto komplikovanym onemocnénim a musi si uvédomit, ze dodrzovani diety
jeijejich celozivotnim dkolem, coZ vyzaduje nemalou zodpovédnost (Dufkova, 2008). Zda-li poruchy v Zivotospravé zpi-
sobi néjaké poskozeni ¢i vazné komplikace, ziistava zatim nezodpovézeno. Skodliva latka se totiz uklada dlouhodobé, pti
jeji konzumaci se zdanlivé nic nedéje a dité pak mtze vypadat dlouhou dobu zdravé (Bayerovd, 1999). Co se tyce legislativy,
Pregomin, Nestlé Al 110, Nutrilon Soya, ¢i dalsi alternativni ,mléka” fadime k potravindm pro zvldstni lécebné tucely, tudiz
na nej verejné zdravotni pojistovny dopldci.

Piisady uvedené na §titcich, které je tfeba sledovat!!!

e Maslo

e Podmasli

e SuSené podmasli

e Calcium caseinate - vapenita sil obsazena v mléce

e Syryvsech typd

* Kasein - vysrdzend mlé¢nd bilkovina (syrovina)

e Smetana

* SuSené mléko

e Sus$ené mléko proteinové (mléénd bilkovina)

* Hydrolyzovana bilkovina - mtiZe byt vyrobena z kaseinu nebo ze syrovatky

e Mléény cukr (laktosa)

» Laktoglobulin - jednoduchd bilkovina obsazena v mléce

e Margariny - kromé téch, které neobsahuji zadné mlécné produkty a jsou vhodné k pouziti

e Mléko

e Mlécna cokolada

* SuSené mléko i netuéné mléko

* Vnitfnosti - vnitini organy jsou ¢asto oznacovany jako masné produkty - ,meat-by-products” (jatra, ledviny, srdce, mozek,

brzlik, slinivka)

* Napoje - obsahujici susené mléko.

e Zmrzlina - nicméné mnoho zmrzlin a ovocnych dfeni je vyrdbéno bez mléka, proto jsou povolené.

* Sodium caseinate, kalcium caseinate - pouzivd se p¥i vyrobé tvarohu, ¢i syrovatky

e Kysana smetana

e Jogurt

e Syrovatka a tuhy tvaroh

Prilezitostné muze byt laktéza pfidana do konzervované zeleniny. Proto je nutné stale sledovat slozeni, a to i na vyrob-
cich, které jiz mame ovéfené. Vyrobce mohl zménit recepturu, proto slozeni kontrolujeme pribézné a pravidelné. Kontro-
lovany by mély byt vSechny stitky. Pokud se jedna o pecivo nebalené, vyrobce je povinen sdélit prodejci i jeho pfesné slo-
zeni!!! Jednoduché tésto a ryze jsou rovnéz akceptovatelné, ale zase je nutné kontrolovat etikety, protoze ¢asto obsahuji
neprijatelné piisady. Vnitinosti, jako jatra, srdce nebo ledviny jsou nepovolené. Nékteré dalsi cerstvé maso, ryby a dribez
je pouzitelné, pokud v receptu pii pfipravé nejsou pouzity zakazané ingredience. Tato jidla ¢asto obsahuji syr, netucné
susené mléko, hydrolyzované mlééné bilkoviny nebo vnitinosti. Vnitinosti jsou ¢asto uvedeny jako ,meat-by-products”.
Nemély by se také pouzivat takové produkty, na jejichz Stitcich jsou blize nespecifikovatelné ingredience. Plati proto
obecné pravidlo, pokud nezndm piesné sloZeni, potravina je nepovolend. Dieta nesmi byt nikdy diuvodem k tomu, aby se

Jjakymkoliv aktivitam rikalo ne!!!
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5.2 Dité s galaktosemii a vzdélavani
Sylva Honzdkovd

Vy$e jsme sipopsali co galaktosemie znamend, co se s ni da délat po medicinské strance. Jiz vime, jak ddlezité je véasné stano-

veni diagnézy pro rodice, ale pro mnohé z nas (rodice takto nemocnych déti, rodinu ¢i blizké piatelé) je vSak zdkladni otdzkou,

jak miZeme pomoci svému ditéti se s obtiZemi vyrovnat. V nasledujicim textu se pokusime nastinit oblasti dopadu galakto-

semie v praktickém zZivoté a specifika téchto déti. Z galaktosemie vyplyvaji mnohé dopady do oblasti vzdélavacich schopnosti.

Bayerovd (1999) uvadi na zdkladé prokazanych studii, Ze ndsledné komplikace maji dopad jak v oblasti fyzické, tak po strance

psychické. Po télesné strance se nejcastéji vyskytuje psychomotorické opozdéni. Jedna se pfedevsim o vyvojové opozdéni,

mensi vzrist a maly obvod hlavy. Pubertas tarda (opozZdéna puberta) je pfitomna u obou pohlavi, ale vice dominuje u dévcat.

Specifickym znakem je také zvlastni zplisob chiize a porucha v ¢innosti nékterych orgdni (jatra, ledviny). Z kostnich abnor-

malit se u déti s GLS nejcastéji projevuje:

e QOsteoporéza (dbytek kostni hmoty, tzv. fidnuti kosti)

e (Osteomalacie (onemocnéni kosti zplisobené nedostatkem vitaminu D, jeZ vede k méknuti, deformitdm a k vyrazné svalové
slabosti)

¢ Rachitida (kfivice, zplisobena rovnéz nedostatkem vitaminu D v détstvi)

¢ Snizena mineralizace kosti

e Nizka denzita (hustota) kosti

U détis GLS je dilezita pfedevsim prevence a dostatek vapniku (Ca), vitaminu D, ktery je dilezity k dostateénému vstiebavani

Ca ze stfeva a pro jeho uklddani do kosti. Dale je nutny dostatek pohybu. Dale napiiklad pan Schweiber ve své studii zjistil, ze

vice jak 13 % déti s GLS, starsich 3 let, md problémy s rovnovahou, jemnou a hrubou motorikou. Na dané problémy s koor-
dinaci a motorikou mnohdy upozornuji rodice déti s GLS a ty pak budi v télesné vychové dojem ,nemotornosti”. Détem casto

délaji problémy sportovni ¢innosti, napi. béhani, kopand, micové hry, a zvlasté tam, kde je kladen velky diiraz na koordinaci

téla (naptiklad gymnastika). Dalsim jevem, ktery u déti s GLS pozorujeme, je zvlastni (specificky) zpuisob chiize do schodi

(nesttidaji nohy, pfisouvaji nohu k noze). Casto se objevuji potiZe s koordinaci a diadochokinezi (porucha rychlého stfidani

dvou pohybi, napi. otdc¢eni dlani nahoru a dold, nedokdzou stfidat nohy pfi chiizi do schodt).

Charakterizované déti jsou jakoby neobratné, nemotorné, nesikovné, tzv. sloni v porcelanu, maji potize s kazdodennimi

¢innostmi. To jde ruku v ruce s dopadem na sebeobsluhu a spoustu dalsich kazdodennich ¢innosti, které mohou zptisobovat
potiZe!!! Déti s koordinaénimi potiZemi mohou byt ¢astéji unavitelné nez jejich vrstevnici, dité se na vykonani tikonu musi

daleko vice soustiedit!!! Odpoledne uz nemusi zvladnout to, co dopoledne. Po urcité dobé soustiedéni uz dité s GLS vétsinou

nebude schopno koncentrace a bude potiebovat ¢as na odpocinek. Potize s hrubou motorikou maji pak dopad naptiklad v jiz-
dé na kole, pfi skdkani, kopani, hdzeni mice. Koordinace totiz zahrnuje tfi zdkladni oblasti: hrubou motoriku, jemnou moto-
riku a senzomotorické koordinace (oko-ruka nebo oko-noha). Déti s GLS maji ¢asto potize ve vice, nebo ve vSech zminénych

oblastech. Rovnéz se popisuje §patny odhad vzdalenosti, se kterym souvisi i horsi uréovani sméru. Néktefi trpi strachem

z vysek.

Nedostateéna jemna motorika ma odraz v psani, kresleni, grafické tipravé pisma, poruchach koordinace pohybti. Pismo je ne-
plynulé, je poruSena imérnost, hustota pisma, ¢astym jevem je Spatné drzeni psaciho naéini, Spatny Spetkovy ichop. Pokud je

kladen dtraz na rychlost psani, dostavi se logicky problémy. Jemné ¢innosti, jako je napfiklad zavazovani tkanicek, zapinani

torikou se projevi v pismu. Cilem vyuky by tudiz nemél byt , krasopis“, ale dosdhnuti takové zbéhlosti v pisemném projevu,
jak jen to je mozné. Dilezité totiZ je, aby dité dokdzalo vyjadrit své mySlenky srozumitelné a Citelné. Bayerova (1999),ve své

praci zminuje fakt, kdy asi u 30 % déti s GLS mdZeme pozorovat zrakovou poruchu, kterd zpisobuje sniZené vidéni a je castou

piic¢inou tupozrakosti a nystagmu (o¢ni vada zptsobujici nekontrolované, rychlé a trhavé pohyby o¢i, vétSinou ze strany

na stranu, nékdy nahoru a dol nebo krouzivym pohybem). Vétsina lidi s nystagmem ma zdroven i §patny zrak. Popisovan byva

také astigmatismus (nepravidelné zaktiveni rohovky). To zptsobuje problémy pfivzdélavani, v zaméstnani a v mnoha dalsich

oblastech Zivota. Je nutné pamatovat na to, Ze pfi poruseném nebo nerozvinutém zrakovém vnimdani dité vnima zkreslené

naptiklad tvary, pismena, ¢islice (Jocovi¢ova, Zackova 2008). Dalsim dopadem jsou také problémy se étenim, jejichz p¥ici-
nou byva nezralost pro nacvik ¢teni - tedy nedostatky ve zrakové pozornosti, postiehu, nebo pravolevé orientaci (Jocovicova,
Zackova 2008). Dité pak nemusi dokazat udrzet o¢i na fddku potfebné dlouhou dobu, ztrci se na strance a zdrzuje se potom

hleddnim, kde ma pokracovat (Serfontein, 1999). S tim rovnéz souvisi schopnost analyzy (rozkladu slov na pismena) a syn-
tézy (skladanipismen do slov), kterd se u détis GLS jevijako pomalej$i. Waggener upozortiuje na celou fadu neurologickych

komplikaci. U déti s GLS star$iho skolniho véku a adolescentt se postupem ¢asu miize vytvoiit mozeckova ataxie, intenéni
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tremor, apraxie, atd. Porucha hybnosti, ataxie, je u déti s GLS zptisobena onemocnénim nervového systému. Projevuje se
nespravnym provedenim zdmérnych, imyslnych pohybti. Mozeckova ataxie, zavinénd centrdlni poruchou koordinace moto-
riky a regulace rovnovdhy, narusuje nejen chizi déti s GLS, ale i fecovy projev. Porucha hybnosti nejcastéji vznika mezi 9 a 14
rokem zivota. Tremor (mimovolni rytmické pohyby riznych ¢asti téla) se zase nejndpadnéji projevuje na hornich koncetindch,
ale také na dolnich a u ¢asti pacientd pfechdziina hlavu, coz md logicky dopad na fecovy projev. Tremor postihuje nejenom
jazyk, ale i mékké patro, cozZ se odrazi na hlasu. Bayerova (1999) ve své prdci uvadi, Ze ¢im jsou déti s GLS starsi, tim je prav-
dépodobnost vyskytu neurologickych komplikaci vétsi.
Co se tyjce osobnostniho vyvoje déti s GLS, obecné se uvadi nasledujici fakta. Z pedagogicko-psychologického hlediska exis-
tuje spoustu projevi, jez mohou byt zdrojem neshod, neporozuméni, nejasnosti, konfliktt at uz v rodiné (rodice, déti, praro-
dice), ve Skole, na vefejnosti, prosté v kazdodennim Zivoté. Jedna se predevsim o opozdény fecovy vyvoj, verbalni dyspraxii,
specifické poruchy uceni, problémy s kratkodobou paméti, ovaridlni dysfunkci, mensi vzrist a k tomu vsemu dodrzovani piis-
né diety. To vse logicky usti k nizkému sebevédomi, sebehodnoceni. Existuje urcita souvislost ¢i provazanost galaktosemie
s emo¢nimi poruchami. Faktem je, ze spousta déti s GLS starsiho véku trpi psychickymi problémy, které jsou spojené s ptisnou
dietoterapii a pocitem ,odliSnosti”. U déti s GLS se rovnéz objevuje opozi¢ni a vzdorovité chovani, agresivita, problémy s cho-
vanim vibec. Nejcastéjsi podobou pak mtize byt lhani, nebo agresivita. Diky dlouhodobému celozZivotnimu dietnimu omezeni
se pacienti mnohdy citi odstréeni, izolovani. Pocity tzv. ,zaostavani” a ,jinakosti” se sdruzuji s problémy ve skole, se $patnou
prizplisobivosti, se zvySenou uzkosti, atd. Bayerova (1999) uvadi, ze tito lidé se mohou jevit jako prilis stydlivi, ustraseni, bo-
jdcni, plasi, ostychavi v mezilidskych kontaktech. Maji zhorSenou schopnost sebeprosazovani, ¢astd je vyraznd zdvislost na ro-
dicich, sourozencich. Ptevazna vétsina déti s GLS mivda problémy v socidlnich vztazich. Odbornici se rovnéz zminuji o vyskytu
emociondlnich problémi typu: noéniho pomocovani, kousani nehtt ¢i cucani palce. Déti s GLS si ve nové osvojuji pomaleji,
po mnohacetném opakovani. VSechny odlisnosti vychazeji ze zvla$tnosti vy$si nervové ¢innosti, podminéné spoje vyhasinaji
rychleji nez u vétsinové populace. Nejvétsi potiZe jsou u kratkodobé paméti. Smyslové vnimani, fixace v paméti a aktivovani
pamétnich stop probiha s odchylkami. U déti s GLS mizeme pozorovat nize uvedené zvlastnosti vnimani:
* nedostatecné prostorové vnimani
e poruSené vnimani casu
e porucha v hloubce vnimani
* nedostateény proces prostorové analyzy v korové ¢asti proprioceptivniho analyzatoru vede ke $patné koordinaci pohybu
 pro sluchovy (akusticky) analyzator je typické zpozdéné rozliSovani fonémd (zvuku, hlasu) a jejich zkresleni
* poruchy s lateralni preferenci (pravéctvi, levactvi)
* problémy vizudlné-percepcniho rdzu (nejvétsi vyskyt problémd byl zjistén u déti Skolniho véku, ale také u déti véku pfed-
skolniho mezi 3. a 5. rokem)

U déti Skolniho véku pak mtzZeme pozorovat Spatné psani, specifické poruchy uceni - nejcastéji dyslexie, dyskalkulie, dys-
grafie. U déti s GLS muzZe byt vysoky pfedpoklad ke Skolni netspésnosti. Nedostatecné vnimani prostoru ma vliv na celkové
vnimani. Vnimdni ditete s GLS miiZe byt zkreslené a pak lehce neporozumi situaci, kterd je pro ostatni déti ,tolik” citelnd. Je
znamé tvrzeni o nedostatcich iniciativy a autostimula¢nich podnétech, jakozto zvlastnostech volnich vlastnosti déti s GLS.
Casta byva rovnéz zvysena sugestibilita, citova a volni labilita, dale pak mGzeme pozorovat impulzivitu, agresivitu, snizenou
schopnost fidit své jednani, izkostnost a nékdy i pasivitu. Popisovana zvysena fixace na rodice ¢i sourozence muze byt speci-
fickym projevem, ale nemusi byt pro kazdé dité s GLS typicka (Bayerovd, 1999). V praxi se pak jednd o ryze individudlni zalezi-
tost. U détis GLS Casto pozorujeme tendenci k niz§imu sebehodnoceni a tendenci spise se podcenovat. DileZitym faktorem,
jenZ ovlivriuje sebehodnoceni takovéhoto ditéte, je rodina, ve které je potieba vhodnou motivaci (vedenim), snahou zvySovat
a vyhleddvat ¢i podporovat ¢innosti, ve kterych mohou deéti zazivat uspéchy. U déti s GLS pozorujeme nedostatky v pamétovych
funkcich, které souvisi s vnimanim a poznavanim. Spravny vyvoj kratkodobé paméti je zdkladnim pfedpokladem uceni. Krat-
kodobd pamét je pro ziskavani poznatki zcela nepostradatelnd. Déti s GLS si mnohdy nezapamatuji pfedchozi informace tGplné,
anejsou tudiz schopny si je v pfipadé potfeby vybavit, takZe nenina ¢em stavét a je nutné se vratit zpét na zacatek. Jednoduse
feceno, jako by se ucili z pozndmek zapsanych neviditelnym inkoustem. Bez kratkodobé paméti je uceni prakticky nemozné. Pfi
oslabeni pracovni paméti (kombinace kratkodobé a dlouhodobé paméti), neumi dité udrzet v paméti vice poznatkl soucasné.
Coz prakticky znamena, Ze dité neni schopno aplikovat zaroven poznatky z vice oblasti. V praxi to pak znamend, napriklad dik-
tdat zamereny na vyjmenovand slova dité zviddne, ale pokud je vice jevu v diktdté, dité selhdvd. Co se tyce zamérné pozornosti, je
u déti s GLS vypozorovan nizsirozsah sledovaného pole, nestélost, rychld unavitelnost spolu se snizenou schopnosti rozdélit
pozornost na vice éinnosti (Bayerovd, 1999). Déti se nedokazou soustfedit a nevydrzi pracovat tak dlouho, aby byly schopny
dokoncit zadany ukol. Tézké je pro né pamatovat si slovné sdélené informace. Diisledkem téchto potizi miiZe byt neschopnost
si vybavit a upevriovat znalosti, které se dité ve skole naucilo pred jednim, nebo dvéma tydny. Vysledkem poruchy pozornosti
je pak zhorSena pamét, chdpani a nedokonald integrace. Zajimava je skutecnost, Ze krokem ke zvladdnuti ¢tenf je slabikovdni
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neboli schopnost rozdélit delsi slovo na jednotlivé ¢asti a ty ,poskladat” dohromady tak, aby opét vytvotily slovo (Jocovicova,
Zackova, 2008). Ditéti s GLS se miiZe podafit sprdvné rozdélit slovo na slabiky, ale uz mu déld potize siviechna slova zapamatovat.
Komplikaci je tady také porucha kratkodobé paméti.
V priibéhu vyvoje zdravého ditéte je smyslové vnimani zpocatku jednoduché, se zranim, s rozvojem centrdlniho nervového
systému (ddle CNS) se stavd pomalu jemnéj$im (Serfontein, 1999). Kdyz vyvoj probihd harmonicky, jednotlivé funkce CNS se
rozvijeji rovnomérné a dité tak obvykle byva pripravené koncem pfedskolniho véku na vyuku ¢teni, psani, pocitani, atd. Po-
kud tento vyvoj rovnomérny neni, coZ je pfipad déti s GLS, nékteré funkce jsou méné vyzralé, je logicky ohrozena p¥ipravenost
ke vzdélavani. Vzhledem k tomu, Ze jistd mira ,nerovnomérného vyvoje pfetrvava i v dalsich vékovych obdobich, existuje
redlné nebezpedi vzniku specifickych poruch uéeni (ddle jen SPU). U déti s GLS je proces vnimdni nedostatecné rozvinuty,
vyvoj pak byva nerovnomérny anebo naruseny. Je obecné zndmo, Ze vyskyt feCovych poruch u galaktosemikd je témét 60 %.
Na zdkladé studii pana Waisbrena (1983) bylo zjisténo, zZe u déti s GLS se ¢asto vyskytuje opoZdény vyvoj feci a porucha zvana
verbalni dyspraxie. Verbalni dyspraxie (slovni patlavost) je specifickd vyvojova odchylka mluvniho vyjadfovani na trovni
slov, tzn. porucha v realizaci slova (struktufe slova, urcité ¢asti slova) bez ohledu na to, zda dité uz zvladd artikulaci hlasky
spravneé ¢i nikoli (Dufkova, 2008, s. 26). Podle Dvotaka je tedy pfedpokladem, Ze se dité vyjadiuje slovy, i kdyz nesrozumitel-
né. Dvotdk uvadi, Ze se jednd o poruchu v souvislosti s planovanim, programovanim a realizaci feci. Plan tzce souvisi s roz-
pak zkomoleny mluvni projev, kdy si dité nedokdze samo poradit a potfebuje pomoc. Pro svoji specifi¢nost je slovni patlavost
¢asto nespravné diagnostikovana, spravna diagnéza byva stanovena az v pozdéjsim véku (Zlab, 1990). Déti s GLS vyslovuji
tézkopddné, namdhaveé, ale maji pfedstavu o artikulovaném slové (Bayerova, 1999). V dobé mezi tfetim a patym rokem Zivota
nedovedou déti spravné artikulovat vSechny hldsky. Jazykové potiZe se zacinaji objevovat ve véku kolem 2 a ¥z az 3 let,
tedy v dobé, kdy vétsina ostatnich déti dokdze tvorit dvouslovné i viceslovné véty (Bayerova, 1999). Brzka diagnéza je
dalezita pro véasné zahajeni specialni metodické prace.
Nelson uvadi nékolik namétu pro praci s détmi:
¢ Podchytit a rozvijet zakladni vyvojové zrucnosti, nutné jako opora (napf. dychdni, aj.).
e Zvysit védomi oralniho dojmu, védomi oralni polohy a vztahu v ordlnim pfiblizovani danych oblasti.
* Vytvorit klicovou slovni zdsobu tim, Ze se déti budou u¢it nova slova a fraze nutné v kazdodennim Zivoté.
e Zamérit se na rytmus a slabikové uziti.
¢ Vyuzivat multisenzorického pfistupu (zapojit ve vyichové, vyuce co nejvice smysld).

(Bayerova, 1999)

Je zadouci informovat rodice o vyskytu fecovych poruch. Pfinosné je pak ,nasmérovani” rodi¢t k zapojeni do vhodné logopedic-
ké péce. Zde se naucivhodnou a neustdlou jazykovou stimulaci, spravnou hlasovou techniku, vhodné dechové rozcvicky, atd.

5.3 Organizace a obsah vzdélavani ditéte s galaktosemii
Sylva Honzdkovd
~Neexistuji neprekonatelné bariéry - existuji jen dvere, které jsme se nepokusili otevrit...” (Greg Lang)

Je velmi dobré, pokud se rodice ditéte s GLS sejdou s budoucim vyucujicim jesté pied zacatkem Skolniho roku. Schiizka,
na které se projedna problematika galaktosemie, jeji specifika a dopady, je velmi pfinosnd pro obé strany. Prostfednictvim oté-
zek, odpovédi, diskuse mohou zicastnéni dosahnout predbézného porozuméni ditéti. Pedagog si mtize délat poznamky z od-
povédirodici a aktivné shanét informace o Zaku, které potiebuje znat. Mluvte s rodici. Chtéjte dostatek informaci. Postupem
Casu si poznatky dopliujte, vyhodnocujte. Je Zadouci spolupracovat s rodici, jsou mnohdy témi, kteii své déti znaji nejlépe,
a tudiz vdm dokdzou poradit. Rovnéz pozitivnim piistupem k détem s GLS udélate nemalou prdci a jste prikladem pro ostatni.
Konzultujte vSechny nejasnosti s rodici, odborniky poradenskych pracovist. V rdmci prevence miizete svym vychovnym pti-
stupem citlivé reagovat na ,nezadouci” chovani spoluzdku. Je potiebné akceptovat déti s GLS takové jaké jsou, nenechte se
ovlivnit soucitem. Vétte si, vaSe vyukové a vychovné vedeni bude ispésné, obracejte se na specializovand pracovisté s dotazy,
s problémy, poradi vam mnohdy i o vhodnych didaktickych postupech a vhodnych pomtckach.
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5.3.1 Organizace vzdélavani
Sylva Honzdkovd, Michaela Vrbovd

Stravovani
Vse podstatné o dodrzovani diety by méli rodice vysvétlit budoucimu pedagogovi. Diilezité o dietnim rezimu by mélo zaznit
na prvni informativni schizce, kterou by se rodic¢e méli snazit s budoucim vyucujicim domluvit co nejdfive. Takova schiizka je
vhodna napiiklad pfed nastupem do prvni tfidy jesté pfed prazdninami, anebo ihned v zafi. Je na misté vysvétlit pedagogovi
co dieta pfi galaktosemii znamena a seznamit ho se zakladnimi pravidly a nebezpec¢imi, pokud se dieta nedodrzuje. Pomdahate
tak vést dité s GLS, aby bylo informovdno a pfipraveno pro obdobi dospivani, se kterym je spojeno tolik dotazt. Je dilezité
a vhodné, aby rodice spolu s pedagogem byli jednotni pfi dodrzovani a vedeni diety. S détmi s GLS by se nemélo zachazet
jinak jen kvili tomu, Ze maji dietu. Je dtlezité pochopit, ze jsou jako kazdé druhé dité, jen maji biologickou rozdilnost, a to
neschopnost $tépit galaktézu na glukézu. Jak dité s GLS poroste, bude za dodrzeni své diety zodpovédné, vy budete pouze
dohliZet. ZkuSenosti a postfehy rodict déti s GLS:
e Mfuze nastat obdobi ,vzdoru” - odmitani diety, otdzky typu ,procja?!”
» U détis GLS se v naprosté vétsiné objevuji ,stfidavd” obdobi touhy zkusit zakdzané potraviny. Je dobré byt na tyto situace
pripraven, pocitat s nimi. Zde je prostor pro podporu, vysvétleni dileZitosti dietniho rezimu.
ddlezité nez déti ostatni. Je vhodné vyzdvihovat jejich silné stranky.
» Je-li potieba, nebojme se dité upozornit, jak moc mu miize tenhle ,truc” ublizit do budouciho Zivota.
* Nékdy pomtize i kolektiv, sila vrstevnikd, je vhodné zapojit tfidu, aby pomohla ,podrzet” dité v jeho trdpeni (psychohry,
diskuze, nelitovat, pomoci to zvladnout...).

5.3.2 Obsah vzdélavani

»...Pomoz mi, abych to mohl udeélat sdm...” (Montessori)

Prostredi skoly, které vitd a oceriuje odlisnost, je potreba vyzdvihovat a oceriovat, pak je naplnéna inkluze. Pfirovndme-li

vstup do Skoly ke startovni ¢afe, nejsou véichni budouci prvindéci ve stejné fadé. Nerovnomérnou vzdalenost od startu ovliviiuje

celd fada faktorti. At uz jsou to rizné vrozené dispozice, vlivy prostfedi, zdravotni stav a dalsi. Déti s GLS mohou pattit k tém, jez

se od startovni ¢ary mnohdy vzdaluji. U déti s GLS se nejcastéji setkdvame s mirnym mentdlnim deficitem, tézkd forma mentdlni

retardace se vyskytuje jen vyjimecné. A pravé tady, je-li to pottebné, se snaZzime prostrednictvim tzv. integrace umoznit jejich zapo-

Jjeni do wuky a zpfistupnit jim vzdéldvani podle individudlnich moZnosti. Uceni se musi pfizpdsobit potfebam ditéte. Pokud se

pro budoucivzdélavani ditéte s GLS. Abychom détem s GLS pomohli, musime rozumét tomu, co dalsiho se v jejich zivoté déje. Tak

jak je bézné zdravé déti motivovat k ndvstéve skoly, u déti s GLS to plati dvojnasob s ipravami danymi jeho vzacnym onemocné-

nim. Prijeti déti s GLS do bézné materske, zdakladni ¢i stredni Skoly, je vice p¥irozeny zpiisob, jak fesit jeho vzdéldvaci potieby.

Dité s GLS by mélo mit k dispozici potiebné vedeni, aby dokazalo obsdhnout latku, nabyté znalosti a zkusSenosti si mohlo upev-

novat a ddle je pak rozsitovat. Ostatni déti by mély byt vedeny ke spravnému a adekvatnimu jednani s druhymi. VSechny déti by

se mély ucastnit vSech aktivit a déti s GLS je potfeba podporovat, pomdhat jim a hledat kompromisy na cesté k tispéchu. P¥ipraci

s détmi s GLS musime pamatovat na nedostatecné fungovani pracovni paméti. Ditéti nabizime co nejvice smyslovych podnétd

a provazime vSechny slovni instrukce zrakovou oporou ve formé obrazkt, znaka a textu. 0d atlého véku dité podporujme:

* Je dobré zaméfovat se na spravny zpdsob zvykani, piti, polykdni, a dychani.

e Umalych déti posilujeme dychani nosem se zavienymi sty (pomoci dudliku).

e Je zadouci pracovat s hrubou motorikou, sledovat spravné drzeni téla, posilovat svaly (osvojené navyky jim pomohou kon-
trolovat pozdéji dychani a fec).

o At déti sleduji okoli, uéi se od Vas naslouchat, opakuji to, co vidi a slysi.

 Usmév vyborné procvi¢uje oblicejové a dalsi svaly podilejici se na produkei feéi.

Porozumeéni feci pfichdzi dfive nez fec¢ samotna, nechceme brzdit kognitivni vyvoj ditéte (jeho znalosti o svété, mysleni, usu-
zovani, pamét). Pracujme tedy na zvétSovani poctu slov, kterym dité rozumi, a to i pfesto, ze je prozatim nevyslovuje. Jak si
mizeme ovéfit, ze dité ndm a okoli rozumi?

e Pfiprdcis hrackami, pfedméty kazdodenniho uziti.

 Prihfe s obrazky, predméty znazornujici ¢innosti (slovesa), nebo vlastnosti (pfidavnd jména).
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Ucitel si mGze do zdznamového archu zapisovat seznam slov, jimz dité rozumi a ktera vyslovuje. Ddle si do poznamkového
bloku mizeme zapsat véty, které dité pii béznych dennich aktivitach pouziva. Nutné je respektovat jeho tempo. Je vhodné
Casto opakovat hry, pisnicky, fikadla, pouzivat opakovanou ¢etbu piibéhti. Do nasledujiciho textu vkladame nadéji, ze vam
pomiize lépe porozumeét détem s GLS a pochopit potiZe, s nimiz se po vétsinu svého Zivota potykaji. Doufame, ze témto détem
pak dokazete 1épe pomoci.

Prakticka opatieni a doucovaci metody
(Serfontein, 1999):

Chapani slov

 Instrukce je dobré zadavat pomoci kratkych, jednoznaénych vét. Jedna véta by neméla obsahovat vice jak jeden piikaz.
e Nez podate instrukci, je vhodné dité upozornit pfedem a povzbudit jej, aby davalo dobry pozor.

¢ Slovni vyklad doplnény zrakovou oporou je pro dite s GLS tim, co potiebuje.

¢ Dité vyslechne vétu a dosadi spravné slovo. Napfiklad: ,Myslim na véc, pomoci nizZ jime polévku.”

o Dité doplnuje slova v kratkych pribézich, basnickach.

Sluchova diskriminace

* Doporucujme pracovat s obrazky znamych zvitat a véci (pf. pes, auto...) a dité kazdy ,doprovodi” charakteristickym zvukem.
e Hry se zvuky.

* Vramci HV je dobré hrat kratké a dlouhé tény na flétnu a klavir. Ukolem ditéte je zvuky rozlisovat.

Sluchova pamét

¢ Nez se déti pusti do dkolu, zopakuji zadani.

e Pfiuceni ditéti pomtize, kdyz si déla pisemné poznamky.

e Dité se uci postupné podle zaddni, které ma nékolik bodda.

¢ Dité mGze procvicovat zapamatovani smysluplné ¢iselné fady (pi. telefonni ¢islo, postovni smérovaci éislo...)
e Détem s GLS pomadha, kdyz se uci fikanky, basnicky a pisnicky zpameéti.

Zrakové rozliSovani

e Déti mohou ttidit pfedméty podle riznych vlastnosti.

Vizudlni pamét (Castym problémem u déti s GLS je Spatné zapamatovani zrakovych vijemd ve spravném pofadi, dité si neni
schopno zapamatovat pofadi pfedmétfi, pismen ve slovech, atd.)

e Doporucujeme hrat napfiklad pexesa, kvarteta, lota, atd.

e At si dité zkousi zapamatovat telefonni ¢isla.

¢ Rozdélovani slov na slabiky pomdahd ditéti uvédomit si potadi slabik, je uzitecné pfi osvojovani pravopisu.

 Dité opise slovo podle predlohy, kterou musi mit stale pfed o¢ima. Kdyz udéla chybu, musi ji najit a podle vzoru samo opravit.
* Bild magnetickd pismena na ¢erné tabuli pomdhaji. Ostry kontrast pomuzZe ditéti se lépe soustredit na detaily pismen.

Jemna motorika (PotiZe byvaji obvykle v souvislosti s ichopem pfedmétii, nebo v ikonech spojenych s pfesnou praci prsta.
Vyitvory pfipominaji prace daleko mladsich déti.)

o Stiithdni

¢ Obkreslovani

* Snérovani

e Hry s koliky na pradlo, atd.

Vnimani vlastniho téla véetné mluvidel

e Pojmenovavat rizné ¢asti téla pomdha (osvédcuje se détskd hra s rytmizaci, kdy zaroven mluvime a ukazujeme si: Hlava -
ramena - kolena... atd.).

e Na arch papiru dokresli zdk detaily do obrysu vlastniho téla - tj. rysy oblic¢eje, nehty na rukou, aj.

o Vtélesné vychové prolézat, podlézat, prelézat rizné piekazky. Beéhem hry by mél Zak nahlas popisovat, co pravé déld.

e Déti mohou dopliiovat chybéjici ¢asti na nedokoncenych kresbach.
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Poruchy prostorové orientace (prostorova orientace pfedpoklada schopnost rozeznat urcity tvar v opac¢né nebo otoéené po-
zici a poznavat podobnosti a odliSnosti ve tvarech, pismenech, aj. Déti s GLS obvykle nedokazou uvedené spravné posoudit,
tudiz lehce zaméni ,b* za ,d”, apod.)

e Jevhodné rdznymi pohyby a cvicenimi rozvijet vnimani ¢asti vlastniho téla.

* Napfiiklad hledat pfedméty podle pisemnych nebo slovnich instrukci.

« (ist mapy, planky, atd.

Clenéni na stupné

1) Piijeti a vzdélavani ditéte v matefské skole

Dochazku do béZné matetské skoly (dale jen MS) miiZeme jednoznaéné doporuéit, samozfejmé s ohledem na aktudlni zdra-
votni stav a moznosti déti s GLS (fe¢ovy projev, hruba motorika, jemna motorika). Dochazku do MS doporucujeme uréité rok
pfed nastupem do zdkladni koly, a to za icelem socializace. Dité si tak osvoji a zaZzije pracovni rezim v kolektivu vrstevnika.
V piipadé, kdy dité neprojde touto pripravou, logicky pak mohou nastat problémy p¥i jeho nastupu do skoly a dalsim vzdé-
lavani. Prostfedi v MS, dietni reZim a zapojeni ditéte do aktivit v rdmci programu MS jsou véci kazdodenni tizké spoluprace
a komunikace mezi rodici téchto déti a jejich ucitelkami. Piiklad:
~Syn s diagnozou klasickd galaktosemie, nastoupil v roce 2011 do Skolky. Bylo mu pét let, do té doby byl doma. Do Skolky chodi
pravidelné, moc se mu tam libi a po case si nasel i kamarddy. Persondl ve skolce je maximdlné vstficny, spolupracujici. Ochotny
naslouchat, ochotny pomoci. Dietu dodrzujeme velmi striktné a s pomoci kucharek a ucitelek je to snadnéjsi. Denné mu varim
obéd na druhy den do Skolky, chystam svacinku na dopoledne a rdno to vse preddm pani kucharce. Ta to Ondrovi pripravi na talir.
Takze je prima, Ze syn je soucdsti stravovani v kolektivu, coZ je velkym prinosem, protoZe kdybych si jej brala pred obedem domtl,
znamenalo by to dalsi , vylouceni” z procesu socializace. Timto patti persondlu a pani feditelce velky dik!”

Kazdé dité s GLS je jiné. Co potfebuje jedno dité, nemusi platit v ptipadé druhého. TudiZ neni pravidlem predskolni vzdélavani
prostfednictvim integrace. V pfipadé, Ze je potfeba zpracovat individudlni vzdélavaci plan (déle jen IVP) v bézné matetské
Skole v rdmci integrace, mél by byt rozpracovdn pro vice oblasti. Vychazet by se mélo pfedevsim z moznosti ditéte. Nejvétsim
prinosem je tedy zapojeni ditéte do bézného vrstevnického kolektivu, ,0sahat si” rizné spolecenské role, ucit se spolupra-
covat a vychazet s ostatnimi. Dilezitou oblasti IVP je oblast socializace. Zde by mél byt zpracovan postup, jak se postupné
odpoutavat od rodiny, seznamovat se s prostfedim MS, s ostatnimi détmi, s autoritou uéitelky, jak si vytvofit a osvojit navyky
spolecenského chovani. Se socializaci tizce souvisi oblast komunikace. Obsahova i formalni stranka feci byvd odlisnd, coz je
dano samotnym onemocnénim. Projevuje se opozdény zacatek mluveni, casté jsou poruchy vyslovnosti, problémy s tvofenim
slov, déti mohou slova komolit. Dalsi oblasti, jez izce souvisi s komunikaci je hruba a jemna motorika (doporuceni viz vyse)
a senzomotorickd koordinace oko - ruka. Je dutlezité zapojit i hrubou motoriku, napiiklad velké mice, trampolina, détska
hristé, prolézacky a piskovisté. Co se tyce grafomotoriky, tady je na misté zhodnotit silu pfitlaku a eventuelné doporucit
odlehcené pastelky, samorozeviraci nizky, apod. Vyse uvedené je vidy individudlni zalezitosti. Ne kazdé dité s GLS potiebuje
v bézné MS individudlni vzdélavaci plan. Je nutné ale pamatovat na odlisnost téchto déti a v pfipadé potfeby je podporovat
a pomahat jim. Nesnazme se jim zivotni cesticku zametat, ale také je respektujme v jejich jedinecnosti a neoc¢ekdvejme ne-
mozné. Priklady z praxe:
.V roce 2010 se ndm narodil syn s diagnézou klasickd galaktosemie. Dnes md témer dva a pul roku a jsme stastni, Ze je ,takovy
Jjaky je”. Neni to dlouho, co se v okoli zacala objevovat riiznd srovndvdni naseho syna s ostatnimi détmi, nejen v rodiné, ale i mezi
blizkymi pdteli. Casto se jednd o ndsledujici tvrzeni - a to jesté neumis, a to taky neumis fict a proc se pordd tak vztekds a bud hod-
ny - kterd mohou mit negativni ndboj pro budouct Zivot naseho syna a nds rodice casto rani. Mnohdy pak nemdme potiebu udrzovat
kontakty s temito lidmi a hleddme oporu sami v sobé. Je tézké neustdle vysvétlovat onu ,jinakost” nékolikrdt denné a pritom byt
nezaujaty. Mnohdy jen my rodice vime, jaké usili, kolik denodenni prdce a jakd spousta odrikdni je za uspéchem naseho syna...”
~Jsem matkou dcery, kterd md vrozenou dédicnou metabolickou poruchu - glykogendzu I. typu. Vrdmci terapie a péce o ni je nut-
ny pravidelny pfisun stravy, ktery probihd PEG sondou. Dité je krmeno v predem danych intervalech. Pfi nedodrzeni reZimu nastd-
vd v organismu metabolicky rozvrat, nemeritelnd hypoglykemie, ndslednd hospitalizace, riziko bezvédomi, kapacky... S dcerkou
dochdzim do mistni Skolky, kde jsem pritomna vyuce, nebo v case krmeni prichdzim za ditétem a krmim ji. SnaZim se co nejméné
rusit deti p¥i prdci nebo hrani. Jednou se stalo, ze si déti kreslily, jd potrebovala dcerku nakrmit, a tak jsem pozddala holéicku,
kterd sedéla vedle ni, aby se kousek posunula, abych mela lepsi pristup k portu. Poté jsem se od ucitelky vyslechla, ze rusim vy-
chovnou ¢innost déti, ze narusuji program Skolky a Ze bych si dceru na krmeni méla odvddét pry¢, aby to ostatni déti nevidély!
Stézovala jsem si na vedeni skolky, poté prisla omluva, ale mou diivéru to jiz nespravilo. Prislo mi to lito, dcera je jinak naprosto
v pohode, zvlddd vse, co jiné déti, nepotrebuje invalidni vozik, ani jiné kompenzacni pomiicky, jen jde o pravidelnou stravu. Tak
jak miizeme narusovat vyuku?!?!”
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Cely incident ndm vsak nakonec prospél - dostala jsem vlastni klicek od skolky, takzZe jiz nejsem zdvisld na vpusténi do budovy
persondlem. Kauzu ptipisuji neznalosti nové ucitelky o zdvaznosti onemocneni mé dcery a potrebé co nejprirozenéji zapadnout
do detského kolektivu.”

Uziteéné napady pro MS

Komunikace (Podpora a posilovani jazykovych dovednosti)

o Ditéti s GLS je vhodné se vénovat néjaky ¢as o samoté, kdy s vami bude moci mluvit svym tempem. Dité nemusi rozumét
jemnym jazykovym odchylkam.

e Kdyz md $patny den a chova se jako by bylo ,vypnuté”, nechte ho, at si hraje podle svého, do ni¢eho ho pfili§ nenutte.

e Je dobré zamérit se na to, co dité rikd, ne jak to Fikd.

e U déti s GLS se k problémtim s feci pridruzuji poruchy koncentrace pozornosti, motorickd a grafomotoricka neobratnost
a naru$eni zrakového vnimani.

e Je na misté procvi¢ovat motoriku mluvidel, existuji soubory riiznych cviceni, které maji ditéti pomoci vylepsit koordinaci
a pohyblivost svald, které se spolupodileji na tvorbé hlasek. V mnoha MS, pracuji uéitelky, které prosly logopedickym kur-
zem, logopedické asistentky, a jejich tikolem je péce o rozvijeni fe¢i véetné artikulace v rdmci programu MS. V kompetenci
logopedickych asistentek neni diagnostika poruch feci a naprava vadné vyslovnosti, ale po domluvé s rodici je zadouci
u ditéte s galaktosemii zatazovat soubory cviceni k opakovdni, upeviiovani.

¢ Je potiebné podporovat déti s GLS ve sdélovani zazitk.

e Tempo feci byva pomalé, déti s GLS mohou plisobit rozvaznym dojmem.

e Détis GLS se vétSinou vyjadiuji kratkymi vétami.

e Détis GLS popisuji obrazky mnohdy jednoslovné, nepouzivaji rozvijejici vétné cleny.

e U déti s GLS je dalezité rozsifovat slovni zdsobu aktivni i pasivni, pouzivat détské knihy, obrazky, casopisy a postupné se
dopracovat az k tematickym celkiim (rodina, Skola, zvifata, rostliny, jidlo atd.).

e Déti by se mély pokusit vysvétlovat vyznam raznych situaci, obrazkd, vyraza, poskladat chronologicky pribéh.

¢ Pokud spravneé reaguji na slovni pokyny dospélych, je dobré tyto chvilky vyzdvihovat, posilovat.

 Prijakékoli ¢innosti, kde maji prileZitost mluvit, s détmi mluvme.

* Dobré je uzivat fe€ pii hie, to znamend napf.: ,Dej hrnicek na stil, ted dej auto pod stfil, prolez skxz tunel...”

e Je zadouci vyuzivat zpévu, kde se propojuje zvuk s rytmem feci. Pisné kde se dité mliZze zapojit - tfeba ,Tluce bubenicek”,
¢itikadla ,Kutdli se ze dvora...” K rytmizaci mizeme vyuzit rizné nastroje, nebo tiplné jednoduse hru na vlastni télo (po-
dupavani, vytleskdvani, atd.)

e Zvukové hry jsou vyborné - zavazte ditéti o¢i, nechte jej hadat, odkud zvuk p¥ichdzi, co znamena - napi. Susténi papiru,
zvonecek, tikani budiku, klice, nalévani vody do sklenice.

e Tvofivé hry, které mu umozni mluvit o tom, co pravé déla, pomdahaji rozvoji fe¢i, mysleni, pfedstavivosti. Hry v kuchyrice,
v dilné, na zahradé, atd.

e Détem s GLS je dilezité vysvétlovat, co slova znamenaji.

¢ Je zadouci slova nékolikrat opakovat, pouzivat.

e Vhodné jsou knihy, které podporuji aktivitu ditéte v mluveném projevu, napi. knihy, kde dité dokoncuje véty. Tyto aktivity
opakujte, dité tak zaziva a ziskava pocit jistoty.

e ,Foukaci” hry podporuji oromotoriku (Gstni motoriku), délani bublin, nafukovani balénkd, foukani brékem, atd.

* Rikanky rozviji vnimani rytmu, vybizeji ke spojeni s pohybem. Pohybové hry v rytmu rozvijeji koordinaci celého téla s feéi.
Pri vSech pohybovych ¢innostech pomtzou basnicky, fikadla a pisnicky (zlepsuji plynulost a koordinaci pohybt).

Davani pokyniu (ikoli)

e Povely pomoci gest nebo obrazki (tj. vizudlni instrukce), je dobré pouzivat zaroven se slovnimi pokyny, pomtzeme je dé-
tem 1épe pochopit. Je potfebné ukazovat a rikat ditéti, co po ném chceme.

+ Ukoly je lepsi zaddvat postupné, aby si je dité stacilo uvédomit a aby pochopilo, co se po ném chce. Pfilis mnoho pokynii
po sobé vyvold zmatek a zoufalstvi, dité si na tikoly nebude moci vzpomenout.

e Chceme-li dité naucit nééemu novému, zacinejme od konce. Aby muselo udélat jenom posledni krok. ZaZije tispéch, ne-
musi byt nestastné ze své nesikovnosti, motorické neobratnosti.

e Chceme-li ditéti néco fici, pfikazat atd., nejprve upoutejme jeho pozornost. Je dobré napiiklad polozit ruku na rameno
ditéte, oslovit jej.

43



Jak zvladat ¢éas a zmény

* Ve spoluprdci s rodi¢i je mozné piipravit ditéti strukturované prostiedi, rozvrh, podle kterého se bude fidit - tfeba obraz-
kovy. Dité ho mize délat s vami, tfeba se pokusi vystfihnout obrazky.

e Jakmile dité dokonci néjakou ¢innost, je zddouci dat mu ¢as na zklidnéni. MdZe mu to trvat déle, nez jeho vrstevnikim.
e Je dobré dité pfedem piipravit na zmeény, které mohou nastat. Pijde-li se napfiklad nékam se Skolkou, promluvte si o tom
s ditétem par dni dopfedu. Reknéte, kam se pijde, co se bude délat, i kdyby to byla prochazka jen do blizkého parku.

e Dobrym piikladem jak trénovat dovednost chdapani posloupnosti je nasledujici. Napiiklad vystiihneme sérii obrazka
a dité ma za dkol, aby je sefadilo a pak popsalo - co je prvni, druhé. Pomozte mu najit slova, kterymi lze obrazky popsat,
pojmenovat. Tuto dovednost trénujte a posilujte pfi kazdodennich prileZitostech, napt.: , kdo je prvni na fadé se svaci-
nou, anebo na kom je ted fada?”

e Dité vam o svych pocitech moznd dokaze rict vice prostiednictvim hracek, loutek. Napiiklad prstovi mandsci jsou rovnéz
vhodni ke zlepseni dovednosti souvisejici s jemnou motorikou.

Uzitecné rady

* Je namisté pomoci ditéti pochopit pravidla hry, her — béhem hry nékolikrat pravidla opakovat.

* Nové hryje vhodné ucit, jsou-li tyto détiv ,pohodé”.

e Unékterych her je dobré ditéti pfedem vysvétlit, Ze hra ma jasné stanoveny zac¢dtek i konec. Je Zadouci pokusit se pfimét
dité, aby Vam pravidla zopakovalo.

* Pamatujme na dvé pravidla: motivace a éasovy limit. Budou se hodit po celou dobu, kdy se snazime dité cilené néco na-
ucit.

e Vhodné jsou hry se stavebnicemi - pomahaji pochopit naslednost, podporuji dovednost jemné motoriky.

* Pohadky jsou idealnim pomocnikem k rozvoji osobnosti ditéte, pouzivejte je.

* Obratnost pfi chlizi je dobré upeviovat na nerovném terénu. (hruba motorika)

e Je dobré sledovat obratnost pfi hodu a chytani mice a posilovat ji. (hruba motorika)

o Déti s GLS si vétsinou hravaji s pomérné mladsimi détmi.

* Navlékanim velkych koralkd, tleskanim obéma rukama procvi¢ujeme jemnou motoriku.

e Uchopovat rizné tvary, trénovat, opakovat, slovné pojmenovat. (jemna motorika)

* Je potfebné rozvijet a posilovat socidlni a myslenkové oblasti, napt.: Ditéti pfedc¢itame kratké véty, kde chybi dilezita
slova a dité je ma doplnit - silnéj§i ma chrdnit..., kdyz potkam souseda..., kdyz jdeme spdt potfebujeme..., atd.)

Sebeobsluha

» Je zadouci podporovat samostatnost pii veSkerych kazdodennich aktivitach, ale také dokazat pomoct v piipadé potieb.
e (viceni zapindni, rozepinani knoflikd, riznych uzavérd.

* Rozvazovani tkanicek, obouvani a nazouvdni bot a pfeztivek je dobré podporovat.

* Denni procvicovani a posilovani prvka sebeobsluhy, vedeni ditéte k samostatnosti.

Podil ditéte
e Maximdlni snaha o samostatnost.
e Je dobré stavét na tom, co dité umi, co zna. To upevnovat, posilovat, opakovat.

Socializace

e Hry s ostatnimi détmi jsou vynikajici - je dobré jich pii kazdé piilezitosti vyuzit, pfi hrach s mic¢em, pfi stolovani, pfi
oblékani, atd.

e (Opakovani basnicky po dospélém.

» Je potfebné podporovat situace, kdy déti s GLS spravné pochopi pojmy, pokyny, atd.

Abychom pfedesli adaptacnim potizim, je dobré, pokud po dohodé s ucitelkou mtizeme dité na Skolku zvykat postupné
a pomalu. Napfiklad prvni den rodi¢ s ditétem ve Skolce zlistava a po domluveném casovém intervalu spolecné odchazeji.
Nésledujici dny se pak snazime prodluzovat dobu, kterou dité ve §kolce travi samo. Déti s GLS mohou piisobit nejisté, mdlo
mluvi, mohou byt vice hravé, pracovni tempo byvd pomalejsi. Nedokazou se mnohdy plné soustredit na zadané tkoly. V pri-

vvvvvv

pobizet.
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2) Prijeti a vzdélavani ditéte v zakladni Skole

V souvislosti s vySe uvedenym mize zdkovo ,nasazeni” vyrazné kolisat, a to nejen v pribéhu vyucovaci hodiny, ale pfedevsim

v ramci celého vyucovani. Cilem vyucovani by tedy méla byt ochrana ditéte pred nadmérnym zatiZzenim, p¥izptisobeni ikol

tak, aby byly pro dité proveditelné. Uceni by mélo byt efektivni, tudiz smysluplné. To znamend, nejlépe si zapamatuji déti to,
co zapada do souvislosti naseho zivota. Nabyté védomosti je tieba v zZivoté pouzivat, u déti s galaktosemii to plati dvojndsob.
Smysl ma to, co odnékud vychdzi a také k nécemu smétuje. Je dilezité pristupovat ohleduplné a respektovat zaloZeni kazdé-
ho ditéte s GLS a priméfené rozvijet vSechny jeho oblasti. Jako u vétsiny véci v zivoté i zde piiklady tahnou. Je vhodné nechat

vyucujicimu pedagogovi dostatek prostoru, aby si mohl vytvorit sviij vlastni pohled na dité. Pfijeti ditéte za élena t¥idy zdlezi

také na ucitelové pocitu zodpovédnosti a mite dovednosti, které vyuzije v situaci, kdy bude trida dité pfijimat. Pedagog by

mél citit, Ze md volnost v rozhodovani, jak ucit dité s GLS. Rodice se tak mohou poradit s budoucim ucitelem o zvlastnostech

nemoci, seznamit ho s osobnosti jejich ditéte s GLS, jeho pfednostmi a nedostatky. Mohou se poradit jak sezndmit novy ko-
lektiv a pomoci se zapojenim ditétem s GLS. Zaznit by mélo, zda je potfeba sestavit individualni plan jiz od prvni tfidy, anebo

zda vyckat dle projevii béhem $kolni dochazky. Dale pak jaky zplisob vyuky je pro dité s GLS pfinosny, rovnéz zminit pomfic-
ky, na které je dité zvyklé ¢i umi pouzivat. Spravné informace o vyvoji ditéte a jeho specidlnich potfebach mohou uciteli

poskytnout dalezité voditko pro urceni vhodného p¥istupu, ktery dité potfebuje. Rodiée mohou uéiteli poskytnout néco

jako ,,informativni profil ditéte”, ktery shrnuje dilezité informace o ditéti. Tento ,profil” pak miize obsahovat informace

o povaze zdkova handicapu. Pedagog pak mize napfiklad prostudovat vhodnou literaturu, zkontaktovat organizace zaméiu-
jici se na pomoc pro znevyhodnéné. ,Profil” mtzZe rovnéz popisovat droven dovednosti ditéte a jeho zvladani ikold v riznych

oblastech. Na zakladé téchto poznatkd si mize pedagog vytvorit obrazek o schopnostech ditéte pro skolni ¢innost. Mira do-
pomoci bude u kazdého ditéte s galaktosemii odliSna. Pamatujte, nic neni ztraceno, témér vse se dd nacvicit, naucit. U déti
s GLS bude ale potreba dvojndsob ¢asu a trpélivosti. Takze zalezi z nemalé ¢asti také na vas, pedagogickych pracovnicich,
jakou roli zaujme dité - zda bude jen prihlize¢em, nebo aktivnim téastnikem. V rukou méate moc ,véas zasahnout” a mtzete

vice usili. Podafi-li se Vam najit hranice moznosti déti, zddraznujte sebemensi pokroky. Vychazejte z jejich schopnosti a ucte

je lépe jich vyuzivat. U déti s GLS se mnohdy jedna o nékolikahodinovou denni pfipravu rodict s ditétem do skoly. Coz je

dost zatézujici a miize vést k pietézovani ditéte. Nezbytné nutné je myslet i na prostor pro odpocinek a volnocasové aktivity.
U nékterych déti s GLS bude potiebna podpora a pomoc ze strany asistenta pedagoga v bézné ZS. Jiné déti budou navstévovat
specidlni ZS. Tudiz, ke stanoveni miry potfebné podpory ditéte se specidlnimi vzdélavacimi potfebami bude nutné vypracovat

individudlni vzdélavaci plan (déle jen IVP). Tomuto postupu v naprosté vétsiné predchazi odborné vysetfeni v PPP nebo SPC.
Tato pracovisté vypracuji odborny posudek, a ten potom slouzi fediteli Skoly pfi Zadosti o zfizeni mista asistenta pedagoga.
IVP v zakladni Skole musi rozpracovat zvladnuti ucéiva v jednotliviych pfedmétech. Ani v pifipadé déti s GLS by se nemél IVP

omezit pouze na stanoveni obsahu uc¢iva a rozpracovani jeho postupt. I zde by mélo byt hlavnim pfinosem prozivani bézného

zivota s moznosti béznych socidlnich vztahti a kontakt@. IVP by se mél zabyvat moznostmi, jak pomoci se zapojenim do kolek-
tivu, praci se tiidou. Rovnéz by zde mély byt feSeny pfestavky a mimoskolni aktivity. Plan by mél vychdzet z moznosti ditéte.
Déti s GLS mivaji Spatné vSeobecné védomosti, nechdpou mnohdy problémy praktického Zivota a Spatné se v nich orientuji.
Mivaji $patnou a nékdy malou slovni zdsobu, ale i tato skutecnost byva ryze individudlnim rysem. Nékteré z déti s GLS mo-
hou mit dobre vytrénovanou mechanickou pamét a diky ni zvlddaji ué¢ivo na prvnim stupni bézné ZS. Obvykle postradaji

schopnost postfehnout didlezité souvislosti ¢i najit nadfazeny pojem. Osobni tempo déti byva obvykle pomalé. V prakticko-
manipulacnich dovednostech jsou vidét znacné problémy. Déti postradaji postreh pro detaily. Je tieba zminit, Ze zavislost

ditéte na péci rodiny v souvislosti s postupem do vys$sich rocnikt poroste. Do IVP by mélo byt zakomponovano, jak zvladat

piipadné absence z ddvodu nemoci. Je vhodné napfiklad vypracovat domdci ikoly formou referdtdi z uéebni latky, eventudlné

vypracovani dodatecnych tikold po dohodé s vyucujicim pfislusného predmétu. Vhodné je napiiklad vyuzivat elektronického

zasilani ikoll v dohodnutych terminech s vyucéujicim.

Pfedméty

Télocvik - pohybové dovednosti nebyvaji iplné bez obtizi. Projevuje se motoricka neobratnost. Ale zakladni pohybové do-
vednosti se opakovanym nacvi¢ovanim daji zvlddnout. Casto se mohou objevit problémy pti vyuZiti izolovanych dovednosti
v micovych hrach, déti nestaci mnohdy kontrolovat samotnou hru a pritom provddét Zadouci pohyb.

Matematika (hlavné slovni iilohy) a prvouka - tady je dopad znat, protoze déti nejsou schopny dosahnout pfiméfeného
logického a abstraktniho mysleni. Nutné je casté opakovdni, opétovné vysvétlovani jiz znamych véci!!! Vhodné je rozvijet lo-
gické mysleni a pamét manipulaénimi ¢innostmi doprovazenymi pojmenovanim, komentafem. Napfiklad v prvouce je vhodné
rozvijet logické mysleni, pracovat s orientaci v ¢ase (rano, poledne, vecer, snidané, obéd, vecefe), nebo fadit obrazky, dopliio-
vat. V matematice vyuzivat magneticka pravitka. Pri deficitu krdtkodobé paméti spocitd dite priklad pouze tehdy, zapisuje-li si
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mezisoucty, nebo pocitd-li pisemné. Snizena schopnost kratkodobé paméti pak znamenad, Ze déti nejsou schopny pocitat rychle
zpaméti, ale kdyz si priklad napisSou, tikol vyresi.

Cesky jazyk, psani, éteni - Jak jiz bylo uvedeno vyse, pismo je ¢asto neplynulé, byva porusena imérnost a hustota pisma,
Castym jevem je pak Spatné drZeni psaciho nac¢ini, Spatny Spetkovy tichop. V pfedmétu ¢teni je vhodné rozvijet logickou pamét
sledovanim kratkého vypravéni. V ceském jazyce mtzeme prispét k rozvoji grafické schopnosti rovnanim pismen do radkda,
nebo cvi¢enim dlani a prstt spojenym s basnickami, nebo spontanni kreshou voskovkami. Vhodné je vyuzivat odlehcené psaci
nacini, které zanechd vyraznou stopu i pfi minimdlnim pfitlaku, casem potom ndsadku na prst (ta ale nebyva détmi oblibena).
Vhodné je omezit pisemny projev, kontrolni diktaty je vhodné zafazovat po pfedchazejici piipravé. Dejte prednost dopliiovani
textu ve zkracené verzi. Nedavejte ditéti pfepisovat tkoly, zkuste najit alternativu. At se déti s GLS snazi pouzivat gramaticka
pravidla, je nutné podporovat rozvoj ¢tenarskych dovednosti. Tempo zaka je potiebné respektovat.

Ostatni pfedméty - osvédcuje se tistni zkouseni pied pisemnym projevem, je potfebné respektovat pomalejsi pracovni tempo.
Pravopisné chyby v pracich, v zdpisech neni dobré opravovat cervené (mnohdy tak nechténé fixujete chybu). Hlasité cteni
pred tfidou nemiva u déti s GLS dobrou odezvu. Neni rozumné nutit dité, aby dokoncilo tikol o prestdvce, nebo po vyucovani.
Bude mit pocit, Ze je kviili svym potiZim trestdno, prestoze se snazi.

Pracovni vyuéovani a vytvarna vychova - je vhodné vyuzivat kompenzaéni pomiicky, napfiklad odlehcené pastelky, samo-
rozeviraci nazky.

Hodnoceni

V nésledujici podkapitolce budeme pojednavat o hodnoceni ve vztahu ke vzdélavacim oblastem a rozvoji déti s GLS. Hodnotit
je mozné pisemné anebo slovné. Mimofadné dulezité je motivujici hodnoceni. Neni dobré srovnavat déti mezi sebou obecné,
natoz déti s GLS s jejich vrstevniky. Kazdé dité md jiné moznosti, jiné pfedpoklady, kazdé postupuje dopfedu svym tempem.
Je Zadouci ocenit snahu, ochotu a zajem. U déti s GLS je potfebné rozvijet sebedivéru, podporovat samostatnost a zaroven ji
dokazat ocenit a pochvdlit. Posilovat zodpovédnost a chvalit, pokud se tak stane, je jednoznaéné prvotni. Vnimejte prede-
vsim to, co se détem dari. Pri nejasnostech, spatnych vysledcich se snazte vyuZivat a pracovat se silnymi strankami ditéte
k prekondni jeho nedostatkii. Vhodné je vyuZiti jiného zptisobu hodnoceni, nez je bézné, napiiklad slovni nebo bodové
hodnoceni. Také miZeme doporucit alternativni zpiisoby ovérovani znalosti nebo dovednosti, vhodné je zohledniovat pomalejsi
pracovni tempo, hodnotit snahu i samostatnou praci. V priabéhu skolniho roku je mozné hodnotit znamkami, ale i dopliiujicim
komentafem pro rodice.

5.3.3 Pomiicky

Sylva Honzdkovd, Michaela Vrbovd

Déti s GLS v naprosté vétsiné nepotfebuji specifické pomtcky pro Skolni vyuku. V piipadé, ze zameskavaji ve skole, je vhodné,
aby si doplnily chybéjici ucivo, tady jsou na misté riizné pracovni sesity ¢i cvicebnice. Z pomicek mohou vyuzit ty, jez usnadni
psani a kresleni. Lehké mékké psaci pomticky, které zanechdavaji stopu bez vétsiho pritlaku, napiiklad psaci potieby Stabilo
(www.stabilo.cz). Jsou lehké a pro déti Skolniho véku atraktivni. Tato firma nabizi rovnéz specidlni pastelky ,Stabilo WOODY
3v1”. Dalsi alternativou mohou byt pastelky gelové (www.herlitz.cz), lehké, neldmavé, mohou vyuzivat zejména mladsi Zaci.
U starsich zaki v hodindch geometrie mtizeme vyuZzit napfiklad magneticka pravitka. Vzhledem k nutnosti pfisného dodr-
zovani diety je nutné, aby mél pedagog povédomi o zvlastnostech diety pii galaktosemii. Byl seznamen se zasadami a mél pfi
veskerych aktivitach ve Skole povédomi o tom, co dité smi jist a co ma zakdzano. V naprosté vétsiné pripadf predchdzi infor-
mativni schlizka, na které se rodice s vyucujicim domluvi, proberou potiebné a dilezité. V praxi je tedy piinosné, kdyZ ucitel
spolupracuje tzce s rodinou, informuje ji o pripravovanych skolnich akcich (rizné besidky, oslava narozenin, ukonceni skolniho
roku, ¢ijiné aktivity). Rodi¢ tak mize dopfedu pfipravit alternativu k pohosténi, sladkostem. Dité je jiZ na tuto situaci zvyklé
z rodiny ¢i mateiské skolky. Ostatné dité je uz naucené se svou ,jinakosti” zit a mohou nastat situace, kdy sam od sebe upo-
zorni pedagoga na to, ze ma dietni omezeni.

Jedineénost ditéte s galaktosemii

Galaktosemie miize byt také prilezitosti. Kolik déti ve dvou letech si napiiklad dokaze tolik odiict ve stravé jako dité s GLS?
I dité s GLS je pfinosem pro druhého spoluzaka. Déti si uvédomuji, ze nejsme vsichni stejni a uci se byt k sobé navzajem tole-
rantni a umét respektovat jiné s odliSnostmi. Nékdy se to dafilépe, jindy hife. Tady je pak na misté podpora ze strany rodice
(i jiné autority, aby dokazala podstatu a dulezitost celé situace vystihnout a pfedat obohacujici zkusenost do zivota. Pak se
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mizeme setkat s obohacujicim piatelstvim ve skupiné vrstevniki, jindy si nékteré déti uvédomi poznani rozdilnosti. Déti
s GLS mohou byt p¥ileZitosti, jak se naucit druhym pomahat, podélit se o vzajemnost. PfileZitosti pak mize byt moznost vci-
tit se do jiného zptisobu mysleni, jiného ndhledu na zZivot, ¢i setkani s drobnymi radostmi kazdodenniho Zivota, které nejsou
samoziejmosti.

5.4 Kontakty na organizace, odkazy
Michaela Vrbovd

« Ustav dédiénych metabolickych poruch 1. 1ékaiské fakulty UK v Praze a Veobecné fakultni nemocnice v Praze
(www.udmp.lf1.cuni.cz/), Ke Karlovu 2128 08 Praha 2, tel.: 224 917 167

e (Obcanské sdruzeni Metodé&j (www.os-metodej.cz)

¢ Ndérodnirada osob se zdravotnim postizenim (www.nrzp.cz)

¢ Nérodni sdruzeni PKU a jinych dédiénych metabolickych poruch (www.nspku.cz)

» Ceska asociace vzacnych onemocnéni (www.vzacnenemoci.cz)

Kazuistika

Piibéh zivotni drahy rodiny nemocné Anety

Dcera Anetka se narodila s porodni vahou 3800 kg. Lékafi posléze konstatovali, Ze jeji porodni vaha ji vlastné zachranila

zivot. Zhubla totiz skoro kilo. Dcera ¢asto zvracela. Hned po narozeni se u ni objevila novorozenecka zloutenka, takze byla

Casto vkladana pod modré svétylko. Asi ctvrty den po porodu mi pfisli lékafi oznamit, ze hladinu bilirubinu v téle dcerky se jim

neda¥i snizit, ba naopak stale roste, a Ze musi byt pfevezena do détské nemocnice, aby zjistili pfi¢inu. Po pfevozu na novoro-
zeneckou JIP podali dcefi transfizi krve, aby bilirubin z téla co nejvice vyloucili. Po transfiizi bilirubin opét vzrostl. Nikoho

by nenapadlo, Ze je to zrovna tim, jak ¢asto jsem kojila. 0ddéleni pak navstivila mné nezndmd lékarka na metabolické nemoci,
a ta vyslovila podezieni na metabolickou vadu. Pfisli na to, Ze Anetka ma obrovské mnozstvi nerozlozeného galaktitolu v téle

a natidili okamzity pfevoz do Prahy. Okamzité jsem musela pfestat s kojenim, coz byl pro mé sok. Byla diagnostikovana 5. den

po porodu. Sanitkou mi odvezli dité v tézkém stavu, nic jsem nevédéla, a protoze jsem uz nemohla kojit, sebou mé nevzali.
Odjela jsem domd a zhroutila se. Nedokdzala jsem dlouho cekat, telefonicky jsme se nic nedozvédéli, a tak jsme se s man-
zelem rozhodli jet do Prahy. Dcera leZela na JIP v Praze Ke Karlovu. Nemohla jsem ji mezi témi détmi poznat. Byla napojena

na razné hadicky, byla Sediva jako myska, apatickd, ale o tomhle stavu se lékafi zminovali, tusila jsem, Ze nastane. Jakmile

jsem ji méla v ndruci, védéla jsem, Ze uz se od ni nehnu. Pobyt v nemocnici se protdhnul na 14 dni. Kazdy den jsem s ni byla

co nejvice a jeji stav se zlepSoval, az byla prelozena z JIP na klasické oddéleni, kde uz jsem byla s dcerou. Cvi¢ili jsme Vojtovu

metodu, méla velice opruzeny zadecek vlivem Skodlivin, kterych se télo zbavovalo. Po 14 dnech 1ékafi usoudili, Ze nas pusti

dom. Dostali jsme nové mléko Pregomin a za mésic jsme opét museli na kontrolu. Hodnoty se z 19 000 sniZily na 2 000, ale

co zpUsobily, nikdo nevi. Laboratorni hodnoty jsou doporuc¢ovdny pod 200 a zatim se nam dafi. V ¢ervenci bude Anetce 14

let. Jeji vyvoj probihal dobfe. Prosla vSemi vyvojovymi etapami. Chodili jsme pravidelné na neurologii, EEG, poctivé cvicili

Vojtovu metodu. 0d malicka jsem méla §tésti na podporu piatel a celé rodiny. VSichni pomahali, jak to slo. Shanéli potraviny,
recepty, respektovali a uméli se podfidit. Dokonce jsme se pravidelné stykali s maminkami s jinymi détmi a vzdy se dokdazali

prizplisobit. Dcera v den svych 1. narozenin udélala prvni krok. I pdr slovicek uz uméla. Priblizné kolem 3. roku, jsme zacali

navstévovat gynekologii a logopedii. V pfedskolnim véku se mi dcerku podarilo zafadit i do skolky, kde byly ochotni oh¥ivat

dietni stravu. Dcera méla odlozenou Skolni dochazku. Nasledujici rok nastoupila do specidlni zdkladni Skoly. Byli jsme moc

radi, ponévadz ve tiidé bylo jen 10 déti. Skvély pfistup uciteld hodné pomohl a do tfeti tfidy nebyl problém. Anetka prospivala

svyznamenanim. Samoziejmeé, kdyz se objevilo slozitéjsi ucivo, zejména v matematice, nastal problém. Uz v pfedSkolnim véku

uméla Cist, ale unikal ji obsah pfecteného. Kdyz Anetka nastupovala do 1. tfidy, nastala v rodiné zména. Narodila se mi druha

dcera, zdravd, ale s manzelem jsme se rozesli. Déti jsem vychovavala sama. Aneta se na mé hodné fixovala. Zacali jsme navsté-
vovat psychologa a pro jeji izkostné stavy jsem skoncila dvakrat na psychiatrii. S postupem do vys$ich trid se pridruzily nové

potize. Jelikoz bylo k dcefi individualné pfistupovano a ja se Skolou pravidelné komunikovala, vse se dalo zvladnout. Velké

potize ma dcera s logickym uvazovanim, kratkodobou paméti, pochopenim obsahu ¢lanku, chudou slovni zdsobou. Jeji IQ je

na dolni hranici podpriméru. Dnes je dcera v 7. tiidé. Odstéhovaly jsme se pred rokem z Ostravy do Brna. Nyni chodi do bézné

ZS. Mame $tésti na pana feditele a u¢itelé nam vychdazi vstfic. Aneta ma slovni hodnoceni z matematiky a fyziky. Z ostatnich

predméta jsou ucitelé velice tolerantni a ulevuji ji. Spoluzaci to respektuji a zapadla do kolektivu. Aneta je ,jinda”, mentalné

na drovni nékdy osmiletého ditéte, takze si dobfe rozumi se svou mladsi sestrou. M4 také vytouzeného psa, takze jeji uzkosti

jiz odeznély. Pfibyla nam lécba §titné Zlazy, pravidelné chodime na o¢ni, aby vylou¢ili Sedy zdkal a také na gynekologii, nebot
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je u dcery zjisténa ovaridlni dysfunkce. Aneta bere Zenské hormony. Pravidelné dojizdime do Prahy na kontrolu do Ustavu
metabolickych poruch. Nejvétsi problém nam déla budoucnost. Dcera je dost nemotorna, roztékand, takze doma je to hodné
o trpélivosti. Jeji impulzivni jednani je spjato s nedomyslenymi disledky. Zdsadnim problémem zlistava, zdali bude viibec
jednou moci fungovat jako samostatny clovék nebo bude cely Zivot zavisla na rodiné. Byl ndm pfiznan piispévek na péci a je
nestéstim, Ze musim neustale obhajovat, aby nam byl ponechan. Pfizndn ndm byl prvni stupen, coz je 3000 K¢/mésic, coz
nepokryje naklady. Jeji dieta, denni vafeni a mléko vydrzi dcefi na tyden. Podporu stdtu povazuji za nedostatecnou a pro nasi
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6 METODIKA PRACE S DITETEM S MUKOPOLYSACHARIDOZOU
Jirina Muchovd, Jan Michalik

Mukopolysacahridéza (dale jen MPS) je vrozené onemocnéni patfici do skupiny dédiénych metabolickyjch onemocnéni. V Ces-
ké republice je v soucasnosti pfiblizné 50 nemocnych déti. Mukopolysacharidézy se ddle vnitiné ¢leni na nékolik druht, které
majirizné klinické obrazy a rizné jsou také jejich dopady do vzdélavani nemocného ditéte. I kdyz je nasledujici text vénovan
pravé mukopolysacharidéze, obdobny klinicky pribéh (a obdobné projevy) zaznamendvame i u déti nemocnych ,podobny-
mi” stfadavymi onemocnénimi jako jsou syndromy Niemann-Pick ¢i Mannosidéza. I téchto déti je v Ceské republice nejvyse
nékolik malo desitek. Souhrnné pro tato onemocnéni plati, Ze jsou velmi zavaznd, vyvolavaji mnohacetnd a tézkd zdravotni
postiZeni a az donedavna byla nevylééitelna. Casto kon¢ila smrti ditéte v obdobi 15-25 let véku. V soucasnosti je jiz mozno
nékteré typy nemoci 1é¢it poddvanim chybéjici latky (enzymu). Medicinsky vyzkum vSak v této oblasti nadéle pokracuje.

Vzdélavani ditéte nemocného mukopolysacharidézou je vzdy narocné na lidské i pedagogické kvality vyucujictho. Na druhé
strané tsili o naplnéni vzdélavacich potfeb i téchto déti poskytuje pedagogtim diilezité pocity zadostiucinéni a naplnéni.

6.1 Medicinské aspekty onemocnéni
Pavel Jesina, Jan Michalik

Mukopolysacharid6zy — jsou dédicné podminéna onemocnéni latkové vymény. Jsou to onemocnéni, kterd jsou zpisobena
chybénim nékterého zivotné dilezitého enzymu. Tim dochdzi na nékterém stupni ldtkové vymény k naruseni (bloku) pfiroze-
né probihajicich promén jednotlivych metabolitd. V organismu se potom hromadi produkty, které nemohou byt dale odbouré-
vany ani odstranény a usazuji se v bunkach zivotné ddlezitych orgdnd, v jatrech, slezing, srdci nebo mozku. Napadené organy
omezuji postupné svoje funkce a vyvolavaji pfiznaky zavazného onemocnéni.

Podle potadi, v jakém byly objeveny nebo podle jmen 1ékaid a lékatek, ktefi onemocnéni popsali jako prvni, se MPS oznacuji:
MPS I (syndrom Pfaundlera-Hurlerové), pozdéji byla popsdna i varianta tohoto typu s lehéim priubéhem jako syndrom Scheie, MPS
II (syndrom Hunter), typ MPS III (syndrom Sanfilippo), typ MPS IV (syndrom Morquio), typ MPS VI (syndrom Maroteaux Lamy)
a velmi vzdcny typ MPS VII (syndrom Sly). V Ceské republice se roéné narodi nékolik déti nemocnych nékterou z forem mukopo-
lysacharidézy ¢i piibuznym onemocnénim se sttddanim, jako je napi. nemoc Niemann-Pickova.

Charakteristickym znakem mukopolysacharidéz je mimoradnd zavaznost onemocnéni, jeho tézky a progresivni pribéh spoje-
ny s fadou somatickych i funkénich zmén organizmu nemocné osoby. Mukopolysacharidézy také zpravidla pfedstavujii mimo-
fadnou zatéz pro nejblizsi rodinu a pecujici osoby.

Mezi Casté klinické pfiznaky MPS patii facidlni dysmorfie, porucha riistu, kostni dysplasie (dysostosis multiplex), hepato-
splenomegalie, neurologické problémy, u nékterych typd MPS iregrese vyvoje a zkraceni pfedpokladané délky Zivota. Naopak
u mirnéjsich forem MPS nemusi byt délka Zivota zkrdacena a ani genotyp nemusi byt pro MPS zcela typicky.

Mukopolysacharidéza typ I (MPS I)

Mukopolysacharidéza I (MPS I) je dédi¢né podminéné metabolické onemocnéni ze skupiny lysosomdlnich stfddavych one-
mocnéni. MPS T je zptisobena poruchou funkce enzymu alfa-L-iduroniddzy. Onemocnéni postihuje rovnomérné obé pohlavi,
vyskytuje se celosvétové. Frekvence vyskytu v populaci je ptiblizné 1 : 100 000.

MPS I je pomalu progredujici onemocnéni, u kterého je popisovana $iroka variabilita klinickych pfiznakt s multisystémo-
vym postizenim, které mlize vyustit az k zivot ohrozujicim komplikacim. I v rdmci tohoto typu jsou popsany dva druhy
onemocnéni.

(MPS I-H). Nejmirnéjsi pribéh onemocnéni ma MPS I-S (syndrom Scheie), pro ktery je typicky pozdéjsi zacatek a mirnéjsi kli-
nické postizeni. Tato forma MPS byla popsana americkym oftalmologem H. G. Scheie vroce 1962. Uprostfed klinického spektra
téchto dvou forem onemocnéni je syndrom Hurler-Scheie (MPS I-HS).

Prvni pfiznaky tézsi formy MPS I (pivodné MPS I-H), které zahrnuji prohlubujici se mentdlni retardaci a vyrazné postizeni
pohybového aparatu, se za¢inaji projevovat jiz v kojeneckém véku a postizené déti (pokud nejsou lé¢eny) umiraji v disledku
progresivniho neurologického postizeni a kardiorespira¢niho sethdnimezi 3.-10. rokem zivota. MPS I-S se vyskytuje priblizné
jenu 10-15 % pacientti s MPS I. Nepomér vzhledem k vy$$imu vyskytu MPS I-H v populaci vSak miize byt zptisoben i snadnéjsi
diagnostikou u pacientd s tézsi formou onemocnéni, zatimco fada pacientt s mirnou formou onemocnéni mtze byt dlouho
vedena pod nespravnou diagnézou.
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Mukopolysacharidéza typ II (MPS II)

Mukopolysacharidéza typ II je dédi¢né podminéné onemocnéni, které vznika pii poruse funkce lyzosomdlniho enzymu idu-
ronatsulfatazy. Na zdkladé geneticky chybné informace si organismus vyrabi enzym, jehoz aktivita je vyrazné snizend (tzv.
zbytkova) nebo dokonce zcela nulova, takZze enzym nemutze G¢inné vykonavat svou biologickou funkci.
Mukopolysacharidéza typ II patfi mezi vzacna nemocnéni. Vyskytuje se pfiblizné u jednoho chlapce ze 120 az 160 tisic. U di-
vek se MPS II vyskytuje zcela ojedinéle, dosud bylo popsdno méné nez 10 p¥ipadd na celém svété.

nebo batolecim véku (typ A), naopak mirné postizeni se obvykle projevuje pozdéji a ma lepsi prognézu (typ B). Mezi obéma
typy onemocnéni viak neexistuje pfesnd hranice a jednotlivé klinické projevy se mohou pfekryvat. Klinické projevy onemoc-
néni jsou mdlokdy patrné jiz v novorozeneckém véku a vétsina postizenych chlapct odchdzi z porodnice jako ostatni zdravé
déti. Prvni pfiznaky jsou vesmés nespecifické. Patii mezi né pupecni nebo tiiselna kyla, sedlovity nos, vétsi obvod hlavy, opa-
kované zanéty hornich cest dychacich, casté zanéty sttedousi ¢i omezena ztuhlost kloubd, napifiklad loketnich. Onemocnéni
obycejné postupuje pomalu, takze rodice si probihajicich zmén u ditéte nemusi hned vSimnout.

Mukopolysacharidéza III typu (MPS III)

Pacienti s mukopolysacharidézou typ III tvori na biochemické i molekuldrni trovni skupinu étyt zcela riznych onemocnéni,
ktera sivsak jsou na klinické trovni pomérné zna¢né podobna az uniformni.

Jako celek se MPS III vyskytuje pfiblizné u jednoho ditéte z 66 az 100 tisic zivé narozenych déti, takze MPS III patii spolu
s MPS T a MPS II mezi nejcasté&jsi mukopolysacharidézy.

Mezi dominantni klinické ptiznaky patii zdvazné progredujici postizeni funkei centralniho nervového systému, zatimco so-
matické projevy jsou zpocatku jen mirné vyjadiené. To ¢ini MPS III na rozdil od ostatnich typd mukopolysacharidéz unikatni
s mnohem obtiznéjsi diagnostikou na klinické trovni.

Zatimco u vSech ostatnich typlh mukopolysacharidéz se setkavame s projevy poruseného rtstu a typicky zhrubélymi rysy
obliceje a projevy kostnich metabolickych zmén charakteru dysostosis multiplex, zde tvoii déti s MPS III vyjimku. Podle za-
vaznosti onemocnéni hovofime o véku doziti mezi cca 10-30 lety.

Mukopolysacharidéza IV typu (MPS IV)

Mukopolysacharidéza typ IV, neboli syndrom Morquio, je dédicné podminéné lysosomdlni onemocnéni se sttadanim. U posti-
zenych jedincd dochdzi k hromadéni vysokomolekuldrnich latek - mukopolysacharidd, novéji oznacovanych jako glykosami-
noglykany (GAG).

MPS IV postihuje rovnomérné obé pohlavi. Vyskyt MPS IV je udavan vrozmeziod 1 : 75 000 (v Severnim Irsku) az po 1: 265 000
(v Némecku). V Ceské republice byla stanovena incidence pfiblizné 1 : 140 000.

Pro MPS IV je charakteristicka porucha rfistu, nizka postava, progredujici skeletalni (kostni) dysplazie a postizeni rohovky.
V novorozeneckém a kojeneckém véku jsou kostni zmény velmi nenapadné, ojedinéle se objevuje omezeni abdukce v kycli
nebo tzv.,konska noha”. Zpravidla neni poskozena CNS. Postupem ¢asu postupuje postizeni pohybového apardtu a nemocné
déti musi vyuzivat invalidni vozik. Prvni pfiznaky se nejc¢astéji objevuji mezi 1. az 3. rokem zivota, ackoliv diagnéza MPS IV
je vétSinou stanovena pozdéji.

Mukopolysacharidéza typ VI (MPS VI)

Podstatou MPS VI je porucha dalsiho z lysozomalnich enzymi. Netplné roz$tépené molekuly dermatansulfdtu nemohou byt
pouzity pro spravny vyvoj a funkci bunék, ukladaji se a stfadaji v lysosomech bunék a nasledné i v tkanich, ¢imz zptsobuji
progredujici poskozeni, pfedevsim v chrupavkach, kostech nebo v srde¢nich chlopnich.

MPS VI je onemocnéni s velmi vzacnym vyskytem v populaci. Incidence je cca 1 : 340 000 s Sirokym rozmezim 1 : 200 000 az
500 000 zivé narozenych déti.

Klinické projevy MPS VI vykazuji kontinualni spektrum projevd od mirnych piiznak? az po zavazné. Tize a progrese MPS VI se
mize v pribéhu zivota ménit. Zavaznost MPS VI ¢astecneé koreluje se zbytkovou aktivitou enzymu. U pacienti s nulovou nebo
stopovou aktivitou jde obvykle o tézkou formu onemocnéni, ktera progreduje jiz od kojeneckého véku. U pacientd s mirnéjsi
formou MPS VI s pomaleji progredujicim onemocnénim a vyssi zbytkovou aktivitou enzymu se onemocnéni miZe projevit az
v pribéhu détstvi ¢i dospivani.
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6.2 Dité s mukopolysacharidézou a vzdélavani

Hovoiime-li o vzdélavani déti s MPS, je tfeba mit na paméti skuteény pribéh a projevy nemoci a jejich dopad na (moznosti)
chovani ditéte. Pro MPS je charakteristickd naprostd ojedinélost a individualni priabéh nemoci u kazdého ditéte. Vyrazné se
tak mohou lisit déti se stejnym typem nemoci, stejné staré, ale jejich chovani bude diametralné odlisné. Lisi se také projevy
ditéte v zavislosti na fazi onemocnéni (viz dale).

Zakladni ¢lenéni je vSak obdobné jako u podobnych nemoci ¢i postiZeni, zda je v disledku stfadani metaboliti zasazena
i centrdlni nervova soustava ¢i nikoliv. Zcela zdsadni vliv pak md, zda se jednd o dité, u néhoz byla nemoc diagnostikovana
relativné neddvno a ti¢astni se piislusné enzymové terapie (lécby), ¢i dité z néjakého diivodu (nejcastéji vék a postup nemoci)
jiz ,lé¢eno” neni.

Pribéh nemoci u tézsich forem onemocnéni (MPS I, IT a IIT) probihd ve tfech az ¢tyfech fazich. V prvni fazi se symptomy pfe-
vazné neprojevuji, dité se vyviji jakoby zdravé. V dalsich fazich se vyvoj ditéte zpomaluje nebo dochézi k ibytku somatickych
a mentdlnich funkci, nékdy se nemoc na urcité obdobi jakoby zastavi, jindy se posun do dalsi fdze nemoci odehrava nahle
a ,skokové”. U ,tézsich” typt se onemocnéni v posledni fazi zhorSuje vyrazné, dochazi ke ztraté motorickych, kognitivnich
a socidlnich dovednosti, véetné hygienickych navyki a sebeobsluhy, dité je zcela odkazané na péci dospélé osoby. Uroveii
rozumovych schopnosti ditéte mize klesnout az do padsma hlubokého mentalniho postizeni.

Prvni symptomy onemocnéni jsou extrémné variabilni. Opozduji se pohybové a komunikaéni schopnosti, sniZzena je aktivaéni
droven ditéte — mensi zajem o okolni svét, kterd negativné ovliviiuje rozvoj poznavacich funkci, objevuji se poruchy ristu,
v obliceji hrubé rysy, ¢asté jsou zakaly rohovky, postizeni srde¢nich chlopni, zanéty stfedousi a prevodni porucha sluchu,
poskozen byva sluchovy nerv, neobvykld neni ani ztrata sluchu. U nékterych déti s MPS se objevuji epileptické zachvaty.

V dalsich fazich onemocnéni dochazi ke zméndm v oblasti patefe, zvyraziiuje se bedernilordéza (hyperlordéza), skoliéza, ky-
féza, vystupuje bficho, hrudnik je ¢asto soudkovity, koncetiny jsou mirné pokrcené pro kontraktury v loketnich a kolennich
kloubech. Postupné se zhorsuje hruba motorika, dité je tézkopadné, neobratné, 1ze pozorovat chizi po $pickach, snizuje se
vzdalenost, kterou je schopné ujit bez zastavky, nékteré déti pozdéji potiebuji invalidni vozik. Neobratnd je také oblast jemné
motoriky, omezuje se rozvoj mentdlnich schopnosti - zpoéatku jsou nerovnomeérné rozlozené, pozdéji dochdazi k zastavé az
regresi celkového psychomotorického vyvoje ditéte. U déti s MPS je casté zahlenéni a dychani dsty.

Dalsim z typickych projevii tohoto onemocnéni u déti s MPS (cca od dvou az étyf let) jsou také specifické projevy v chovani.
Détijsou emocné labilni, diky hyperaktivité, $patné koncentraci pozornosti, sebeposkozovani a nékdy az agresivité vici okoli
obtizné zvladatelné, péce o né je velice ndroéna a vysilujici. Déti rychle prechdzi od jedné aktivity ke druhé, hiire respektuji
pokyny, nepfedvidatelné reaguji, u nékterych sledujeme negativistické tendence, u jinych tzkostné stavy. Uvedené sympto-
my dité predisponuji k mnoha dalsim obtizim a do zna¢né miry znevyhodnuji edukacni proces. Nejsou schopné dodrzovat pra-
vidla chovani, opakované provadét urc¢ité pracovni vykony, nelibé nesou jakékoli zatiZeni, odmitaji a vyhybaji se angazovat
v aktivitach, které vyzaduji mentalni dsili a trpélivost. Cilena medikamentézni 1é¢ba na zklidnéni je asto neti¢inna. Obecné
plati, Ze zakladni pribéh nemoci - véetné projevili ditéte - je neovlivnitelny, jakakoliv snaha o ,nasilné” zklidnéni je silné
kontraproduktivni. Své misto ma jen trpélivost, uzptisobeni okoli a prizptisobeni podminek.

Z uvedeného je patrné, ze klinické projevy a specifika jednotliviich typt mukopolysacharidézy maji vyznamny dopad
na specialni vzdélavaci potfeby kazdého ditéte. Tyto potfeby se velmi diametralné lisi nejen podle typu onemocnéni, ale
ivradmcijednoho typu. Velmi zaleZi také na aktudlnim klinickém pribéhu onemocnéni, ktery rozhoduje o formé ptedskolniho
a nasledné skolniho vzdélavani.

Ramcové ¢lenéni vzdélavacich aspektu typa MPS:

MPSI-U Llehc¢iho” onemocnénije jiz dostupna terapie, CNS nemusi byt zasaZena, pravidelné jsou dil¢i omezeni pohybového

aparatu. U tézsi formy (viz vyse) je progrese onemocnéni znacnad. Omezeny jsou rozumové i pohybové funkce. Déti umiraji

velmi brzy. U lehéi formy nemoci neni vylouc¢ena navstéva bézné skoly.

MPS II - Onemocnéni ma velmi riznorody priibéh. V CR jsou nemocni ve stafi 25 a vice let, stejné tak fada chlapcii (tato for-
ma postihuje pouze chlapce) umirala do deseti let véku. V soucasnosti je pro tuto formu nemoci k dispozici chybéjici enzym.
Zatimni vysledky 1écby jsou nadéjné — nepovazujeme vsak nemoc za ,vylécenou”. V zavislosti na typu onemocnéni a individu-
alnim prabéhu (jakoZ i pfipadné 1é¢bé) jsou nemocni chlapci vzdéldvani v béznych skoldch, specidlnich Skoldch, také ivramci

jiného zplisobu plnéni povinné skolni dochazky.

CNS, pozdéji také pohybovy a nosny aparat. Na onemocnéni dosud neni nalezen 1ék. Déti jsou vzdélavany primdrné ve special-
nich skolach nebo v rdmci jiného zptisobu plnéni povinné skolni dochazky.
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MPS IV - Jak jiz bylo uvedeno, nebyva zasazena CNS, déti jsou vzdélavany v béznych i specidlnich skolach. V CR je fada z nich
absolventd stfednich §kol, jedna divka od zaii 2012 studuje vysokou skolu.
MPS VI - V CR dosud jen jeden pacient. Divka navitévuje béZnou $kolu. Je podavan 1ék.

Doporuceni optimdalniho zptsobu vzdélavani je v kompetencich poradenského pracovisté (pfedevsim SPC). Koneéné rozhod-
nuti o vybéru skoly je ponechano rodi¢im.

P1i zjistovani specidlnich vzdélavacich potieb ditéte je zapotiebi tizka spoluprace mezi rodici ditéte a poradenskym praco-
vis§tém. Pracovnici SPC se musi podrobné sezndamit s danou diagnézou, prostudovat lékafské zpravy, mit rdmcovou predstavu
oregresi onemocnéni, rodinném zdzemi, o aktudlni drovni kognitivnich funkci, motoriky, percepce ditéte a jeho osobnostnich
specifikacich. Na zdkladé Setfeni poradensky pracovnik stanovi specidlni vzdélavaci potfeby ditéte, které se vystavuje a jsou
platné po dobu jednoho roku. Pedagogové Skol mohou poté s povérenym pracovnikem SPC konzultovat obtize ve vzdélavani.
V piipadé potfeby mozno kontaktovat také rodicovskou organizaci Spolecnost pro MPS.

6.3 Organizace a obsah vzdélavani ditéte s mukopolysacharidézou
6.3.1 Organizace vzdélavani

Pfevazna vétSina déti s MPS vyzaduje pii vzdélavani specidlné pedagogickou podporu. Kazdé dité je individudlni bytosti se

svymi individudlnimi schopnostmi a vlastnostmi. Regresivni vyvoj onemocnéni pak prohlubuje jesté jejich specificnost. V pra-
béhu edukace mohou byt déti zafazeny dle typu a projevii onemocnéni do dvou moznych kategorii - zdravotni postizeni

nebo zdravotni znevyhodnéni. MizZe se ménit také typ postizeni - télesné, mentdlni, pozdéji soubézné postizeni vice vadami.
Z toho dtvodu je zapotfebi edukaéni proces neustadle pfizplisobovat ménicim se specidlné vzdélavacim potiebdm ditéte, adap-
tovat jim prostiedii vzdélavaci metody.

Ve skoldch vzdélavajicich déti s MPS a s omezenymi pohybovymi schopnostmi je vhodné zajistit plnou ¢i ¢astecnou bezbari-
érovost, vybavit je didaktickymi a kompenzaénimi pomtckami (nastavitelné pracovni stoly, vhodné zidle, polohovaci lehatka

apod.), dle moznosti zatazovat v hodinach télesné vychovy zdravotni a dechova cviceni. Pocitat se musi také s pfipadnymi

potizemi se sebeobsluhou (toaletu vybavit madly). U déti trpicich inkontinenci je samoziejmosti vyfeSeni hygieny zptisobem,
ktery zajisti jak zdravotni tak etické hledisko tohoto problému. Déti bez postizeni hybného aparatu z hlediska dpravy prostre-
di nevyzaduji Zadnych vyraznych zmén.

U hyperaktivnich déti s MPS je potieba vymezit (ohranicit a zabezpecit) prostor, v némz se mohou pohybovat, pobyt na za-
hradé ¢i vychazky uskutecniovat pod dohledem pedagogického pracovnika. V ptipadé déti hire zvladatelnych (agresivita, de-
struktivnost) zjistit ptipadné ,spoustéce” a eliminovat je (vyuzit funkéni analyzu chovéni, videotrénink interakci). Bohuzel,
nékdy jejich problémové chovani nema ziejmy pivod.

U déti s MPS v kombinaci s poruchami sluchu je zabezpeceni podminek individudlné odlisné - zalezi na stupni a druhu

postizeni. Dité by mélo byt vybaveno sluchadly (nemusi je vSak pfijmout), zajisténa by méla byt logopedickd podpora a s ohle-
dem na mentdlni vék ditéte zaveden optimalni zpiisob komunikace, napf. komunikace formou gest, vyznamovych slov, komu-
nikace s vizualni podporou nebo naopak zlepsovani celkové verbalni schopnosti.

U déti s MPS v kombinaci s poruchami zraku je vhodna intervence SPC vady zraku, kterd urci funkéni vyuZiti zraku a na za-
kladé vysledku doporuci optimdlni materialni, technické vybaveni, didaktické a kompenzaéni pomtcky.

Stravovani - U MPS typu II a III je obvykla ,nezdrzenlivost v jidle” souvisejici s uvedenymi poruchami chovani a hyperaktivi-
tou. V détském véku jsou velmi ¢asté prijmy po poziti jidla, které nemusi mit bakteridlni zaklad, ale jsou svého druhu proje-
vem onemocnéni. V pozdéjsim véku, v souvislosti se zhor§enou hybnosti, dochdzi k omezené peristaltice stfev. Existuji jidla,
ktera jsou v takovém ptipadé nevhodna.

Déti s jinymi typy MPS nemaji specifické stravovaci pozadavky. Pfipadna specifika vSak nutno konzultovat s rodici ditéte.

Pti zatazeni ditéte s MPS do bézné skoly je vhodné ve tfidé, kam dité dochazi, snizit pocet zZaku a zfidit funkci asistenta
pedagoga, a to de facto u vSech typd onemocnéni. Neni vylouceno, v piipadé déti, které tispésné podstupuji enzymatickou
1écbu, aby asistent plisobil jen podptirné, na ¢ast hodin apod.

Asistent pedagoga, mimo primé pedagogické ¢innosti (individualni dopomoc pfi zacleniovani ditéte do kolektivu a komunika-
cimezi détmi, zprostfedkovdni, procvicovani a upeviiovani si novych dovednosti, rozvijeni verbalnich schopnosti, osvojovani
si pracovnich, sebeobsluznych a hygienickych navykd), dzce spolupracuje s rodi¢i a konzultanty SPC, dle potieby se spolu-
podili na tvorbé komunikaéniho deniku, individudlniho vzdélavaciho planu (IVP), pracovnich listli, nazornych a specidlnich
didaktickych pomticek. Mira pomoci asistenta pedagoga zavisi na konkrétnich vzdélavacich potfebach ditéte. Tuto pozici by
neméla vykonavat matka ¢i ptibuzny ditéte.
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Kklidnéjsi.
6.3.2 Obsah vzdélavani ditéte s mukopolysacharidézou

Symptomatika mukopolysacharidézy je tak rozdilnd, ze neni mozné nalézt jedno feSeni tykajici se optimdlniho zptisobu vzdé-
lavani, které by bylo idedlni pro v§echny déti s MPS. Dité s MPS se mize vzdélavat:

v bézné skole;

v bézné skole formou individualni nebo skupinové integrace;

ve Skole samostatné zfizené pro zaky se zdravotnim postiZzenim;

kombinaci téchto forem.

Rozli¢nost nalezneme také v konkrétnich vzdélavacich programech, mimo pfedskolniho vzdélavani. V zakladnich Skolach déti
s MPS mohou pracovat podle SVP vychazejiciho:

z RVP ZV (Ramcového vzdéldvaciho programu pro zdkladni vzdélavani);

z RVP ZV - priloha upravujici vzdélavani zakd s lehkym mentdlnim postizenim;

z RVP ZSS - Dil I nebo Dil IT (Rdmcového vzdélavaciho programu pro obor vzdélani zkladni skola specidlni Dil I - vzdélavani
z4ka se stfedné tézkym mentdlnim postizenim, Dil IT - vzdélavani zdka s tézkym mentalnim postiZenim a soubéZnym posti-
zenim vice vadami).

Piedskolni vzdélavani déti s MPS

Rada déti s MPS nenavstévuje Zaddnou matefskou kolu. Je to ddno tim, Ze pfedskolni vzdélavani neni povinné, jako je tomu
u zakladniho vzdélavani. Casto se jednd o ,nepohodlnost” téchto déti, protoze vzhledem ke svému onemocnéni, byvaji logicky
Jedinou moznosti, jak ,ptinutit” feditele MS k pfijeti ,problémového” ditéte je vyuZit §34 odst. 3 Skolského zdkona, ktery
pYesné konkretizuje zptisob ptijeti ditéte k pfedSkolnimu vzdélavani.

»K predskolnimu vzdélavani se pfednostné piijimaji déti v poslednim roce pied zahdjenim povinné skolni dochazky. Pokud
nelze dité v poslednim roce pted zahdjenim povinné skolni dochdzky prijmout z kapacitnich divodd, zajisti obec, v niz ma dité
misto trvalého pobytu, zatazeni ditéte do jiné materské skoly.”

0 pfijeti ditéte se zdravotnim postizenim rozhodne feditel MS na zékladé pisemného doporuéeni skolského poradenského
zatizeni, popf. praktického lékate pro déti a dorost.

V piipadé zatazeni ditéte s MPS do matetské Skoly je optimdlni sniZit pocet déti ve tfidé (v soucasné dobé hodné problema-
tické), vzdélavat formou individudlni integrace, vypracovat IVP a dle potfeby ziidit funkci asistenta pedagoga. Tento zptisob
vzdélavani viak vyzaduje vstficny piistup z fad pracovnikti MS. Nékdy je vhodné rodi¢iim doporuéit vzdalen&jsi matefskou
Skolu, nez je v misté bydlisté, a dité dovazet do malé venkovské skoly, kde jsou k individudlnim integracim vice naklonéni.
Dochazka do matefské skoly velmi pozitivné ovliviiuje psychomotoricky vyvoj ditéte. Dité je schopné, s ohledem na mentdlni
tiroveni, absolvovat obvyklé ¢innosti v MS. Cim je véak komplikovanéjsi priibéh onemocnéni, tim vice se musi pfizptisobovat
vzdélavaci podminky - v komunikaci vyuzivat jednoduché verbalni pokyny, popi. s oporou o redlné pfedméty ¢i fotografie,
zaddvat ditéti jednoduché ukoly, které musi vychdzet z jeho aktudlnich schopnosti, na splnéni mu poskytovat dostatek ¢asu.
S ohledem na mozné problémy s podplrnym a pohybovym aparatem, zhorsujici se iroven pohybovych schopnosti, do dennich
¢innosti pravidelné zafazovat formativni pripravné cviky. V tomto sméru je optimalni spoluprace s fyzioterapeutem, popf.
lektorem zdravotni télesné vychovy. Zabezpecena musi byt rovnéz logopedicka podpora a tymova spoluprace rodi¢ - logoped -
pedagog ¢i asistent pedagoga.

U déti s hyperaktivitou a poruchou koncentrace je zapotiebi, aby se vSichni, ktefi pracuji s ditétem, obrnili trpélivosti a klidem.
Cinnosti pfedkladali jednotlivé po malych davkach, vytvéfeli individualizované pracovni listy, jejichZ zadani musi odpovidat
mentdlni trovni ditéte a jeho schopnostem. Dité chvdlili a povzbuzovali za kazdou snahu, ne dle vykonu, pozitivné ocenovali
i za malickosti (vyzuti papuéi, klidné sezeni v komunitnim kruhu apod.) Castym kontaktem s ditétem - oénim, verbalnim,
dotykem, snizovali jeho hyperaktivitu, zlepSovali koncentraci pozornosti. Ve tfidé kladli diraz na budovani dobrych vztaht
mezi détmi, seznamovali je s pravidly chovdni ve vztahu k druhému, promyslenym zptisobem je informovali o vyjimecénosti
riiznych nemoci, vyuzivali prvky dramaterapie, muzikoterapie (napf. hra O bilé vrané).

U déti, u nichz byla zahdjena enzymova terapie, mtizeme ocekavat lepsi prognézu dalsiho psychomotorického vyvoje - budo-
vani odpovidajicich socidlnich navyk, rozvoj schopnosti a dovednosti. Zde vSak feditel MS musi poéitat s vétsi absenci ditéte
v MS, nebot pravidelné navitévuji zdravotnické zatizeni (cca 1x za tyden).
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Forma ptedskolniho vzdélavani je zavisla na trovni rozumovych schopnosti a celkovém zdravotnim stavu ditéte. Postizeni do-
sahuje nékdy takového stupné, jenz opraviiuje zaélenéni ditéte do MS specialni, pfipravného stupné zékladni §koly specialni

(troven rozumovych schopnosti se musi nachdzet v pasmu stfedné tézkého a tézkého mentalniho postizeni) nebo zdravotniho

rehabilitacniho stacionare, kde je zabezpecena komplexni péce.

Ve vSech piipadech mad socializace déti s mukopolysacharidézou v détském kolektivu velky vyznam, jak pro dité samotné, tak

pro jeho rodinu. V celém procesu je nutno respektovat (a poukdzat) i na stanovisko Vefejného ochrance prav, jak jej zminuje-
me v obecné ¢asti textu na str 17.

Posuzovani skolni zralosti u déti s mukopolysacharidézou

Diagnostika Skolni zralosti se opird zpravidla o dlouhodobé sledovani ditéte v pribéhu piedskolniho obdobi. Zaméruje se na ob-
last motorickych funkci - hrubou a jemnou motoriku, a s tim souvisejici lateralitu, sebeobsluzné ¢innosti, na tiroven rozumovych
a komunikaénich schopnosti (verbalni, neverbalni), oblast socidlniho i citového vyvoje ditéte (Vitkovd, 2004).

U déti s postiZenim se ¢asto poéitd s odlozenou skolni dochazkou o jeden rok (0SD). Déti se sluchovou vadou jsou znevyhodnény
v oblasti komunikace, zrakové postizeni omezuje rozvoj zrakového poznavani, u déti s télesnym postiZzenim byva konec predskol-
niho obdobi jednou z poslednich moznosti vertikalizace a naslednym ndcvikem lokomoce.

U déti s MPS 0SD neni vhodné doporucovat tam, kde nemoc jiZ vyznamnym zpiisobem ovlivnila iroven kognitivnich schopnosti
a kde mizeme konstatovat mentalni retardaci (zpravidla mirnou ¢i stfedné tézkou). Stav ditéte se v pribéhu odkladu nezlepsi -
spiSe naopak. Nastup do Skoly tak znamend pouhou ¢asovou a zbytecnou prodlevu.

0 odlozeni dochdzky mizeme uvazovat napf. u déti s MPS 1V, VI, které maji pohybové obtize, celkovou somatickou neptiprave-
nost na zatéz a zvySenou unavitelnost, a v pripadech, kdy dité zahajuje enzymovou terapii a lze ocekdavat stabilizaci ¢i zlepSeni
jeho schopnosti. Odsunuti §kolni dochazky o rok ¢i dva (jeden 0SD p¥irozeny, druhy doporuéeny) je potom ku prospéchu ditéte.
Bohuzel jsou vSak déti, jejichz intelekt se nachazi v padsmu tézkého az hlubokého mentalniho postizeni a vlastné se nepo¢ita s nda-
vstévou né&jakého typu Skoly. Rodina spiSe uvazuje o zafazeni ditéte do systému socidlnich sluzeb. V takovém piipadé je odklad
chapén jen jako ,odklad” definitivniho rozhodnuti, nikoliv jako odklad pro poskytnuti ¢asu na ,dozrani” ditéte.

Déti s mukopolysacharidézou vsak nemusi procesem posuzovani tzv. Skolni dochazky viibec projit a po dovrSeni Sestého véku
mohou nastoupit do zdkladni Skoly.

Zakladni vzdélavani zaka s MPS

V tomto véku se disledky onemocnéni projevi u drtivé vétSiny déti s MPS. Proto zdkladni Skoly pfi pfijeti ditéte musi téméf
vzdy uzptsobit vzdélavaci podminky. Pouze v nékterych velmi ojedinélych pfipadech bude vhodné vyuzit tzv. jiného zptisobu
plnéni povinné skolni dochazky.

Atuzseditévzdélava podlejakéhokoliprogramu, je nezbytné vypracovat IVP (§18 Skolského zdkonaa §6 vyhlasky ¢. 73/2005 Sb.
o vzdélavani déti, zakd a studentl se specidlnimi vzdélavacimi potfebami a déti, zakl a studentd mimoiddné nadanych,
ve znéni vyhlasky ¢. 147/2011 Sb.), ktery by mél byt spolecnym dilem vSech zicastnénych, ktefi participuji na vzdélavani
ditéte - specidlni pedagog, psycholog, pedagog Skoly a rodice. Je to zavazny dokument a je soucasti dokumentace zaka.
Zékladem k sestaveni IVP je dobfe stanovena psychologickad a specidlné pedagogicka diagnostika, ktera zjistuje aktualni
droven zaka, vystihuje jeho specifické projevy a potfeby, stanovi edukacni cile. V pfipadé rychlé regrese onemocnéni, dopro-
vazené ztratou ziskanych dovednosti a védomosti, je nutné vSechny zmény monitorovat a zaznamendvat do IVP.

S nastupem do Skoly vSak mohou vyvstat zcela nové potize, adaptacéniho charakteru, které se dfive nemusely objevovat.
Vtomto pfipadé je vhodné, aby tfidni pedagog provedl vlastni pedagogickou diagnostiku, napi. metodu pozorovani, a v§imal
si, jaké pfedméty a ¢innosti dité preferuje. Oblibené aktivity pak mohou pfi véasné nabidce eliminovat problémové chovani.

Formy zakladniho vzdélavani déti s mukopolysacharidézou

a) Vzdélavani v bézné zakladni Skole (RVP ZV, pii integraci dle RVP ZV - LMP)

Tyka se déti s obvyklou drovni rozumovych schopnosti, ¢asto bude pfitomno télesné postizeni (projevy MPS IV a pfipadné VI).
Neni vSak vylouceno ani vzdélavani déti s urcitym stupném mentdlniho postizeni. V téchto pripadech je vhodné, aby pracov-
nici SPC seznamili pedagogy i spoluzaky ditéte s MPS s danou nemoci a jejimi projevy.

Déti s MPS v kombinaci s mentdlnim postizenim se ve Skolach hlavniho vzdélavaciho proudu vzdélavaji formou individudlni
nebo skupinové integrace. Podminky vzdélavani byvaji podrobné popsany v ,Doporuceni k zabezpeceni zaka se specidlnimi
vzdélavacimi potfebami”, které vydava SPC. V pfipadé individudlni integrace neni zapotfebi, aby skola ihned vypracovavala
SVP vychazejici z RVP ZV - LMP. Musi viak vytvotit vije zmifiovany podrobny IVP.

Béhem roku na pribéh integrace dohlizi specidlni pedagog SPC, ktery minimalné 2x ro¢né dochazi do skoly a vyhodnocuje
lspésnost ¢inetspésnost integrace. Zaméiuje se predevsim na aktudlni droven ditéte, dle potfeby provadi kontrolni diagnos-
tiku, sleduje, zda je dité pfevaznou ¢ast vyuky ve tfidé mezi ostatnimi détmi (nékdy to tak bohuzel neni), jak je plnén IVP, jaké
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jsou vyuzivany ucebnice, pracovni sesity, didaktické, reedukacni a kompenzacni pomtcky, pfedméty specidlné pedagogické
péce, jestli jsou dodrzovany ¢asové dotace jednotlivych obori a jaké metody se pfi praci s détmi osvédéuji.

S détmi s MPS v kombinaci s mentdlnim postizenim se da ispésné pracovat s metodou strukturovaného uceni ¢i dal§imi meto-
dami pouzivanymi u déti s poruchami autistického spektra. Na sniZzeni hyperaktivity a zlepSeni koncentrace je vhodné ditéti

Jvizualizovat” dennirezim, ktery musi byt viditelné umistén ve tridé. Dité tak ma piehled, jaké pfedméty ho cekaji, kolik tikold
ma splnéno. Do vyuky je optimalni zafazovat také casté pfestavky a dle potieby dopiavat ditéti pohyb. V ¢innostech ho pra-
bézné motivovat, kazdou snahu ¢i splnény kol odménovat oblibenou aktivitou. Instrukce musi byt jasné formulované.

Co se tyce ctenafskych dovednosti, je tiroven ¢teni u déti s MPS rozdilna. Déti s ,lehcim typem” se nauci ¢ist na zakladni trovni
za vyuziti analyticko-syntetické metody. Pti ¢teni vSak mohou mit potiZe s pochopenim textu, proto je vhodné vyuzivat cteni
s obrazky ¢i specidlné vytvoiené ,cteci listy” (kombinace slov, fotek). Pro snazsi pochopeni obsahu ¢teného se Zaka pribézné
dotazujeme na obsah textu.

Obdobné to mtze byt také u psani. Pfed nacvikem zafazujeme uvoliiovaci cviceni s hornimi koncetinami a podporujeme rozvoj
vizomotorické koordinace a grafomotorickych dovednosti. Pfi vjuce konkrétnich pismen nejdrive zaéneme s obtahovanim
a opisovanim na papife velikosti A4, pozdéji pfechdzime ke zmensené grafické tipravé a k umisténi pismenka do fadku. Problé-
my se mohou vyskytnout pii tvoreni slabik a slov - dochazi k zdiménam pismen. K upeviovani graféma vyuzivame opis, piepis,
pismena hlaskujeme, rozvijime sluchovou percepci - analyzu, syntézu i diferenciaci. Ke grafické strance pisemného projevu
pristupujeme tolerantné, zohledniujeme pomalejsi tempo psani, zadadvame kratsi prace, iseky, uéime sebekontrole.

V ptipadé nevhodného drzeni tuzky a pera opatfit psaci nacini nasadkou (koupit nebo vytvofit z moduritu) nebo omotat gu-
micku kolem tuzky tésné nad hrotem (prsty nesklouznou nizko). Pfevazuji-li u ditéte problémy se psanim, doporucujeme psat
hilkovym pismem ¢i vyuzivat pocitac.

Problematicka byva oblast matematickych schopnosti, pfedstavivosti a uvazovani. Pti osvojovani chapani pojmu pfirozeného
Cisla je zapotiebi zapojovat vSechny smysly, vcetné pohybu, vyuzivat piiklady z redlného Zivota i znamé predméty - potraviny,
piirodniny, kartony od vajicek + vrSky od PET lahvi, dfevéné kostky (nap¥. vétsi kostka = 10, mensi kostky ¢islice, pfiddvanim
mensich kostek k vétsi tvotit ¢isla dvojciferna). Pfi feSeni pocetnich operaci pracovat se sadou pravitek + malymi dfevénymi
kostickami (hrana musi odpovidat velikosti jednoho dilku na pravitku) nebo s jinymi pomtckami uré¢enymi pro dyskalkuliky,
napt. poéitadla typu ABACO. Cisla a pfiklady je vhodné zapisovat do ¢tvereckovaného papiru (kazdé ¢islo, pocetni symbol,
znaménko do jednoho ¢tverecku). Pro dité i pedagoga se zlepsi prehlednost.

Pracovni listy nebo knizky ,hlavnich pfedmét” by nemély obsahovat mnoho barev ani obrazki, ¢im méné informaci je na stran-
ce, tim lépe se dité dokaZe soustfedit a ostatni tikoly ho nerozptyluji. Do vyjfuky je vhodné zafazovat moderni zptisoby prdce a me-
tody, vyuzivat vyiukové pocitacové programy, interaktivni tabule, moderni pocitace s dotykovou obrazovkou typu iPad.
Redukce pfedmétt ¢i Gprava rozsahu vyuky je zavisla na aktudlnim zdravotnim stavu ditéte, v pfipadé jeho zhorSeni mize
feditel Skoly vyuzit §50 Skolského zdkona (uvolnéni z ¢asti vyucovani - na zadost rodice ¢ina doporuceni odborného lékafe).
Uvedeny zpisob vzdélavani doporucujeme pouze ve vyjimecnych piipadech, a to na dobu nezbytné nutnou.

b) Vzdélavani ve §kole samostatné zfizené pro Zaky se zdravotnim postiZenim (RVP ZV)

Jedna se o Skoly vzdélavajici zaky s télesnym postiZzenim a normalnim intelektem (MPS IV). Zatazeni ditéte s MPS do uvede-
ného typu Skoly pfedpokladd, Ze uvedena skola se nachdzi v misté bydlisté zdka. Vzhledem k povaze onemocnéni neni p¥ilis
vhodné, aby dité s mukopolysacharidézou pobyvalo na internaté zdkladni §koly. Obecnou vyhodou tzv. specialnich §kol je ob-

doprovodné sluzby (rehabilitace, volnocasové aktivity na internaté apod.).

c) Vzdélavani v zakladni Skole praktické (RVP ZV - LMP)

V téchto Skoldch byvaji vzdélavany zejména déti s typem MPS III, u nichZ se vyznamnym zptisobem projevuje tbytek rozumo-
vych funkei (pasmo lehkého mentdlniho postizeni, hranice lehkého a stfedné tézkého mentdlniho postizeni) se specifickymi

projevy v chovani. V obdobi pfedskolniho a mladsiho Skolniho véku se mtize jednat o dité vyrazné hyperaktivni, citoveé labilni.
Proto vzdélavani formou individudlni integrace v bézné skole neni optimalni.

Ve ttidach ZS praktickych je snizen pocet zaki, kteti lépe akceptuji zvlastni projevy ditéte s MPS, nez v bézné ZS. Mohou viak

nastat i situace, kdy dité s MPS se mtize stat objektem Sikany z fad agresivnéjsich a starsich déti. Proto poradensky pracovnik

SPC by mél byt, pfi zatazovéni ditéte s MPS, dobfe obeznamen s klimatem $koly. Zakladni §koly praktické se v Ceské republice

ivradmcijednoho kraje velmi li§i. Nékteré jsou pak pro vzdélavani ditéte s MPS doslova nevhodné.

Vzdélavaci metody vyuzivané v ZS praktické jsou obdobné jako metody, se kterymi se pracuje v ZS bézného typu nebo pfi

individudlni integraci.
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d) Vzdélavani v zakladni skole specidlni (RVP ZSS - Dil I nebo Dil II)

Zakladni skola specidlni poskytuje vzdélavani zakdm, u nichz byla diagnostikovana stfedné tézka nebo tézka mentdalni re-
tardace, a umoznuje jim, aby ve vhodné upravenych podminkach a pfi odborné specidlné pedagogické podpoie si osvojili
zakladnivédomosti, dovednosti a ndvyky, které jim umozni co nejvyssi miru zapojeni do spolecnosti. Tento zptsob vzdélavani
se bude tykat pfedevsim déti s MPS typu III (pfipadné MPS II).

Déti se sttedné tézkym mentalnim postiZenim se vzdéldvaji dle méné naroénych metod, které jsou prakticky zaméfené a blizké
zivotnim situacim (Globdlni metoda, Pojmové uceni, Socidlni uceni, Strukturované uceni, Metoda Dobrého startu apod.). Déti
s tézZkym mentalnim postiZenim jsou podporovany riznymi terapiemi a stimulacemi.

Pti zdkladnich Skolach specidlnich se mize dle § 48a Skolského zakona z¥idit pfipravny stupen zdkladni Skoly specidlni, ktery
umoznuje détem se stfedné tézkym a tézkym mentalnim postizenim, se soubéznym postizenim vice vadami nebo autismem
nezbytnou piipravu v dobé pfed ndstupem k povinnému vzdélavani.

0 zafazeni ditéte rozhoduje feditel Skoly na Zadost zakonného zdstupce a na zakladé doporuceni skolského poradenského zarize-
ni (pfevazné SPC). Do piipravného stupné lze zaradit dité od skolniho roku (ivjeho pribéhu), v némz dosdhne véku péti let.
Vzdélavani v pripravném stupni probihd za respektovani vyvojovych zvlastnosti déti a plni, mimo jiné, také funkci diagnostic-
kou - sledovani psychomotorického vyvoje déti. Aby byly podminky pripravy déti s téz$im zdravotnim postizenim na povinné
vzdélavani co nejlepsi, je mozné na zakladé § 16 odst. 9 Skolského zdkona v pfipravném stupni zdkladni $koly specidlni zfidit
podpirnou sluzbu asistenta pedagoga. Pobyt v pfipravném stupni mtize byt tiilety, cela doba vSak nemusi byt vyuzita. I zde
plati pravni povinnost - do osmi let véku ditéte zahdjit povinnou skolni dochdzku. Déti zarazené do tohoto zplisobu vzdéla-
vani ziskavaji osvédceni (nikoliv vysvédceni).

Vzdélavani v ptipravném stupni probihéd dle rozsifeného SVP zékladni skoly specidlni o ¢ast zohledfiujici existenci p¥iprav-
ného stupné této skoly. Dité s MPS dochazi do pfipravného stupné pouze v pripadé potvrzeného tézsiho stupné mentalniho
postizeni, jak jiZ bylo zminéno.

Edukaéni a terapeutické metody vyuzivajici se pfi vzdélavani déti s MPS v Z§S

V ZSS se upousti z analyticko - syntetické metody a pokud neni u ditéte regres ,skokovy”, pfechdzi se na metodu Globalni
(ve éteni). Uspéch Globalni metody zavisi na trovni zrakového a sluchového vnimani. Zda a jak je dité schopno vyhledat
konkrétni predméty dle pokynd, jak zvladne jejich identifikaci, do jaké miry je zdatné ve sluchové diferenciaci, analyze a syn-
téze (na diagnostiku je vhodny materidl Bednafové, J. Diagnostika ditéte pfedskolniho véku), na jaké drovni se nachazi pro-
storovd orientace (nahote - dole, vlevo - vpravo, orientace na fadku) a komunikaéni schopnosti (vhodné vyuzit specidlné
pedagogické vysetfeni pro zhodnoceni impresivni feci a expresivnich jazykovych schopnosti - Metodicky materidl Hemzacko-
va, 2001).

Zakladem Globalni metody je postup od celku k jednotlivym ¢astem. Metoda davd ditéti moznost ¢ist okamzité celd slova
a vnimat jeho konkrétni viyznam. Kladem Globalni metody je, Ze mliZe motivovat déti ke éteni a da se kombinovat s obrazky
a znaky do feci. K zdpordm patii problematické osvojovani slabikové, hlaskové a pismenkové stavby vét, které nékdy svadi
k povrchnimu ¢teni a odhadovani slov. Princip Globalni metody je vyuzivan v ucebnici Prvni ¢teni. Pokud dité s MPS nezvlada
pracovat dle této knihy, je optimdlni vytvatet individudlni pracovni listy pomoci pocitaéovych programi, které umoznuji
kombinovat na jednom ¢tecim fadku fotografie, symboly, slabiky ¢i slova.

Pojmové uceni - diraz je kladen na uceni s porozuménim. Dité poznava svét kolem sebe z velké ¢asti prostfednictvim pojma
véci, mist a uddlosti. Vi, na co slouzi hrnek, 1zice, auto, rozumi instrukcim - dej, jdeme apod. Ve spojitosti s riznym ob-
razovym materidlem a nékterym systémem alternativni a augmentativni komunikace (AAK) pak mtze dochdzet, v pfipadé
omezeného verbadlniho vyjadfovani, k pfedavani instrukci bez vazby na fec. V soucasné dobé se v interakci s ditétem vyuzivaji
pfedevsim obrazkové systémy - Boardmaker, VOKS, v soucasné dobé v mensi mite piktogramy.

Sociadlni uéeni - dité ziskdva zaklady orientace v bézném zivoté a nejbliz§im okoli, poznava a adekvatné reaguje na symboly,
piktogramy, slova, skupiny slov, které se ¢asto objevuji v okolnim prosttedi, aniz by byly vyuzivany cteci dovednosti. Zaméfu-
jeme senato, co je pro zaka funkéni, co md pro néj smysl. Velmi vhodnymi tématy jsou potraviny (rozpozndvani oballi potravin
v obchodé), vateni, dopravni znacky a symboly, ¢asovd orientace.

Metoda Dobrého startu (MDS) - akusticko-opticko-motorickd metoda zaméfend mimo jiné na zdokonaleni grafomotori-
ky. Cilem metody je zdokonalit souhrn vSech ti{ analyzatort (sluch, zrak, motorika), zlep§it orientaci v télesném schématu
a prostoru. Nosnym prvkem je lidovd pisnicka, pro kazdou lekci jina. Naroénost lekci se postupné zvysuje (lekcije 25 nebo 28).
Rytmu, melodii a sloviim pisné odpovidaji pohybova, fecovd a grafomotoricka cviceni, jez se musi pro déti s MPS individualné
piizptsobit.

U zaku s MPS je vhodné vyuzivat, jak jiz bylo uvedeno, strukturované uéeni. Diky strukturovanému prostoru, ¢asovému
planu, vizualizaci, pravidelnosti se dité s MPS 1épe orientuje v dennich ¢innostech, obezndmeno je s prostorem tridy, Skoly. Pfi
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vykonavani konkrétnich ¢innosti mtize byt vysoce motivacni také dobfe nastaveny odménovy systém - dité si uvédomuje, ze
po splnéni dkolu ptfijde odména (oblibené jidlo, pohlazeni, Zeton). Strukturované uceni slouzi také k nacviku samostatnosti
a sebeobsluhy, funkéni komunikace, nacviku socidlnich dovednosti a pracovniho chovani.

Terapeutické metody, koncepty a programy jsou zaméfené na vnimani lidského téla. Nékteré z nich se vyuzivaji predevsim
u déti s MPS, které vlivem zdvaznosti onemocnéni ztraceji ¢i jiz ztratily schopnost samostatné lokomoce.

Z fylogenetickych a ontogenetickych zakonitosti vyvoje hybnosti vychazi tzv. facilitaéni techniky. Cilem facilitace je zvlad-
nuti urcitého pohybového tikonu, podpora dosazené tirovné hybnosti podle jednotlivych trimenont a rozvoj senzomotoriky.
Konkrétni polohu volime dle dosazeného pohybového stadia ditéte. Poloha nesmi dité zatézovat po strance fyzické ani psy-
chické a musi alespon ¢dstecné snizovat jeho zavislost na okoli. Polohy by mély byt aplikovany po kratky casovy tisek, aby dité
neztratilo zajem o praci, nejlépe v pribéhu celého dne.

K facilitaénim poloham, které mizeme vyuzit u déti s MPS, patii poloha pronacni (leh na bfiSe se Sikmym klinem), poloha
supinacni (leh na zddech na molitanovém klinu s podlozenym vdlcem pod koleny), poloha na boku s uvolnénou svrchni horni
koncetinou, popi. klek s vyuZitim sedaciho klinu s oporou o pfedlokti, Sikmy sed, sed s oprenymi zddy a podloZenymi koleny.
K polohovani vyuzivdame rtiznych polohovacich pomtcek odlisnych tvard a velikosti - molitanové kliny, valce, kostky, polsta-
fe, zidle, stoly. Dité mtize byt rovnéz stimulovano s oporou o télo terapeuta.

6.3.3 Koncept Bazalni stimulace

Koncept bazalni stimulace je zaloZen na uvédomovani si vlastniho télesného schématu, poloze téla a jeho pohybu v prosto-
ru. Ditéti je nabizeno dostatecné mnozstvi pfiméfenych podnétt a stimuld - vizudlnich, taktilné haptickych, akustickych,
ordlnich, vibraénich, vestibuldrnich a somatickych.

U déti s MPS mlizeme vyzkouset také nékteré dotykové terapie nebo jejich ,upravené” formy, nebot nékteré déti mohou
hiife snaset jakykoli dotyk. Pokud je to ditéti nepiijemné, stimulaci neprovadime. Patii sem Baby masdze, mickovd facili-
tace, orofacidlni stimulace, Wilbarger Brushing Program - jednd se o zklidriujici program provadény mékkym kartackem bez
drzadla.

Ve vyuce déti s MPS je vhodné vyuzivat také muzikoterapii, canisterapii (v pfipadé, jestlize dité nemad strach) a nékteré psy-
chomotorické terapie.

U déti s MPS podporujeme pfedevsim aktivni muzikoterapii. K obzvlast ddlezitym nastrojim slouzicim k vyjadfovani nalad
déti s MPS patii ,nastroje vlastniho téla” - dupdni, tleskani, hlasové projevy. Osvédcuji se také rizné rytmické nastroje, které
si déti mohou zhotovit sami (rfizna chrastitka), a Svihadla (zavazi se kolem pasu ditéte).

U déti s MPS se canisterapie uplatnuje jako podpirna metoda, kterd motivuje k pohybu, neverbdlnimu i verbdlnimu projevu,
zlep$uje pozornost, nendsilnou formou uéi matematickym predstavam (pocitani usi, noh, piskotd pii krmeni), barvam (psi
mohou byt barevné odliSeni $atky, obojky), napomahd k orientaci v télesném schématu (dité hladi psa a jednotlivé ¢asti
pojmenovava nebo ukazuje na sobé). Pro hry a naslednou relaxaci jsou idealni tfi psi. Tento pocet je pak vyuzivan také pfi
polohovani imobilnich déti.

K psychomotorickym terapiim mtzeme prifadit rytmické rozcvicky s fikadly, které je vhodné vyuzivat pfedevsim u téch déti
s MPS, kdy onemocnéni postoupilo do posledni fadze nemoci a dité je klidné a lezici. Jednotlivé cviky jsou provadéné pomoci
druhé osoby nebo ditéti poskytujeme pouze nezbytné nutnou podporu. Pohyby jsou zpocatku vedeny pomalu, v ose pohybu,
podle rytmu a s ohledem na postizeni. Béhem cviceni musime byt k ditéti citlivi, vnimavi, sledovat vyraz jeho tvate. V pfipadé
nepfijemnych pocitd je nutno rozsah pohybu zmensit, a pokud se dité neciti dobte, cviceni neprovadime a zafadime pouze
dechovd cviceni.

6.3.4 Metoda Veroniky Sherborne

Zamétime se predevsim na ,cviky s nékym”, a to za vyuziti deky (houpdni, valeni téla do stran, vezeniv dece apod.).

6.3.5 Détska zabavna jégova cviceni

Zde preferujeme dechova a relaxacni cviceni.
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6.3.6 Pohybové hry ve vodé (nacvik plavani)

Jsou v kompetencich vyskolenych pracovniki plaveckych bazénd. Vhodnych pomtcek do vody je celd fada, nejrozsifenéjsi
jsou plavecké desky, hadi, specidlni ¢inky, plovouci hracky, obruce. Pro mobilni déti neni vhodné vyuzivani pomicek typu
nafukovacich rukdvca a kol, znemozniuji détem zaujmout spravnou splyvavou polohu a provadét spravné pohyby pazi. Vyuzi-
vaninafukovacich pomiicek se naopak osvédcuje u déti s poruchou hybnosti. Vnafukovacim kole nebo vesté jsou spokojenéjsi
a budou se citit bezpecnéji.

6.4 Jiny zptisob plnéni povinné skolni dochazky u déti MPS

Podle § 40 skolského zakona se jedna se o dva zptsoby plnéni povinné skolni dochazky:
* individudlini vzdéldvdni, které se uskutecnuje bez pravidelné icasti ve vyucovani ve skole (§ 41 Skolského zakona);
* vzdéldvdni zdaku s hlubokym mentdlnim postiZzenim (§ 42 $kolského zdkona).

Individudlni vzdélavani

U déti s mukopolysacharidézou lze o tomto zpisobu vzdélavani uvazovat zejména tehdy, probihd-li enzymova terapie, dité
ma poruchy imunity a je nachylné k infekénim onemocnénim. Nepfipustné je to, kdyby individualnim vzdélavanim méla byt
feSena nepripravenost skoly pfijmout dité s tézsim zdravotnim postizenim. Zku$eny poradensky pracovnik SPC by mél proto
adekvatné posoudit specidlni vzdélavaci potfeby ditéte s MPS a doporucit optimalni zpisob plnéni povinné §kolni dochazky.
Rodi¢tim srozumitelné vysvétlit rozdily mezi formami vzdélavani, tj. individudlni vzdélavani a vzdélavani déti s hlubokym
mentalnim postizenim.

Vzdélavani zaka s hlubokym mentalnim postiZenim.

U déti se zachovanym potencidlem rozumovych a piipadné dalsich schopnosti tuto formu vzdélavani nedoporucujeme,
vyuzivame jinych forem plnéni povinné skolni dochazky!

Jina situace bude u déti star§iho véku, u nichz nemoc postoupila tak dalece, ze jsou ohrozeni na zivoté. Uvazi-li tak zakonni
zastupci, bude forma vzdélavani v domacim prostfedi optimalnéjsi.

V ramci vzdélavani ditéte s mukopolysacharidézou musi byt poradensky pracovnik SPC informovan o finanénich aspektech
zivota rodiny s nemocnym ditétem. Pokud dité navstévuje Skolni zatizeni, zistavd piispévek na péci rodi¢tim. Ti mohou pfi-
spévek cerpat na ihradu dalsich dkont tykajicich se péce o dité a jeho podpory vjiném case (odpoledne). Pokud dité vyuziva
sluzeb, napi. dennich staciondid, jako specifické formy socidlnich sluzeb, jednd se o hrazenou (a zpravidla velmi drahou)
sluzbu, ktera se v CR pohybuje v rozmezi cca 4 000-9 000 K& mésiéné.

(Ptispévek je nedostateény, pokud by rodina méla z této ¢astky hradit ikony sluzeb pouhou ¢astkou 80 Ké na hodinu, ¢inil by
pocet dnt, po néz by mohla péci uhradit v zavislosti na stupni zavislosti cca 4-8 dnt v mésici!).

6.5 Stfedni vzdélavani studentu s MPS

Déti s MPS a mentdlnim postiZenim se mohou vzdéldvat ve dvou typech Praktickych skol. Jedna se o obor vzdélavani upra-
veny MSMT:

* pod ¢islem 78-62-C/001 s nazvem Prakticka skola jednoleta

* pod ¢islem 78-62-C/002 s nazvem Prakticka §kola dvouleta.

Prakticka skola jednoleta

Skola je uréena zdkim s mentdlnim postizenim, autismem a viceetnym postizenim, ktefi ukonéili povinnou skolni dochazku

v zdkladni §kole samostatné zfizené pro zaky se zdravotnim postizenim, povinnou $kolni dochazku v zdkladni skole speci-
alni, povinnou Skolni dochazku, ale neziskali zdkladni vzdélani ani zaklady vzdélani, zékladni vzdélavani na zakladni Skole

a z vaznych zdravotnich divodd, které jsou v kombinaci s mentalnim postizenim, se nemohou vzdélavat na jiném typu skoly.

Absolventi praktické skoly jednoleté se mohou v rdmci svych moznosti a individudlnich schopnosti uplatnit pfi pomocnych

pracich pro oblast sluzeb a vyroby (napf. ve zdravotnictvi, v socidlnich a komundlnich sluzbach, ve vyrobnich podnicich, v ze-
médélstvi), piipadné na chranénych pracovistich.

Vzdélavani musi byt uzptsobeno individudlnim schopnostem zaka. Mélo by byt co nejvice prakticky orientovano, aby byl

zak, v pfipadé moznosti, pfipraven na vykon jednoduchych ¢innosti. Spise se pfedpokldda ticast v chranénych formdch prace.
U zakt s vétSinou typt MPS vSak zpravidla neni pracovni uplatnéni mozné v zadné formé a ani se nepfedpokldda dalsi studium.
Vyjimku tvo¥i opét déti podstupujici (ispésné) enzymovou terapii a piipadné déti nemocné MPS IV.
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Prakticka skola dvouleta

Praktickd skola je ur¢ena zakim se specidlnimi vzdélavacimi potfebami, plynoucimi ze snizZené drovné rozumovych schopnos-
ti, pfipadné Zakm s vice vadami, ktefi ukonéili povinnou §kolni dochazku v ZS praktické, ZS specidlni, béznou zakladni skolu

v nizsim nez devatém ro¢niku a v odtivodnénych ptipadech v devatém ro¢niku zdkladni Skoly.

Zakladnim tkolem dvouleté praktické skoly je pfipravovat absolventy na praktické zvladnuti vybranych dovednosti a vykon

jednoduchych ¢innosti v oblastech praktického Zivota dle podminek Skoly a potieb daného regionu. Obvykle se zaméfuji

na praci s pocitacem, dilenské prace a dokonce i zdklady anglického jazyka. Absolventi praktické skoly se mohou v ramci svych

moznosti a individualnich schopnosti uplatnit pfiméfenym vykonem pifi pomocnych pracich ve zdravotnictvi, v socidlni péci

a sluzbach, ve vyrobnich podnicich, v zemédélstvi, pfipadné v chrdnénych pracovistich. Pfedpokldda se (byt to nebude ¢asty

piipad u zakd s mukopolysacharidézou) i dalsi pokracovani v uéebnich oborech.

Ostatni stfedni Skoly

Hovoiime zde o obvyklém stfedoskolském vzdélavani na piislusném druhu stfedni $koly (odborné ucilisté, gymndzium, stied-
pfipadaji téméf vSechny stiedni Skoly (ucebni obory ojedinéle), které jsou méné naroéné na pohybové a motorické schopnosti

a dovednosti zaka. Uvedené vzdélavani absolvuji ponejvice déti s MPS typu IV.

V CR je zndma pacientka nemocna MPS VI, kterd nastoupi na stfedni §kolu a pacient s MPS VII (jen do deseti nemocnych na ce-
lém svété), ktery ispésné pracuje v jedné ze zoologickych zahrad.

Pii vzdélavani na stfedni Skole se pfedpokladd, Ze budou prizplisobeny vzdélavaci podminky a bude vytvofen IVP. Podstatné

upravy lze oc¢ekavat také v uzptisobeni podminek maturitni zkousky.

Zpusob hodnoceni a klasifikace

Hodnoceni ditéte by mélo byt pfedevsim pozitivni. Pedagog musi peclivé zvazovat, jak bude dité klasifikovat v pribéhu
roku, v jednotlivych pfedmétech a na vysvédceni. O vybraném zptisobu hodnoceni, zkouSeni a ovéfovani si znalosti je
vhodné dité, rodice i spoluzaky pfedem informovat. Na vysvédceni u nékterych déti s MPS je optimalni ¢iselna klasifikace,
u jinych je lépe upfednostiiovat kombinaci ¢iselné klasifikace a $irsiho slovniho hodnoceni (napf. v ¢eském jazyce a mate-
matice), které 1épe vystihuje, co dité zvladlo. Se zhorSujicim se zdravotnim stavem pak vyuzivat pouze pisemné pozitivni
hodnoceni.

6.6 Vyuzitelné pomicky pro vzdélavani déti s MPS

Symptomatika a specifika jednotlivych typd mukopolysacharidézy se vyznamné odrazi nejen v edukaénim procesu, ale také
ve variabilité moznych reedukacnich, kompenzacnich ¢i rehabilitaénich pomicek.

Dité nemocné MPS s téZkym a progresivnim pribéhem bude potfebovat:

¢ Polohovaci pomtcky, vyjskové nastavitelnou zidli (typ Adam) a pracovni plochu (typ Péta - vijskové i ihlové nastavitelny).

¢ Interaktivni keramickou tabuli, poéita¢ s dotykovou obrazovkou typu iPad, PC programy EduRibbon (tvorba specializova-
nych a individualizovanych vyukovych programt), BOARDMAKER (program pro vyrobu komunikaénich tabulek a dalsich
pomucek hlavné pro AAK), SYMWRITER (program pro AAK, psani slov podpofené obrazkem s hlasovym vystupem), popf.
program na rozliSovani barev a tvart z GEMIS DYS EDICE, dle potfeby také adaptovanou mys ¢i klavesnici Clevy QWERTZ
colour.

e Pomicky pro logopedii - redlné pfedméty a jejich fotografie, obrazovy slovnik pro afatiky, linedrni obrazky, komunikaéni
obrazkovy systém VOKS, zvukové karty.

e Masdznimicky, Fit bally, Over bally, hedvabné satky (na dechova cviceni), néstroje Orffova instrumentare, rizné skladacky
a deskové ,vkladacky”, didaktické pomtcky urcené pro déti s autismem aj.

U ,mirnéjsich forem" MPS je vhodné pracovat mimo jiné také s pomuickami urcenymi pro déti s viyvojovymi poruchami

uceni:

¢ Matematické pexeso Miskové pocitadlo do 20 (www.dyscentrum.cz), pocitadla Abaco 20, Abaco 100.

+ MediaDida - Matematika (manipulaéni pomticka k poéitani), Cteni (ndzornd pomticka pro vyyuku éteni), Prvouka (ndzornd
pomificka z oblasti Clovék a svét).

e Sady Pexetrio - Znds lidské télo? Znas staty a jejich symboly? Znas stromy a ptdky? Znas nase savce? ABECEDA Umi$ poci-
tat?

¢ DiPo uéebni pomtcky, Magnetické pomicky BEMA.

59



e Vhodna je opét interaktivni keramicka tabule, pocita¢ s dotykovou obrazovkou typu iPad, program EduRibbon a jiné PC
programy, napf. JABLKO POZNANT (Naslouchej a hrej si, Chytré dité - hry), ARID (vyukové programy ABC vzdélavani), GE-
MIS DYS EDIC (Sovi galerie), MULTIMEDIA ART (Hry pro rozvoj mysleni a fe¢i), NOVAK - PROGRAMY, PC A SLUZBY - SW PRO
DETI (Didaktické hry, Zajic Honzik, Omalovanky), PACHNER (Vesely slabikéf, Pravopis, Matematika a naukové pfedméty),
PETIT (22 her, Méda a obrazky), TERASOFT (Sada programi pro pfedskoldky a malé skolaky, TS Cesky jazyk, matematika,
zemépis), DysCom (podpora ¢teni, psani, rozvoj zrakového vnimani), MONTANEX (vyukovy program Potraviny), OLDIPO
(Vyjmenovana slova, Podstatna jména, Slovesa, Shoda pfisudku s podmétem), ALTER - CD-ROM (Cesky jazyk), SILCOM (Ma-
tematika, Cesky jazyk, Diktaty s piraty).

6.7 Shrnuti podminek vzdélavani déti, Zaku a studentt s MPS

Symptomatika déti s MPS je tak rozmanita, ze v pribéhu edukace se déti mohou u¢it riznymi vzdélavacimi programy, metoda-

miiformami. Pro vzdélavani takto nemocnych déti plati presto nékolik shrnujicich zdsad a doporuceni:

e Psychomotoricky vyvoj ditéte s MPS rozvijime ihned po zjisténi onemocnéni, i presto, Ze u nékterych typt je predikce téz-
kého zdravotniho postizeni.

* Vzdélavaci podminky pfizpisobujeme podle individudlnich potieb ditéte, k ditéti individualné pfistupujeme.

e U vzdélavani si stanovujeme dosazitelné cile, pracujeme po menSich celcich, stfidame ¢innosti, mista prace a aktivity
s uvolnénim, podporujeme skupinovou praci.

+ Uspésnost edukaéniho procesu je zavisla na aktudlnim zdravotnim stavu ditéte a jeho praceschopnosti, optimalni motivaci
ditéte v podnétném, avsak jednoduchém prostfedi oprosténém od nevyznamnych stimuld.

* Hyperaktivitu déti s nékterymi typy MPS nelze nékdy zmirnit ani medikaci.

» Ddlezitd je tymova spoluprdce rodi¢ - pedagog Skoly - logoped - pracovnik SPC - 1ékaf.

e ZkuSenosti rodict je nutno vzdy brat v ivahu. Projevy nemoci svého ditéte znaji nejlépe. ZkuSeny pedagog miize z jejich
hodnoceni vyjit pti planovani aktivit, které dité jednak zvladne, a jednak budou ispésné rozvijet jeho SVP.

e Vzdélavani dle § 42 skolského zakona vyuzivame pouze vyjimecné, a to v pfipadech, kdy nemoc postoupila tak dalece, Ze
jsou déti ohroZeny na Zivoté.

6.8 Kontakty na organizace

Spolecnost pro Mukopolysacharidézu

E-mail: spmps@seznam.cz

Web: www.mukopoly.cz

Adresa: Spolecnost pro Mukopolysacharidézu, Chaloupky 35, Olomouc 779 00

6.9 Kazuistika

Chlapec 16 let - MPS typu III

Podklady pro Setfeni: Spisova dokumentace klienta - osobni a pedagogickd. Soucasti jsou zpravy z 1ékatskych, psychologic-
kych a specidlné pedagogickych vySetfeni, rozhodnuti o zafazeni, pfefazeni a vzdélavani zaka, osobni a katalogové listy zdka,
pedagogické hodnoceni tfidnich uéitelii ZS praktické (diive zvlastni) a ZS specidlni (dfive pomocné), diagnostické zaznamy,
IVP, vysvédcend.

Metody: Pozorovani, rozhovor s pedagogy, rozbor 1ékaiskych, psychologickych, specidlné pedagogickych a pedagogickych
zprav, rozbor diagnostickych zaznamt a vysvédceni.

Rodinna anamnéza:

Harmonickd rodina, chlapec vyriista v milujicim a podnétném prostfedi, obétava péce ze strany matky. Spolupraci s rodici
nutno hodnotit jako vybornou.

Otec: xxx, 44 let, ma ukonéené stiedoskolské vzdélani, 0SVC, se svou manzelkou mé dvé déti.

Matka: xxx, 41 let, absolventka stfedni §koly, pracuje jako referent Ceské spofitelny, s manzelem ma dvé déti.

Sourozenci: Starsi bratr - xxx (1991).

Osobni a §kolskd anamnéza:

Dité je z prvniho téhotenstvi matky.

Prenatdlni, perinatdlni a postnatdlni obdobi: rizikové téhotenstvi ukonceno v 36. tydnu, porod protrahovany, po porodu dité
¢tyfi dny v inkubatoru pod kyslikem. 0d raného véku v péci odbornych lékafii - neurologa, foniatra, pedopsychiatra, oftalmo-
loga a kozniho lékate. U chlapce diagnostikovan détsky atopicky ekzém, nedoslychavost stfedniho stupné.

60



Rozvoj motoriky se lehce opozdoval, fe¢ vyraznéji. Z toho divodu vysetfen BEROU, kterd potvrdila sluchovou vadu (levé ucho
prah slysitelnosti 30 dB, pravé 50 dB) - kompenzace sluchadly. U chlapce zjisténa také o¢ni vada - mirnd dalekozrakost, ko-
rekce brylemi.

0d péti let v evidenci SPC a ve spadové mateiské Skole individualné integrovan. Adaptace na nové prostredi probihala velmi
Spatné - chlapec vice jak mésic plakaval, nezapojoval se do hry, kousal si nehty, stdle vyzadoval pfitomnost matky. Kon-
takt s cizi osobou navazoval s velkymi obtizemi, ojedinéle spolupracoval, vyraznd byla psychomotoricka instabilita, a to
i pfes nasazenou medikaci pedopsychiatrem. Pro $kolni rok 1997/1998 doporucen odklad skolni dochazky z divoda celkové-
ho vyvojového opozdéni. V prosinci 1997 ve véku 6,7 kontrolné psychologicky vySetfen — schopnost koncentrace pozornosti
mald, objevuji se prvky negativismu. Re¢ z diivodu mnohoéetné dyslalie méné srozumitelna, slovni zdsoba na tirovni étyf let.
Graficky napodobi ¢aru, kolecko, ¢tverec. Figurdlni kresba postavy se nedati, po opakovaném pokynu kresli slunicko. Psaci
nacini drziv levé ruce. Na zZadost rodict, i s ohledem na sluchovou vadu, navrzen druhy odklad skolni dochdzky.
Psychologické vySetfeni zamérené na posouzeni vhodného typu skoly se uskutecnilo vlednu 1999. Shleddno zlep$eniv oblasti
sociability - neplace, nedoZaduje se matky, chlapce je vSak nutno neustale usmérnovat. V¥eci zlepSena srozumitelnost, mirné
roz§ifena slovni zdsoba (na tiroveri péti let), vétu nedokaze zopakovat. Maly pokrok zaznamendn v grafickém projevu. Cisel-
nou fadu zvlada do péti, pocetni pfedstava neutvotena, zakladni barvy rozpozna. Diagnostikovana je dolni hranice lehkého
mentalniho postiZeni, navrzeno zafazeni do specidlniho Skolstvi a vzdélavani dle Vzdélavaciho programu zvlastni skola.
Skolni rok 1999/2000 (prvni t¥ida): V zaii nastupuje na Z8 praktickou (dfive zvlastni). Adaptace probiha bez vétsich problémi,
place pouze prvni dva dny. Béhem dne se vyrazné projevuje psychomotoricky neklid, impulzivni jednani a velmi kratkodobé
na toaletu. Velmi dfirazné se doméha zaZitého rezimu v MS, tzn. po velké pfestavce chce jit ven, kolem poledne se doZaduje
obéda (ve vyuce).

Za pfimé ucasti pedagoga se kratce soustfedi. Problémy md se psanim, chybi mu zajem a trpélivost, je podrazdény nebo nao-
pak unaveny. Patrné vlivem pfetéZovdni ucivem se u zaka objevuje koktavost. Stejné pfiznaky pozorujirodic¢e doma pfi plnéni
domacich dkold.

0d 1. listopadu 1999 Zak se souhlasem zdkonnych zastupct prestupuje na Z$ specidlni (dfive pomocnou).

Skolni rok 2000/2001 (druhd tfida): Ttidi velké a malé pfedméty s 2-3 prvky, skladd je dle barvy a tvaru, na dvou obraz-
cich vyhledd shodné a odlisné prvky, rad pracuje se stavebnici. V pfedmétu Psani se upeviiuje drzeni psaciho nacini, uéi
se orientaci na fadku zleva doprava. Nacvik ¢teni probihd pomoci globalni metody. Osvojeny jsou predpocetni vztahy
amatematickd fada do péti, dle diktdtu pise ¢islice. Znd své zakladni idaje (jméno, bydlisté), jmenuje ¢leny rodiny, spoluzdky,
pedagogy. Hovofiv jednoduchych vétach, na otazky odpovidé jednoslovné. Skolnimu rezimu rozumi, vi, kdy je svaéina, obéd,
kdy nastupuje do druziny.

Skolni rok 2003/2004 (pdtd t¥ida): Zafazen do Rehabilitaéniho vzdélavaciho programu pomocné skoly, potvrzeno pasmo
tézkého mentalniho postiZeni.

Skolni rok 2004,/2005 (Sestd tiida): Koncentrace pozornosti max. deset minut. Zdk napodobi rtizné éary, s individualnim vedenim
tvary pismen A, I, 0 i nékteré cislice. S dohledem vytvoii matematickou fadu 1-10, rozlisi plosné tvary - kruh, ¢tverec, trojihel-
nik, tfidi zndmé obaly od zbozi a zdkladni barvy, dle pokyni ukdze na predmeéty bézné potieby a zvirata. Rozumi jednoduchym
instrukcim, verbalné podékuje, zvlada jednoduché logopedické cviceni mluvidel. Ve tfidé a v prostorach Skoly se orientuje.
Skolni rok 2008/2009 - II. pololeti (desdty rok §kolni dochdzky): Motorika vykazuje znaénou nekoordinovanost, chiize je velmi
tézkopadna, s dohledem zvlada schody v obou smérech, na zemi neobratné méni polohy, s oporou vstava. K nejoblibenéjsim
¢innostem patii hry s mi¢em - hazeni, chytdni, kouleni. Pfijemné se citi v polohovacim vaku, kulickovém bazénu a pti micko-
vé facilitaci. Neobratné manipuluje s pfedméty, ichopy castecné prizplisobuje. Grafomotorickd cviceni plni s asistenci, silnym
fixem se procvicuji cary, bez dohledu plochu papiru zacara.

Reé/porozuméni feéi, adaptivni chovéni: Navazuje oéni kontakt, usmiva se, zpozorni na zavolani i zménu intonace hlasu.
Dle ndlady reaguje na jednoduché a dtrazné pokyny, dokaze se stydét i vzdorovat, jednim slovem (,huhnavé”) sdélit své pra-
ni, napodobit riizné zvuky. Ukaze na osobu, kterou ma rad, chape pojmy JA x TY, MNE x TOBE. Nelibost vyjadfuje pfedevsim
nonverbalnim zplisobem - odstréenim, zménou mimiky, bouchanim do nébytku, zklidni se u poslechu hudby ¢i pfi rytmizaci
s ndastroji Orffova instrumentare. Vnimad sviij obraz v zrcadle, na fotografiich rozpozna sebe, ¢leny rodiny, spoluzaky, pedago-
gy, pfedméty bézné potieby, zvifata, ovoce, zeleninu, ukaze na zdkladni ¢asti téla. Dobra je orientace ve tfidé, budové Skoly
izahradé. K oblibenym aktivitam patfi dotykové terapie a canisterapie, se psem se mazli, ¢ese ho a krmi, ukazuje na jeho casti.
Sociabilita a citova oblast: Pozornost velmi kratkodobd, vhodné je stfidani ¢innosti, jinak se zvyrazinuje psychomotoricky
neklid, bouchd do dveii a ma tendence odchdzet ze tfidy, kdyz néco potiebuje, vyhledd pedagoga.

Sebeobsluha a hygienické navyky: Na toaletu odchazi s pedagogem, s dopomoci si umyva a utirad ruce. P¥i oblékani pasivni,
sam si stahne Cepici a vyzuje boty. U jidla a piti nutny dohled, ma tendence se schovavat s talitkem pod stil a tam jist. Problé-
my ma s polykanim ryze, jilzici, casto musi byt dokrmovan.

61



Hodnoceni tfidniho pedagoga Z$ praktické chlapce s MPS typu III (bratr chlapce z kazuistiky)

V prvni tfidé chlapec nastupuje na béznou ZS, v ffjnu pro vyukové obtize psychologicky vysetfen - potvrzeno horni pasmo
lehkého mentélniho postiZzeni, od 2. pololeti doporuéen pfestup na ZS praktickou (dfive zvlastni).

V kvétnu 2001 tridni ucitelka hodnoti Zaka nasledovné: V rijnu, po ndstupu na skolu, chybély pracovni ndavyky, nedostatecné
byly reakce na pokyny pedagoga, neplnil zadané tikoly, v riizné mite se projevoval vzdor a negativismus, nedostatky byly v oblasti
sebeobsluhy, bdl se chodit sdm na toaletu. VSechny skolni potieby pouZzival tak, jak ho prdavé napadlo - misto matematiky si pro-
hlizel slabikdf: kreslil do prvouky, schovdval se pod lavici, predstiral spdanek. Skolnimu rezimu se pfizptisobil aZ po Sesti tydnech
a plnil skolni tikoly. V pololeti byl klasifikovdn zndmkou 2. V ceském jazyce si osvojil pét pismen (slabiky a slova s hldskou M),
v matematice pocital v oboru do tfi.

Ve druhém pololetiv ¢eském jazyce zviddd cteni probranych pismen a slabik, se slovy md potize. Pomdhd zndzornéni slabik obloucky,
presto chybuje, nesoustredi se aZ do konce véty. Vétsi problémy md v pisemném projevu, hlavné u psani tvarove sloZitéjsich pismen.
Predem se boji, nechce psdt, tvrdi, Ze to neumi. 0dmitd moji pomoc i radu, casto pldce, trucuje, pak zacne rychle psdt, aby to mél
za sebou. Zlobi se, kdyz je opis nebo prepis za domdci tikol. Velmi nejisty je pri diktdtu, vétsinou se zapoji az v prubehu diktovani.
Nejvétsim tskalim je matematika. PoCetni operace v oboru do t7i si pamatuje, v oboru do ¢tyr a péeti hddd. U samostatné prdce je
schopen se soustredit 3-5 minut.

V breznu chlapec chybél ve skole ctyri tydny. Po ndstupu do Skoly se jeho chovdni vyrazné zhorsilo, casto plakal, odmital pracovat,
byl znacéné nesoustredény a unaveny, casto se predvddeél - vdlel se pod lavici, napodoboval zvitdtka ¢i chrdpdni. Zacal se projevo-
vat agresivné vuci spoluzdkum. Na napomenuti nereagoval.

V soucasné dobe se situace nepatrné zlepsila, ale pretrvdvd vzdor a negativismus. Motivace, stejné tak i diirazny pokyn, se casto
mijeji ti¢inkem. Vzdéldvaci program ZvS, i z ditvodu krdtkodobé koncentrace pozornosti a instability, nezviddd. Pedagog doporu-
Cuje pedopsychiatrickou péci.

Ukazka pedagogického hodnoceni na konci $kolniho roku u ditéte s MPS typu III (vysvédéeni - devaty rok Skolni do-
chazky)

Ve II. pololeti tohoto Skolniho roku jsi rad chodil do skoly a plnil zadané ikoly. V hodinach rozumové vychovy jsme pokraco-
valiv globdlni metodé ¢teni, poznavali jsme soubory hygiena, ovoce, zelenina, zvitata, dopravni prostfedky, rodina, potraviny.
Obrazky jsme pfifazovali k fotografii ¢i stejnému obrazku. Za pomoci asistentky jsi sklddal véty pomoci pismene A nebo I.
Cvicili jsme prostorovou orientaci ve Skole, tfidé, Satné, télocvicné, jidelné a na toaleté. Povidali jsme si o prirodé, zménach
pocasi, obleceni, kvétindch, zvifatech. Seznamovali jsme se zakladnimi ¢asovymi vztahy - rdno, poledne, vecer. U¢ili se rozli-
Sovat pojmy malo x moc x nic. Provadéli jsme jednoduchd logopedicka cviceni, masaze a stimulace mluvidel. Sebepozorovali
se v zrcadle a identifikovali se s fotografii. V hodinach smyslové vyjchovy jsme manipulovali s pfedméty odlisnych povrchd,
seznamovali se s pojmy teply x studeny, suchy x mokry, lehky x tézky. Pracovali jsme s interaktivni tabuli, kde jsme nejcastéji
pouzivali pocitacové programy Altik, Gordiho 30 her, omalovanky. I v tomto roce u nas ve tridé probihala canisterapie. S pej-
sky jsme si hrali, ucili se pozndvat ¢dsti jejich téla, soutézili jsme s nimi, vodili je na voditku, hazeli jim balénky. V hodinach
hudebni vychovy jsme poznavali hudebni nastroje, zpév lidovych a détskych pisni jsme doprovazeli nastroji Orffova instru-
mentafe, v multisenzorické mistnosti Delfin jsme poslouchali relaxaéni hudbu. V hodindch télesné vychovy jsme provadéli vy-
chazky do okoli skoly, lesa, na détské hristé, kde jsme cvicili obratnost. Mas rdd hry s mi¢em, umis hazet i chytat. Vhodinach
pracovni vychovy jsi na piskovisti stavél babovky, pfemistoval pisek. Pracovali jsme v keramické dilné, kde jsme hlinu valeli
a vykrajovali libovolny motiv. Pfeji Ti mnoho usili a pile v dal$im Skolnim roce.
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7 METODIKA PRACE SE ZAKEM S FENYLKETONURIi

Radek Puda, Pavel Jesina, Mgr. Ilona Fialovd,
7.1 Charakteristika onemocnéni
Pavel Jesina

Dédicné metabolické poruchy (dale jen DMP) pfedstavuji skupinu vice nez 900 onemocnéni, pfi kterych je porusena latkova
vymeéna. Latkova vyména predstavuje neustdly kolobéh biochemickych reakci, kdy v organizmu dochdzi k tvorbé i odbou-
ravani veskerych latek potiebnych pro funkci, rtst a vyvoj jedince. Porucha metabolizmu vznikne v situaci, pfi niz néktery
z enzymi (katalyzatora riznych reakei) anebo transportnich proteind adekvatné nepracuje, a tim dojde k naruseni rovnovahy
v biochemickych pochodech. VySe zminéné vede k nedostatku urcitych latek anebo naopak k prebytku latek jinych, vétSinou
télu Skodlivych. DMP se proto vyznamnym zptisobem podileji na nemocnosti, ale i Gmrtnosti déti.

7.1.1 Pfi¢ina a popis fenylketonurie

Fenylketonurie, velmi ¢asto uvadénd pod zkratkou PKU (déle jen PKU), je dédi¢na metabolicka porucha zapfi¢inéna poru-
chou enzymu fenylalaninhydroxylazy v jatrech. Frekvence vyskytu je v priméru 1 dité na 8 000 narozenych. Takovyto jedinec

ziska od obou rodic¢d chybny gen. Rodice jsou tzv. pfenaSeci. Sami fenylketonurii netrpi, ale u jejich potomk se objevuje

velmi vysoké riziko vzniku onemocnéni PKU. Pacienti s PKU nejsou schopni metabolizovat aminokyselinu fenylalanin, kterd

je pfirozenou soucdsti viech bilkovin. Bilkoviny jsou sloZité slouceniny, které jsou tvoteny zakladnimi stavebnimi jednotka-
mi - aminokyselinami. Fenylalanin tvoiivbilkovindch asi 4-5 %; ¢lovék jej nedokdzZe sam v téle vytvofit a ziskava fenylalanin

pouze ze stravy. Tato aminokyselina je nezbytnd pro optimdlni fungovani lidského téla (pfedevsim rdst a tvorbu dalsich

ddlezitych latek, kdy je pfeménéna na tyrozin).

Pravé u pacientt s fenylketonurii nedokdze bunka pfeménit fenylalanin na tyrozin a v téle dochazi k hromadéni toxickych

latek. Nasledné zvyseni fenylalaninu a dalsich latek v organismu vede ke vzniku tézké mentalni retardace. U déti s timto

onemocnénim se objevuje charakteristicky zapach (pfipominajici zatuchlinu), protoze s potem a mo¢i se vylucuji i produkty

odbourdvani fenylalaninu. Dal$im znakem PKU je barva kize, vlasd a o¢i, kterd je u nemocnych a nelécenych déti svétlejsi

nez u rodi¢. Objevuji se i zmény kostry, jeZ maji za nasledek mensi obvod hlavy, nizsi postavu a ploché nohy. Pro zamezeni

vzniku téchto negativnich projevi onemocnéni, musi byt dité s prokazanou fenylketonurii lé¢eno hned od narozeni. OvSem

novorozenec s PKU vypada v prvnich tydnech po narozeni jako zcela zdravy, v okamzZiku, kdy by byly u ditéte patrny klinické

piiznaky onemocnéni, bylo by postiZeni centralni nervové soustavy, zejména mozku, zavazné a nevratné. Ztoho divodu fun-
guje v Ceské republice novorozenecky screening, ktery zahrnuje i tuto chorobu. Novorozenecky screening byl zaveden v roce

1975 a probiha laboratornim vySetfenim suché krevni kapky, kterd se nabird kazdému novorozenci jesté v porodnici, tedy

v prvnich 72 hodinach po porodu.

7.1.2 Lécba fenylketonurie

Fenylketonurie neni v soucasné dobé 1écitelna, divodem je odchylka v genetické informaci kazdé bunky. Zaroven se jedna
o celozivotni onemocnéni, kdy pfi dodrzeni uréitych rezimovych a lééebnych opatfeni nedojde k zavaznym a negativnim pro-
jevim tohoto onemocnéni a dité s diagnézou PKU se milize vyvijet zcela v souladu s ostatnimi ,zdravymi” vrstevniky.

Lécba fenylketonurie spoc¢iva v omezeni prisunu fenylalaninu potravou s cilem udrzovat hladinu fenylalaninu v krvi v hodno-
tach, které se nejvice p¥iblizuji normdalnim hladinam zdravého ¢lovéka. Proto je nemocnym poddvano pouze takové mnoZzstvi
fenylalaninu, jaké je organismus schopen zpracovat (povolena dietni tolerance).

U pacienta je tedy nutné zahdjit tzv. nizkobilkovinnou dietu. Z jidelnicku pacientf s PKU (déti, dospivajicich a dospélych) je
nutno vyloucdit potraviny bohaté na bilkovinu, konkrétné jde o:

* maso a masné vyrobky,

e mléko a mlécné vyrobky,

* obilniny a obilninové vyrobky,

* mouku a pekarenské vyrobky,

e téstoviny,

* vejce,
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¢ lusténiny,

° semena,

e ofechy,

e potraviny obsahujici dfive uvedené suroviny,
e umélé sladidlo aspartam.

Prakticky to znamena, Ze v zavislosti na povolené toleranci je mozno z bézné dostupnych potravin ponechat ve stravé toho-
to pacienta med, cukr, tuky, vétSinu druht ovoce a zeleniny a nékteré cukrovinky (tvrdé bonbény, ovocné nanuky). Prisna
omezeni jsou u brambor, ryze. Tuky a cukry je mozno zafazovat bez omezeni, ale je nutno pfihlédnout k raciondlnimu slozeni
stravy.

Zaklad stravy pacienta s PKU predstavuji specidlni potraviny pro nizkobilkovinnou dietu, které jsou dostupné v nékolika ka-
mennych obchodech v Ceské republice nebo prostfednictvim internetovych obchodii, doplnéné o med, rostlinné i zivoéisné

tuky (sadlo, maslo, margariny), oleje, cukr a dle tolerance pfesné do grami odvazené mnozstvi zeleniny a ovoce.

Denni potfeba bilkovin ve vyzivé musi byt nahrazovana umélou smési nezbytnych aminokyselin bez fenylalaninu (aminokyse-
linové preparaty), ktera je obohacovana o stopové prvky, ionty, mineraly a vitaminy, a to vzdy v zavislosti na véku 1éceného

ditéte. Potreba dietni 1é¢by u pacientli s PKU je celoZivotni, ale p¥isnost diety se s vékem méni. Nejdikladnéji je potieba ji

dodrzovat v prvnich letech Zivota, kdy se vyviji mozek, vznikaji mnohocetna vzdjemna propojeni mozkovych bunék, ktera na-
sledné formuji intelekt jedince. Je-li vjvoj mozku na konci détstvi jiz ukonéen, vyrazné klesa i riziko jeho pfimého postiZeni,
a tim se snizuji ndroky na p¥isnost diety v dospélosti.

Vyziva ditéte s PKU je do Skolniho véku urovana rodici ve spoluprdci s lékafem a nutri¢ni terapeutkou. Ve skolnim véku je jiz

dité schopno se spolupodilet na vybéru potravin a dochazi k posilovani pozitivniho vztahu ditéte k jeho specifickému jidelnic-
ku. Je-li dité v tomto obdobi pfiméfené zapojovano do volby stravy, jeji piipravy, vyrazné to ovliviiuje i jeho budouci postoj

k dieté, zejména v obdobi dospivani. Pravidelny stravovaci rezim a dodrZzovani urcitych dietnich opatieni je nutny k zajisténi

dostatecnych energetickych potfeb ditéte, nebot v dobé nedostatecného piijmu energie zacéne organizmus cerpat z vnitinich

zasob véetné svalové hmoty. Pravé svaly jsou velkym zdrojem fenylalaninu a jeho hladina zaéne v krvi vyrazné stoupat. U di-
téte se objevuje pfi dlouhém laénéni pocit hladu a vede jej k vétsimu pokuseni, aby si vzalo nevhodné potraviny. Snidané

a dopoledni svacina nesmi byt opomijeny a mély by byt bohaté na sacharidové vyrobky, které dodavaji télu energii.

Obdobny princip 1é¢by (nizkobilkovinnd dieta spolu s poddvanim lékafem pfedepsanych aminokyselinovych preparatd s vy-
loucenim jiné aminokyseliny) plati i pro jiné dédi¢né metabolické poruchy, jako jsou homocystinurie, tyrosinemie nebo leuci-
néza, jejichz vyskyt v populaci je jesté fadové nizsi nez u PKU, jde o jednotky ptipadi v Ceské republice.

V Ceské republice je dle dostupnych tidaji (Cechdk 2001, Metabolik 04/2010, www.novorozeneckyscreening.cz) v sou¢asné

dobé ptibliZzné 800 pacientd s PKU a 200 pacientt s jinymi, vzacnymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami.

7.2 Postaveni ditéte s PKU v oblasti vzdélavani
Ilona Fialovd

Fenylketonurie a jiné dédi¢né metabolické poruchy lé¢ené nizkobilkovinnou dietou patii mezi chronické nemoci omezujici
normalni zplisob zivota. Tyto nemoci zistavaji casto po dlouhé obdobi ,pfiznakové némé”, tj. nejsou doprovazeny bolestmi
ani jinymi ndpadnymi obtiZzemi, ale vyzaduji ur¢itd omezeni aktivity, ipravu konzumace nékterych tekutin, zvlastni dietu,
dodrzovani lé¢ebnych postupd, pravidelnou dochazkou na riznd vysetfeni apod. Détsky pacient s témito nemocemi miize mit
dojem, ze by vSechno bylo v pofadku, kdyby nebyl omezovan v jidle a nebyl nucen k pravidelné konzumaci aminokyselinovych
preparati. Proto je dilezité, aby pacient byl podle stupné své rozumové vyspélosti dobfe informovan o své nemoci a o tom,
proc jsou dand omezeni nezbytna. Na v§echny otazky je tfeba pravdivé odpovidat. Nutna je tedy podrobna informovanost di-
téte samotného jiz od pfedskolniho véku, a to na drovni a zpisobem odpovidajicim mentdlni drovni ditéte. Soucasné je tieba
usilovat o to, aby dité pfes nezbytna opatfeni vedlo normalni zZivot, popiipadé aby si naslo vhodnou kompenzaci za nutna
omezeni v jiné sféfe a zachovalo si dostatek socidlnich kontaktd.

Chronické onemocnéni nelze povazovat jen za biologickou odchylku, ale nemocny jedinec tim ziskava i specifickou socidlni
roli. Podstatnym znakem této role je pfiznani urcitych privilegii, ale na druhé strané to pfedstavuje ztratu nékterych prav, kte-
rd maji jen zdravi jedinci. Nemocny ma pravo na ohledy, trpélivost a toleranci nedostatki, které z jeho onemocnéni vyplyvaji
(Vagnerova, M. 2002). Jedinci s chronickym onemocnénim maji ponékud sloZit&jsi Zivotni situaci nez jedinci intaktni. Zvla-
dani tohoto Zivotniho osudu je provérkou potencidlu ¢lovéka samotného, ale i jeho socidlniho okoli. Disledky onemocnéni
casto omezuji jedince i jeho rodinu v rdznych aktivitach, které jsou spojeny s ocekavanim radosti a spokojenosti, jako jsou
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napi. partnerské vztahy, spolecenské vazby, sport, kultura, zajmy a zaliby, a v neposledni fadé vzdélavani (Renotiérovd, M.,
Ludikova, L. 2003).

Proto je velmi ddlezité, aby byli dobfe informovani rodi¢e chronicky nemocného ditéte, kteii by méli zachovavat rozumny
piistup - povzbuzovat dité k sebekazni, ale neochranovat ho vic, nez je nezbytné nutné (Langmeier, J., Langmeier, M., Krej-
¢itova, D. 1998).

V pfedskolnim véku nardstd u ditéte zietelnd potfeba porozumét svétu i vlastnimu télesnému fungovdni. Vysvétlovani a do-
statecné informovani ditéte je proto v tomto véku nezbytné, protoze v pfipadé selhani mohou vzniknout i celozivotni pocity
ménécennosti.

V mlad$im Skolnim véku se do popfedi dostavda snaha ditéte o vykon ve Skole i mimo ni a soupefeni s druhymi détmi. V piipa-
dé netispéchu mohou vzniknout i celozivotni pocity ménécennosti, které hrozi zejména u déti se smyslovym, télesnym nebo
mentalnim postiZzenim, ale objevuji se casto i v pfipadech, kdy inava, opakované absence ve skole, obtiZe v koncentraci po-
zornosti a vedlejsi Géinky 1€kt pfi chronickém onemocnéni ditéte snizuji jeho vykonnost.

Ve Skolnim véku je velmi ddlezitd skupina vrstevnikii. Dostatek prileZitosti ke kontaktim s druhymi détmi je nezbytny ze-
jména pro rozvoj socidlnich dovednosti, procesu osvojovani socidlnich roli, vlastni sexualni identity, ale i z hlediska vyvoje
sebepojeti. Je tedy velmi nutné omezit separaci nemocného ditéte jen na nejnutnéjsi dobu.

Starsi Skolni vék je charakterizovan pubertou, kterd je obdobim utvéareni jasné identity proti pocitim nejistoty o své vlastni
roli. V ptipadé chronické nemoci ¢i postizeni, musi byt onemocnéni do vlastni identity integrovano. Soucasné se uvolnuji
vazby k rodiné a jesté vice sili vliv vrstevnické skupiny.

Castym problémem spolupréace v puberté byva odpor ¢i ambivalentni postoj viiéi autoritdm. Je diileZité poskytnout ditéti odpo-
védi na otazky tykajici se jeho onemocnéni a umoznit mu co nejvétsi podil pii rozhodovani o dalsim postupu lécby. Soucasné
dochazi k jiz zminénému pfedavani odpovédnosti za 1é¢bu z rodich na dité samé (Mares, J. 2007). Odpoutani od rodiny jako
jeden ze zakladnich vyvojovych ikolt dospivani byva pfitom znacné ztizeno u déti postizenych a vaznéji nemocnych, jejichz
role pacienta je obecné roli zavislou.

V adolescenci se dotvari identita dospivajiciho ditéte a vazby k rodiné nadéle slabnou. Do popfedi se stdle vice dostavaji
sexudlni otazky, otazky tykajici se volby povolani, budouciho pracovniho uplatnéni a rodicovstvi, zejména u jedinct s gene-
ticky podminénymi vadami ¢i nemocemi. Celé obdobi dospivani je obdobim zranitelnosti a snizené odolnosti vii¢i stresu. Pfi
spoluprdci je potieba dité plné respektovat, rovnéz je nutnd kvalitni komunikace s lékati a dobrd informovanost ditéte, rodict
i pedagogi. Tyto aspekty jsou pro zvladani nemoci rozhodujici (Ri¢an, P., Krejéitovd, D. 1997).

Dlouhodobé zdravotni znevyhodnéni klade na dité zvySené naroky, protoze se stale musi prizptisobovat naroénym zivotnim si-
neni dité pfipraveno, a se kterou se musi vyrovnavat (Kabele, F. 1993). Stejné tak jako kazdé zdravé dité i dité s chronickym
onemocnénim je nuceno pfijmout roli §koldka. Je hodnoceno za sviij vykon a konfrontovano s kategorii ,tispéch-netispéch”.
Béhem hodnoceni je porovnavano s ostatnimi zdky. Opakovany neispéch v tomto obdobi miize vést k negativnimu sebehod-
noceni a pocitim ménécennosti. V mladsim $kolnim véku jsou pro sebehodnoceni a osobni identitu diilezité ndzory autorit,
ve star$im Skolnim véku nabyvaji na viiznamu nazory vrstevniki (Mares, J. 2007).

V oblasti vijchovy a vzdélavani chronicky nemocného ditéte hraje vyjznamnou roli ucitel. Zda se podaii vzajemnd komunikace
mezi ucitelem a chronicky nemocnym zZakem, zévisi pfedev$im na uciteli. Pracovat s chronicky nemocnym Zakem znamend pro
ucitele zjistit, jak svoji nemoc proziva, jaky ma vztah k sobé, jak si mysli, ze ho p¥ijima nejblizsi okoli, jak proziva omezeni
potfeb, jakym zptsobem hodnoti perspektivy svého onemocnéni a jaka je droven jeho pfedstav o téle a vlastni nemoci. Dale
je ddlezité védét, do jaké miry se nemoc odrdzi v jeho identité a za jak zavaznou ji samotny zdk povazuje. Ucitel by se mél
snazit zajistit, aby nedoslo k naruSeni v interpersondlni komunikaci mezi chronicky nemocnym zakem, jeho vrstevniky i jim
samotnym, protoze tyto poruchy (napf. znevazovani druhého partnera) mohou znamenat pro nemocného jedince ohrozeni
sebedivéry i dusevni stability.

Navic chronicky nemocny zak je kazdodenné konfrontovan se zdravymi vrstevniky, od nichz nelze je§té ocekavat zralou ohle-

vvvvvv

7.3 Dité s PKU ¢i jinou dédiénou metabolickou poruchou a proces vzdélavani
Radek Puda

Pokud je dité s PKU nebo jinou podobnou metabolickou poruchou véas diagnostikovano a poté vhodnym zptsobem léceno,
nedochdzive vétsiné pripadl ke vzniku mentdlniho poskozeni. Dité tedy dobfe prospivd a jeho psychomotoricky vyvoj probiha
v pofadku. Na prvni pohled se dité neodlisuje od svych vrstevnikid. Jeho schopnosti dovoluji, aby navstévovalo zakladni Skolu

a vyssi vzdélavaci instituce, rovnéz mize smysluplné travit sviij volny cas. Dité s PKU neni omezeno v moznostech cestovani,
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volby sportu ¢i jinych zajmovych aktivitach. Pii veskerych ¢innostech je ovsem potieba davat pozor na volbu stravy nebo sa-
mostatnou ptipravu jidla (dité by se nemélo za dietu stydét).

Snahou odbornikt by mélo byt plné zapojeni ditéte do spolecnosti. V obdobi dospivani se velmi ¢asto setkdvame s odmitanim
uznavanych hodnot. S dospivajicim by mély byt probrany vsechny aspekty jeho nemoci, zodpovézeny veskeré dotazy a sam
pacient by mél byt zapojen do rozhodovani.

Jaké tedy maji PKU a jiné dédicné metabolické poruchy praktické dopady na proces vzdélavani?

Tyto dopady je mozno rozdélit do 3 oblasti, a to do oblasti stravovani (omezeni ve stravovani spojend s dodrzovanim nizkobil-
kovinné diety), do oblasti lé¢ebného rezimu (konzumace specidlnich aminokyselinovych preparatd v pribéhu skolni vyuky)
a do oblasti pedagogicko-psychologické (postaveni zdka s témito omezenimi v rdmci kolektivu t¥idy).

7.3.1 Dopady PKU do oblasti stravovani

Zakladnim problémem, se kterym musi pedagog ditéte s PKU nebo jinou podobnou metabolickou nemoci pocitat, je specidlni
stravovani (z dvodu nizkobilkovinné diety), kterym se dité odlisuje od svych vrstevniki. Dalsim faktorem je stupen a piis-
nost nizkobilkovinné diety, kdy tyto aspekty souvisi s individudlni a denni toleranci pifjmu fenylalaninu ve stravé. Jinymi
slovy, jde o mnozstvi fenylalaninu, které je schopen organismus daného pacienta zpracovat tak, aby nedochazelo k jeho hro-
madéni v téle.

Potraviny pro nizkobilkovinnou dietu jsou extrémné finanéné nakladné. Proto maji mnohé déti s PKU jidelnicek velmi chudy
a jednotvarny, nebot omezené finanéni prostiedky neumoznuji rodi¢im (Skole) ndkup vSech potravin dostupnych na ces-
kém trhu. Nizkobilkovinné potraviny (které by témto détem mohly rozsifit jejich velmi omezeny jidelnicek) jsou k dispozici
v Némecku nebo Francii, ale jejich pofizeni se opét odviji od ekonomickych moznosti dané rodiny (Skoly), konkrétné jde
o nizkobilkovinna mléka v tetrapakovych obalech, suSena nizkobilkovinnd mléka a kakaové ndpoje a o nizkobilkovinné na-
hrazky syrt ¢i uzenin. Z vyse uvedenych divoda vétsina rodi¢d kupuje pouze relativné dostupné zakladni nizkobilkovinné
potraviny: chléb, housky, mouku, téstoviny a susSené rostlinné mléko. Oproti bézné stravé je dieta pfi PKU radové o takika
4 000 K¢ mésicné drazsi nez pii klasickém stravovani a nikdo na ni nepfispiva.

Princip dodrzovani diety pfi fenylketonurii je velmi striktni a ndroény na piipravu, ¢as ifinance, proto se jidelni¢ek pacienta
s PKU musi sestavovat velmi peclivé a piisné. Pti vafeni se kazdda pouzitd surovina vazi na gramy a nasledné se piepocitava
na bilkoviny a fenylalanin, pficemz i kazdé pripadné nedojedené jidlo se musi znovu zvazit a opét znovu piepocitat na bilko-
viny a fenylalanin.

Vsechny tyto skutecnosti by mél pedagog ditéte s PKU znat a respektovat. Zaroven by se mél snazit spoluzakiim takového ditéte
vysvétlit, pro¢ a z jakého divodu se praveé tento zak stravuje jinym zptisobem, nejde tedy o Zadny rozmar ani vymysl.

V zadném pfipadé by pedagog nemél tuto dietu bagatelizovat nebo dokonce vybizet a pfesvédcovat dité k nedodrZovani diety véta-
mi typu ,Klidné sito vezmi, pro jednou se nic nestane, ono ti to neuskodi”, nebo ,Vezmi si to, pfece jsi chlap, ktery to prekond”.
Dalsi piekdzkou, se kterou se rodice ditéte s PKU nebo jinou dédicnou metabolickou poruchou setkavaji, je otazka dofeseni
Skolniho stravovani takového ditéte.

Tento problém rodiny a Skoly se v praxi fesi rdzné, ale za idedlni stav je mozno povazovat ten, kdy po dohodé a ve spolupraci
s rodici je tomuto ditéti ve Skolni jidelné pfipravovano specidlni nizkobilkovinné jidlo. Popsana situace, ktera neni v rozporu
s Zzadnym legislativnim opatfenim je velmi vzacnd, ale v praxi se vyskytuje a vSechny skoly a $kolni jidelny, které jsou uvedené
ochotny a schopny realizovat, zasluhuji velkou pochvalu a obdiv.

Nejcastéjsim modelem, ktery by mél byt povazZovan za standard, je model, kdy rodic¢e uvaii ditéti specidlni nizkobilkovinny
obéd, ktery dohodnutym zptsobem doruci do Skolni jidelny. Ve skolni jidelné je toto jidlo ohiato a podano ditéti, které ji
spolecné s ostatnimi spoluzdky. Zde se v praxi rodice velice Casto setkavaji s arqgumentem ze strany Skoly (a nékdy i jejiho
ziizovatele), Ze by tento pozadavek velmi rada splnila, ale jeho realizaci brani hygienické normy a pfedpisy. Toto tvrzeni neni
ovsem legislativné podloZeno. Vyhlaska o Skolnim stravovani ani hygienické predpisy tuto situaci nijak nefesi a ani neupravu-
ji, naopak existuje Stanovisko hlavniho hygienika, které konstatuje, Ze zddnd hygienicka omezeni v této oblasti neexistuji.
Dal$im problémem, se kterym se rodic¢e déti s PKU potykaji, je neochota Skolského zatizeni jidlo ohiivat z divodu nedosta-
tecné vybavenosti skolni jidelny. Tento problém rodice velice Casto fesi tak, Ze pozadované vybaveni (nejcastéji mikrovinnou
troubu, ale obéas i hrnce nebo misky) koupi a $kolce nebo $kole daruji.

Negativem, ktery uz z¢asti zasahuje do oblasti psychiky zdka, miZe byt striktni poZadavek Skolského zatfizeni, aby se dité s PKU
nebo jinou DMP stravovalo oddélené od svych spoluzakt, napf. vjiném case nebo v jiné mistnosti. Takova zadost rozhodné nepfispi-
va k zaclenovani ditéte do tfidniho kolektivu, naopak miize spiSe vyvolat pocit odliSnosti, vyclenénosti, zavrzeni nebo frustrace.
Jinym omezujicim faktorem pfistravovani téchto détije skutecnost, zZe by kazda porce jidla méla byt zvdzena, minimdlné pted
snédenim a v pfipadé nedojedeniipo ném, a méla by byt pfepoctena na fenylalanin nebo bilkoviny, nebot kazdy pacient s PKU
ma lékafem povolenou denni toleranci pfijmu fenylalaninu a tuto normu nesmi pfekrocit.
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Toto je v praxi Skoly téméf neproveditelné. Ovsem i tak by mélo byt rodicim sdéleno, Ze dité z uvafené nebo pfinesené stravy
snédlo v$e nebo jenom ¢ast nebo vibec nic. Zde vyvstava dalsi otazka a to, kdo a jak tuto informaci rodi¢im pfedd (ucitel, druzi-
nérka, zaméstnankyneé skolni jidelny). Zptisobem bézné vyuzivanym v praxi je vzdjemnd divéra mezi rodici a Skolou spocivajici
vtom, Ze co si dité do Skoly pfineslo, tak to tam i snédlo (¢asto bez ohledu na to, jaka je skutecnost). Divéra mezi Skolou a rodici
se vztahuje i na sdéleni, kdy dité sni jinou (pro né&j nevhodnou) potravinu, coz je rovnéz v praxi obtizné realizovatelné.

Jaka jsou tedy vychodiska k feSeni vech téchto situaci?

Vyichodiskem by méla byt izkd spoluprace skoly a rodici, jejich vzdjemnd informovanost, zajem pedagoga a skoly o zdravotni
stav ditéte a vstficnost Skoly v oblasti pfipravy nebo ohfevu nizkobilkovinné stravy.

7.3.2 Dopady lééebného rezimu pfi PKU do vzdélavaciho procesu

Jak je jiz vyse uvedeno, tak soucdsti 1écby PKU je konzumace specidlnich aminokyselinovych preparatd, pfi¢emz tyto dietni
lécebné pripravky jsou hlavnim zdrojem bilkovin ve vyzivé pacientd s PKU.

V dietnich pfipravcich jsou pfitomny vsechny aminokyseliny mimo fenylalanin, dale v nich nejsou aminokyseliny spojeny
chemickymi vazbami, proto pfijejich traveni odpada proces postupného §tépeni a nasledkem toho se pripravky velmi rychle
vstiebavaji do krve. Piipravky je vhodné uZivat po jidle a jejich doporucenou denni dévku je vyhodné rozdélit nejlépe na 3-5
dild, coz ma u déti dopad na dobu jejich pobytu ve skole i ve §kolce.

Na trhu existuje nékolik druht aminokyselinovych preparati. Jejich zdkladni déleni je na klasické zakladni piipravky a dav-
kované pfipravky.

Klasické zakladni p¥ipravky jsou sypké smési aminokyselin, obohacené o vitaminy, minerdly a stopové prvky, jejichz slozeni
odpovida pozadavkim vyzivy jednotlivych vékovych kategorii. Tyto piipravky jsou k dostani v plechovkach a bez pfichuté.

Obr. ¢. 1: Klasické zakladni pfipravky pro PKU - archiv autora

i

Davkované pripravky jsou jiz hotové, odvazené, vysoce koncentrované sypké nebo tekuté smési aminokyselin, obohacené o vi-
taminy, mineraly a stopové prvky, jejichz slozeni odpovida pozadavkim vyzivy jednotlivych vékovych kategorii. Tyto piipravky
jsou v modernim baleni (napif. gualapack, tetrapack nebo sacky), jsou ochucené a jejich hlavni podil zaujimaji ovocné nebo jiné
oblibené pfichuté (napi. jahoda, lesni plody, pomerané, citrus, ¢okolada, kakao, mocca).

Obr. ¢. 2: Davkované piipravky pro PKU - archiv autora a spoleénosti Nutricia
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Z prostfedkd vefejného zdravotniho pojisténi, ze kterych jsou tyto aminokyselinové preparaty hrazeny, neni mozno z ekonomic-
kych dtvodi zajistit, aby bylo kazdé dité do skoly vybaveno jen tekutym prepardtem. Je mozné, Ze se ucitel ve své praxi nejcastéji
setkd s kombinaci rozmichané praskové smeési a tekutych piipravkd nebo jen s kombinaci rozmichané smési.

Existuji i jiné zptisoby podani, napf. ve formé tekuté smési, kterd se naléva do hotového teplého jidla, nebo ve formé gelu.Tyto
zplisoby podani nejsou ale v praxi moc rozsifeny, a proto se s nimi pedagogové a jini zaméstnanci skoly v praxi téméf nesetkaji.
Na uzivani aminokyselinovych preparatii miGzeme nahlizet z pohledu Skoly a z pohledu 1écebné terapie. Idealnim stavem z po-
hledu Skoly je situace, kdy si dité aminokyselinovy prepardt vezme je$té doma pied odchodem do Skoly nebo Skolky, tim tedy
neni nijak narusen pribéh skolni dochazky a samotné vyuky. Tento zptisob feseni se pouziva u déti v mateiskych skolach a nékdy
u déti na prvnim stupni zakladni §koly (do doby, nez nastane pravidelné odpoledni vyucovani), ale ani v téchto pripadech ho
neni mozno vzdy vyuZit (napf. z dvodi ¢asnych nastupd rodict do zaméstnani nebo nevhodnych ¢asovych podminek dojizdéni
do skoly). Pokud situaci nelze takto fesit, méla by byt konzumace aminokyselinovych preparat umoznéna ve skole.

Ajak toho docilit? Pokud si dité pfinese do skoly jiz hotovy tekuty preparat, tak by ucitel nebo jiny zaméstnanec skoly mél pouze
dohlédnout na to, Ze dité tento preparat v ureném case (nejcastéji po obédé nebo po svaciné o velké prestdvce) vypije.

vvvvvv

dévkovani presné odvazit (toto je téméf vidy provadéno rodi¢i doma) a pfed konzumaci je nutno smés zalit vodou nebo jinym
napojem (napi. dzus, sirup, coca-cola), promichat a nasledné vypit. K tomuto icelu se pouziva nejcastéji tzv. shaker (Sejkr).

Obr. é. 3: Shakery pro pfipravu aminokyselinového preparatu - archiv autora

7.3.3 Dopady PKU do oblasti pedagogicko-psychologické

Na zakladé praktickych zkuSenosti na nékterych skolach (a to uz i na drovni vefejnych matetrskych skol) dochazi k tomu, ze

konzumace odli$né stravy nebo aminokyselinovych preparatt vystavuje dité s PKU zesmésnovani, vycleniovani, posméchu,
stigmatizaci, §ikané nebo bagatelizaci ¢i nerespektovani onemocnéni ze strany pedagogt a jinych zaméstnanct skoly.

Pro dité s PKU pfedstavuje problém jakakoliv skolni a mimoskolni akce, nebot napfiklad v béznych obchodech si nemutze kou-

pit potraviny, pamlsky, na které ma chut. Navic u tézsich podob PKU s nizsi toleranci piijmu fenylalaninu toto dité dokonce
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nemtize neomezené konzumovat ani ovoce a zeleninu, protoze i tyto potraviny obsahuji mnohdy nemalé mnozstvi uvedené
aminokyseliny. V takovém pfipadé je naroéné vysvétlit ditéti s PKU, Ze to, co je dobré a dokonce zdravé pro jiné, miize jemu
samotnému velmi ublizit.

Také je tfeba vzit v potaz, Ze dité s PKU nemtze jet bez omezeni na Skolni vylet, Skolu v pfirodé nebo na jiny na pobyt porada-
ny Skolou (napf. lyzaisky vycvik), nemtze se icastnit béznych letnich détskych tabord ¢i jakékoliv akce, kde neni pfitomen
jeho rodi¢, ktery by dohlédl na p¥ipravu extrémné narocné stravy. Totéz platiipro oblast mimoskolnich aktivit, jako jsou napi.
zajmoveé krouzky, sportovni a kulturni aktivity apod. Vsechny tyto aspekty zatézuji psychiku ditéte a jeho rodica.

Z pohledu pedagoga totiz dité s PKU nebo jinou DMP vypadad jako ostatni Zaci, jen ,néjak jinak ji* a ,ma néco bézného zakaza-
no”. Nékteti pedagogové tuto skutecnost prezentuji velice ¢asto tak, Ze pfece kazdy zdkaz je tu od toho, aby se porusoval.
Ovsem jakékoliv poruseni specidlniho dietniho rezimu maze vyvolat dekompenzaci ditéte. Pokud jsou dekompenzace opako-
vané, dojde ke vzniku komplikaci (velice ¢asto z oblasti psychologicko-psychiatrické), s jejimiz diisledky se kromé samotného
ditéte a jeho rodiny bude potykat i samotny pedagog.

Vyse uvedené povede u ditéte ke vzniku pocitu ménécennosti, izolace, frustrace, k témto problémidm se mize p¥idruzit i psy-
chicka labilita, zptisobend bud genetickymi vlohami, nebo dlouhodobou dekompenzaci PKU. Nasledné obtize se nejcastéji
projevuji v leh¢ich ptipadech jako prosta poruchy pozornosti nebo syndrom ADHD, v tézsich piipadech jako deprese nebo
obsedantné kompulzivni poruchy a vyjimecné jako sebevrazedné sklony. Spole¢nym cilem rodiny a skoly by mélo byt pfedcha-
zeni uvedenym problémtim, v pripadé jejich vyskytu je tfeba se zamé¥it na tercidrni prevenci a intervenci obecné.

A co pro to lze udélat?

Lze doporucit aktivity vedouci ke zvySovani sebevédomi ditéte (zaméfit se na oblast, ve které je dité ispésné).

V ptipadé, ze dojde k vyskytu psychologicko-psychiatrickych problémt, méli by o nich byt informovani jak rodice, tak i $kola.
Vse se odviji od vzdjemné spoluprace a nastolenych feSeni po strdnce medicinské i pedagogické (napf. navstéva détského
psychologa, psychiatra, navstéva Skolského specializovaného zafizeni). Po medicinské strance mohou byt pfijata opatfeni
podporujici pozornost ditéte ve Skole (stimulancia - napf. Ritalin, Strattera), lé¢ba psychofarmaky (Fevarin).

0 vsech téchto skutecnostech by méla byt Skola informovana a pozadana o spolupraci pfi kontrole dodrzovani nastolené
terapie. Z pedagogického pohledu byva nejéastéji doporucena navstéva skolského poradenského zafizeni (PPP, SPC). Pokud
tato zafizeni doporuéi realizaci individudlniho vzdélavaciho planu, je opét nezbytna vzdjemnd kooperace vSech zti¢astnénych
stran.

Pro dité s PKU neni vhodné pozadovat vzdélavani mimo bézny vzdélavaci proud (napf. vzdélavani v rdmci specialniho skolstvi
nebo vyukou doma).

7.3.4 Dopady u ostatnich dédiénych metabolickych poruch, lééenych
nizkobilkovinnou dietou

Jak jiz bylo vyse feceno, v populaci se vyskytuji ostatni, mnohem vzacnéjsi dédicné metabolické poruchy (jde o jednotky
pacientd ve Skolnim véku), které jsou léc¢eny nizkobilkovinnou dietou (napi. homocystinurie, tyrosinemie, organické acidu-
rie, leucinézy a poruchy cyklu mocoviny). Jejich 1écebna terapie je v podstaté obdobna jako u fenylketonurie, lisi se pouze
v omezeni piisunu béznych bilkovin nebo jiné konkrétni aminokyseliny. Z pohledu pedagogti plati pro déti s témito nemocemi
zasady uvedené v této kapitole.

7.4 Kontakty na pacientské organizace a jejich éinnost

Pacienti s PKU a jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami se mohou stat ¢leny Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, coz je
podpirna pacientska organizace, ktera sdruzuje pacienty s fenylketonurii a obdobnymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami
z celé Ceské republiky.

Kontakt: www.nspku.cz

Dal$im sdruzenim, jehoz cleny se mohou pacienti s témito nemocemi stat, je Obcanské sdruzeni Metodé;j.
Kontakt: www.os-metodej.cz

Metabolické centrum Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady, kontakt: www.espku.cz
Novorozenecky screening v CR, kontakt: www.nspku.cz

Stranky PKU dieta, kontakt: www.pku-dieta.cz

Evropska spolecnost pro PKU a jiné DMP, kontakt: www.espku.org
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7.5 Kazuistiky
Bezproblémova spoluprace skoly a rodiny

Kazuistika é. 1: Sourozenci s klasickou PKU (bratfi 8 a 21 let) - Zak a student

Mladsi bratr je dnes 8lety chlapec s klasickou fenylketonurii, diagnostikovanou jiz v prenatdlnim vyvoji z plodové vody ve Fa-
kultni porodnici Brno, kde se chlapec také v terminu narodil, pficemz odbér plodové vody byl diagnostikovan z divodu fe-
nylketonurie u starsiho bratra. Thned po porodu byla u néj nastavena nizkobilkovinna dieta, pficemz hladiny fenylalaninu
byly po celou dobu novorozeneckého a batoleciho vyvoje v normé a zvySené hladiny byly pouze u infektu. Psychomotoricky
vyvoj u néj probihal v normé, ve 14 mésicich jiz lyzoval, ve 2 a plil letech sam jezdil na kole, p¥i ndstupu do MS uz umél ,R“
a od détstvi velice rad a krasné maluje.

K jeho ptijeti do MS doslo v 5 letech, ale pouze na dopoledne se svou vlastni sva¢inkou. Vzhledem k tomu, Ze mu nebylo
umoznéno navitévovat MS, aniz by odebiral jakoukoliv stravu, tak $kolka nabidla rodi¢tim misto klasickych svaéinek nahradu
mnozZstvi ovoce a zeleniny ve stejné finanéni vysi jako svacinky, coz jeho rodice p¥ivitali, protoze ovoce a zeleninu podle diet-
niho rozpisu béhem tydne zuzitkovali.

V MS mél mladsi bratr zpocatku problém ze strany déti, které se mu posmivaly a poukazovaly na jinou stravu. Mladsi bratr se
vracel ze Skolky bez snédené stravy nebo jen z poloviny snédené. Nasledoval rozhovor s uéiteli i détmi, kde bylo fadné vysvét-
leno, pro¢ md mladsi bratr jinou stravu a proc ji musi snist, pficemz od té doby bylo jeho stravovani bez problém.

V ramci MS byl vysetfen logopedem, ktery nezjistil Zddné problémy. V 6 letech mladsi bratr nastoupil do ZS, nyni je zakem
2. tHidy ZS s viybornym prospéchem. Nema problém se zapojit do jakékoliv aktivity kolektivu a skoly (vylety, nocovani ve §kole),
Skola vzdy ptizplisobi stravovani jeho pozadavktm a akci, které se to tyka.

Jeho starsi bratr je dnes 21lety muz s klasickou fenylketonurii diagnostikovanou z novorozeneckého screeningu. Vzhledem
ke Spatné spoluprdci détské sestry s rodinou, neznalosti problematiky a nedostateéné informovanosti détského oddéleni
v nemocnici, byl proveden retest (kontrolni odbér) az po jednom mésici od narozeni. Po ném byl odesldn i s matkou k hos-
pitalizaci do Vyzkumného dstavu zdravi a ditéte Brno, kde byla nastavena nizkobilkovinna dieta a byl pfeveden na dnes jiz
nepouzivany preparat Lofenalac a po mésici byl propustén dom.

Doma se starsi bratr vyvijel vnormé, v pfedskolnim véku u néj byla patrnd slaba slovni zasoba a §patna vyslovnost. Starsi bratr
byl p¥ijat do MS ve 4 a pul letech, ale vzhledem k jinému stravovani a jeho slabsi aktivité nasledovalo horsi zapojeni do kolek-
tivu déti a z téchto divodd byla zménéna bézna MS na MS s logopedickym zaméfenim vyuky.

Psychologickym vySetfenim ve $kolce mu byl doporucen odklad §kolni dochdzky vzhledem k nesoustfedénosti a hravosti, coz
rodi¢e akceptovali a k jeho nastupu do ZS doslo 3 mésice pied dovrenim 7 let. Zhruba ve 4. tfidé na zdkladé doporuéeni meta-
bolického centra v Brné provedeno psychologicko-pedagogické vysetieni se zdvérem LMD (lehka mozkova dysfunkce) a slabé
logické uvazovani - budoucnost na bé7né ZS méné jista, coz se pozdéji nepotvrdilo.

Jak v MS, tak pozdéji i na ZS bylo stravovani bez problémii. Skola se vidy p¥izptisobila pozadavkim ditéte, poptipadé ptipravila tako-
vé podminky, aby mohla pfizvat rodice (napf. lyzatsky vycvik v 7. t#idé ZS - zajistén pokoj s vlastni kuchyrikou, plné vybavenou).
Vzhledem ke Spatnym vysledkdm v pfedmétech, kde je tfeba logického uvazovani (matematika, fyzika) nasledovala po ukon-
¢eni ZS ptihlaska na stfedni skolu, uéebni obor autoelektrikaf, ktery starsi bratr po tfech letech studia ispésné zakonéil
vyuénim listem. Nyni starsi bratr studuje na téze skole ndstavbové studium obor podnikani, a za rok se bude pfipravovat
na maturitu.

Kazuistika ¢. 2: Divka s klasickou PKU 12 let - zakyné Z$

Tato divka se narodila s diagnézou klasické fenylketonurie. Méla §tésti, protoze byla diagnéza stanovena hned z prvniho krevni-
ho odbéru, ktery byl uskutecnén v porodnici, a diky tomu u ni nedoslo k Zadnému poskozeni.

Jejivyvoj probihd jako u ostatnich déti a rodice zatim nepfisli na néjakou odlisnost, kterd by byla zptisobena fenylketonurii.

Ve skolce se divka zapojila do kolektivu bez problému. Rodic¢e méli trochu obavy z jejiho stravovani, ale vse se domluvilo se

zameéstnanci Skolky. Rodic¢e denné chystali této divce dopolednii odpoledni svac¢inku i obéd do nadob, vhodnych k ohfevu v mi-
krovinné troubé. Musim se zminit, zZe se rodice ve Skolce nesetkali s nikym, kdo by se o jeji specialni stravé vyjadioval $patné.
Naopak, nékdy ji déti néktery pokrm zavidély. Jediné, co ji nikdy nezavidély, byl preparat - soucast kazdého obéda. Myslim, ze

na tom maji zasluhu hlavné pani ucitelky, které divéinu specialni stravu détem predstavily a vysvétlily, pro¢ je jind.

S pfechodem na zdkladni skolu neméla tato divka problém. Brzy si zvykla na Skolni reZim i na domdci pripravu. Uceni ji jde

docela snadno, jejich tiidni ucitelka dokdze déti pro vyuku nadchnout, coz je pro vSechny velice diilezité. Divka se od ostatnich

odliSuje jen svoji specidlni stravou, o které se déti dozvédély vSe podstatné od tfidni ucitelky hned v prvnich dnech Skoly. S t¥id-
niucitelkou sirodice dali pred zacatkem Skolniho roku schiizku a seznamili ji se vSemi zaludnostmi, aby na vSe byla pfipravena.
Ve stravovani také nenastalo moc zmén, jen rodice pfidali ke svaciné piti (ve Skolce byl pitny rezim zajistény) a ve Skolnijidelné
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zafidili vSe potiebné a opét se setkali s ochotnym piistupem. Vjidelné této divce jidlo ohfeji a ona si jej na talif jiz prenda sama.
Divka se stravuje spolecné s ostatnimi, ¢imz neni vyclenéna z kolektivu. Dokonce se jeji spoluzacky ptedhdni v pfipraveé léceb-
ného preparatu PKU.

Letos se bude tato divka loucit nejen s patou t¥idou, ale i se svoji oblibenou tridni ucitelkou. Véfime, Ze pfechod na druhy

stupen zakladni skoly zvlddne. Rodice zvazovali i pfestup na gymndzium, ale vzhledem k velkému poctu zdjmovych krouzka se

rozhodli, Ze ziistane na zakladni skole.

Béhem skolni dochazky navstévuje nékolik zdjmovych krouzk@. 0d prvni tfidy dochdzi do zakladni umélecké Skoly, kde studuje

hru na klavir. Ve skole pak navstévuje krouzek zpivani, hry na flétnu, zumby, od svych péti let cviéi moderni gymnastiku a nyni

zacind tancovat v tanecni skupiné, kam ji pfivedla jeji mladsi zdravd sestra.

Zavérem bychom chtéli fici, Ze tato divka i pfes den velmi zaplnény aktivitami, zvlada veskeré skolni povinnosti.

Kazuistika ¢. 3: Divka s raritni DMP (klasicka homocystinurie) 11 let - zakyné ZS

Dnes 11leté divce byla ve véku 2,5 let na zdkladé vyrazného opozdéni psychomotorického vyvoje diagnostikovana homocystinu-
rie s potvrzenim psychomotorické retardace (ddle jen PMR).

Thned po zjisténi této choroby byla zahdjena velmi pfisnd restriktivni nizkobilkovinna dieta se suplementaci AMK preparaty s cilem

co nejvice zamezit dals$imu opozdovani mentdlniho vyvoje. Z pohledu divky i rodi¢d byly zacatky velmi tézké a bolestivé, protoze

vevéku 2,5 let divka jiZ znala chuté téméf vSech nyni pro ni zakdzanych potravin, kterych byla nucena se ze dne na den vzdat a in-
tenzivné se jich dozadovala. Dale odmitala pozivat nizkobilkovinné preparaty pro jejich nevabnou chut. Tuto situaci se nakonec

po velkych peripetiich a dsili rodi¢i trvajicich pfiblizné pil roku podartilo rodiné zvlddnout a dnes je tato situace stabilni.

Z pohledu dalsiho vyvoje se u divky diky 1éché dafilo pozvolna odbouravat pfiznaky mentalniho opozdovani, avsak nasledné se

u ni zacalo projevovat ADHD s poruchami pozornosti, dysgrafii a rozvinula se u ni obsedantné kompulzivni porucha lééena psy-
chofarmaky (Fevarin). Dale ji byla zjiSténa alergie a potvrzena nocni enuréza a také od 4 do 6 let navstévovala logopedii.

Ve véku 4 let zacala navitévovat divka MS v dopolednich hodinach s tim, Ze svacinku si donesla z domu a pfed obédem ji matka

vyzvedavala domi. 0d 5 let méla divka pridélenou asistentku pedagoga, ktera s niindividudlné pracovala a pfipravovala ji na vstup

do Skoly s dirazem na trénink vydrZe pozornosti, rozvoj funkciv oblasti grafomotoriky a jemné motoriky a na vypracovavani riznych

ukolt. I diky této individualni praci asistentky mohla divka v 7,5 letech nastoupit do prvni tiidy bézné zdkladni skoly.

Zacatky ve Skole byly tézké, ale poté, co byla divka z divodu poruch pozornosti a nesoustiedénosti vysetfena ve SPC a byl pro ni vy-
hotoven individualni vzdélavaci plan, se vétSina téchto probléma vyfesila a prvni i druhou tridu skonéila divka s primérnymi znam-
kami. Tento individualni vzdélavaci plan je nasledné vyhotovovan pro kazdy rok Skolni dochazky a je vném kladen ddraz na omezeni

v oblasti grafomotoriky a jemné motoriky a na to, Ze divce ma byt umoznén pfevazneé dstni projev a tolerovano pomalejsi tempo.

Ve tieti a opétovné i ve ctvrté tiidé doslo u této divky k vyméné tfidniho ucitele, coz nastésti divka bez problémd akceptovala

aneméla s tim potiZe. Studijni vysledky se zacaly vylepSovat a tieti tfidu divka ukoncila s vyznamenanim.

Za timto vysledkem je kromé velkého tsili a tolerance pedagogti i obrovska péce rodicd, zejména matky, ktera vénuje vyuce své

dcery primérné 1,5-2 hodiny denné.

Pristup skoly k odliSnému stravovani této divky je vysoce nadstandardni, protoze Skolni jidelna kromé toho, Ze naprosto bez

jakychkoli problémd umoznuje ohfev doneseného nizkobilkovinného jidla, tak i nékolikrat do tydne po pravidelné telefonické

konzultaci s matkou pro tuto divku jeji specialni nizkobilkovinnd jidla vaii a pfipravuje. Navic naprosto bez problémt umoznuje

istravovani této divky s ostatnimi spoluzaky, coz je véc, kterd této divce téz velmi psychicky pomohla.

Otdzkou do budoucnosti vsak je, jak se bude dalsi skolni vyvoj této divky ubirat, protoze s ohledem na vzacnost choroby, vék

a diagnostikovand zdravotni omezeni nelze pfedvidat presné dalsi psychomotoricky vyvoj této divky a jeho dopady do vyychovné-
vzdélavaciho procesu.

Problémova spoluprace skoly a rodiny dofeSena na zakladé stanoviska
odborného lékare

Kazuistika é. 4: Divka s klasickou PKU 11 let - zikyné Z$S

Dnes 11leté divce byla diagnostikovana fenylketonurie hned po odbérech v porodnici. 0d zac¢atku byla péce velmi narocna. Preru-
Sované kojeni, vazeni, hlidani. Rodice doufali, ze az bude divka starsi, situace se zméni k lepsimu, av$ak realita je jina. S pfiby-
vajicim vékem nartistajiiproblémy souvisejici s dietou. Tato divka je velmi zivé, jinak zdravé dité, které se ale se svou diagnézou
smifuje nelehce a pred nékterymi vrstevniky se o nemoci stydi mluvit. V mladsim véku méla divka problém s no¢nim pomocova-
nim, které odeznélo. Ale dodnes ma velky stres pfed kazdou cestou autem ¢i jinym prostfedkem, aby se ji nechtélo na toaletu.
Do $koly, kam tato divka nastoupila v 6 letech, byly zpocatku problémy. Tyto problémy se ale ispésneé vytesily v okamziku, kdy
rodice tfidni ucitelce pfedali sdéleni od oSetiujici lékatky metabolického centra o tom, jaké md divka omezeni a od té doby ji
skola i tfidni ucitelka vychazi vstfic. Obcas jiikontroluje, zda dojedla svacinu nebo neujidd spoluzaktam.
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Tato divka je od prirody ,nejedlik”. Z toho prameni i jeji velika nechut k jidlu. A to k jakémukoliv. Ale u fenylketonurie je to pro-
blém, nebot se hlida piijem bilkovin a energie.

Do $koly rodice denné nosi divce nizkobilkovinny obéd, ktery jiv jidelné ohiivaji, ale vzhledem ke své nechuti jidlo ¢asto nedojida.
Matka divky by velice rdda sla do prace, ale to by znamenalo, Ze divka bude jist rano a vecer, coZ ale neni mozné, protoze divka
nema nikdy pocit hladu a matka ji musi cely den kontrolovat a do jidla neustéle nutit.

Bohuzel ma tato divka kromé PKU i jiné zdravotni problémy, tykajici se kardiologie, anizorokie — nestejnd velikost o¢nich
zornic, psychickych obtizi, pohybového apardtu - rehabilitace kviili vychylené lopatce, takze i tyto navstévy u lékart velmi
silné ovliviiuji pravidelnost jeji Skolni dochazky se vSemi nepfiznivymi dasledky, které z toho plynou (velky rozsah ¢innosti
provadénych doma, nekontinuita vyuky).

Z pohledu ostatnich zije divka zcela plnohodnotny Zivot, ale ona sama se s ohledem na vék s nastalymi problémy tézce srovnd-
va, coZz mize bez spoluprace a podpory rodiny a Skoly v budoucnosti pfinést problémy.
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8 METODIKA PRACE S DITETEM S PRADER - WILLI SYNDROMEM

Hana Verichovd, Vendula Sukalovd, Zuzana Nykodymovd, Eva Literdkovd
8.1 Charakteristika Prader - Willi syndromu

Pii¢ina onemocnéni

Prader - Willi syndrom (dale i jen PWS) je komplexni neurobehavioralni geneticky podminénd porucha zptisobend vadou na 15.
kritické ¢asti chromozomu 15. dédéného po otci, méné casto jde o uniparentdlni (materndlni) disomii , kdy dité dostavd uve-
denou ¢éast 15. chromozomu pouze od matky, piipadné jde o translokaci. Zatim neexistuje zptsob, jak této mutaci de novo
zabrdnit, prenatalné genetickym vySetfenim v§ak diagnézu stanovit lze. (Zapletalovd)

Vyskytuje se s Cetnosti priblizné 1:15 000-30 000 zivé narozenych déti (Cassidy a Driscol, 2008). Vyskyt je stejné ¢asty u obou
pohlavi a u vSech ras. PWS jako soubor pfiznakd popsali v roce 1956 svycarsti lékafi Praderovd, Labhart a Willi. (Zapletalovd)
Dilezitou dlohu pfi vzniku charakteristickych télesnych a psychickych projevi sehrava porusena funkce stiedni éasti moz-
ku nazyvané mezimozek (hypotalamus). Je to oblast, kterd ovliviiuje endokrinni systém, naladu, kontroluje pocity, jako je
hlad a zizen, bolest, ale i télesnou teplotu. Zde se také tvoii dilezité latky, které requluji ¢innost dalstho mozkového organu -
podvésku mozkového - hypofyzy. Z néj se do krevniho obéhu uvoliuji hormony, které vazbou na cilové organy 7idi nejriznéj-
$i télesné funkce (rist, pohlavni dospivani, ¢innost §titné zlazy a nadledvinek). (Zapletalova)

Diagnostika

U nékterych déti jsou projevy syndromu hodné ndpadné, takze lékaf mize pojmout podezieni jiz pfi bézném vysetfeni (existu-
jikritéria posuzovani PWS). Rozhodujici pro konecné urceni, zda se o syndrom PWS jednd, je podrobné vySetfeni chromozom
z bilych krvinek (lymfocytt), které se daji jednoduse ziskat odbérem krevniho vzorku. Toto vySetieni se provadi na genetic-
kém pracovisti. Specidlnimi metodami se zjisti, zdali jsou chromozomy diplné nebo nékterd cast chybi, pfipadné ma odlisnou
strukturu. (Zapletalov4, s. 8)

Piiznaky a projevy PWS

e Méné pohybi plodu v téhotenstvi, po narozeni je pfitomna tézka svalova hypotonie, dité se da pfirovnat k hadrové pa-
nence, je letargické, slabé kfic¢i, neni obvykle schopno samo sat, proto je ¢asto krmeno zalude¢ni sondou. V prvnich dvou
letech Zivota byvaji obtiZe s vyZivou, pomalymi prirdstky na vaze a opozdénym psychomotorickym vyzravanim.

* Vyvojové opozdéni se tyka hlavnich vyvojovych milnikd (sezeni, chiize, prvni slova), které byvaji dosahovany ve dvojna-
sobném Case, nez je bézné. Kognitivni schopnosti byvaji obvykle také naruseny: vétsina lidi s PWS spadd do pasu mirné
mentalni retardace, zhruba 40 % ma hrani¢ni mentalni retardaci nebo nizsi primérnou inteligenci a 20 % stfedné tézkou
mentdlni retardaci. Bez ohledu na stupen mentdlni retardace se objevuje fada specifickych poruch uceni.

» Typické behavioralni projevy zac¢inaji u vétsiny lidi s PWS jiz v détstvi. Patii k nim porucha emo¢niho a socidlniho vy-
voje, charakterizovand na jedné strané nadmérnou pfichylnosti az nerespektovanim autorit a na druhé socialni izolaci;
tvrdohlavost; neustélé kontrolovani a manipulativni chovéni; narusena schopnost kontrolovat impulzivitu. Casté jsou
zachvaty vzteku a agresivita (pfevazné verbalni, mize vSak zahrnovat napf. i hazeni pfedméty); dale se objevuje nutkavé
a ritualistické chovani (opakované organizovani, psani, sbirani véci, nutnost ukon¢it jednu véc pfed zapocetim druhé).
Neplati zde pfedpoklad, ze by tyto projevy byly u déti s vyssi tirovni kognitivnich schopnosti mirnéjsi. Zhorsuji se s pfi-
byvajicim vékem a vahou, v pozdni dospélosti ale asto vymizi, objevuje se zmatenost, tendence k samotatstvi a zvySend
Gnava. Asi Ctvrtina lidi s PWS ma typické projevy autistického spektra a asi u 10% se rozvine zdvazné psychiatrické
onemocnéni, nejéastéji depresivni ¢i psychotické. Poruchy vyslovnosti, byvd opozdény vyvoj feci a ve §kole problémy
s ucenim.

e Nadmérna chut k jidlu aZ posedlost jidlem, zptisobend poruchou v hypotalamu - chybi pocit nasyceni. Velky pfiristek
hmotnosti aZ obezita ma obvykle pocatek mezi 1. a 4. rokem véku. Objevuje se nekontrolovatelnd chut k jidlu, bazeni
po jidle a konzumace nelakavych ¢asti jidel, kradeze jidla nebo penéz na jeho nakup. Prejidani se (hyperfagie) a obezita
muze dosahovat az extrémnich rozméra.

* Nizsi sklon ke zvraceni na podkladé chybéni zvracivého reflexu.

» Poruchy spanku, spankovd apnoe (pfechodnd zdstava dechu béhem spanku), spavost ve dne, opakovand respira¢ni one-
mocnéni, které v pozdéjsim véku umocnuje i zdvaznd obezita.

* Vyssiprah bolesti vede k sniZzenému vnimani bolesti, coZ je nebezpecné p¥i zdvaznych poranénich ¢i akutnich onemocné-
nich (napf. pfi zanétu slepého stieva, zlomening, akutni chorobé zaludku).
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» Poskozovani kuze v podobé rozskrabavani strupi, Skrabani ktze do krve.

e Porucha termoregulace, mize zplisobovat opafeniny nebo naopak omrzliny.

e Hormonalni problémy nazyvané hypogonadismus (Spatnd funkce pohlavnich zlaz), u chlapct nesestup varlat, maly
penis, opozdéné nebo nelplné pohlavni dospivani.

* Deficit riistového hormonu zpiisobuje maly vzrist (bez lécby ristovym hormonem byva u Zen télesnd vyska 145-150cm
amuzll 152-162cm) a tzv. akromikrii - malé ruce a mald chodidla.

¢ Ortopedické problémy, poruchy spravného funkéniho tvaru patefe zejména kyfoskoliéza, mnohdy jiz od ttlého véku, os-
teoporéza ve vyssim véku.

e Poruchy zraku jako je §ilhani, kratkozrakost.

e Viskézni sliny, asté zanéty koutkd rtd a vyssi kazivost zubd.

¢ Charakteristické rysyv obliceji: protdahla hlava, tizky obli¢ej, o¢ive tvaru mandle, koutky tst stoc¢ené dolf s uzsim hornim
rtem, zak¥iveni dolnich koncetin do tvaru X, sniZzena pigmentace ktizZe, vlast a o¢i.

Jev, jemuz se nejhife ¢eli v kazdodennim zivoté, je skutecnost, ze élovék s PWS nikdy nema pocit nasyceni. Lidé s PWS vyda-
vaji velmi mélo kalorii (pfiblizné 60 % normalniho vydeje odpovidajiciho véku) a nikdy nemaji pocit sytosti. Proto se neustdle

shanéji po jidle, nejsou schopni piijem potravin regulovat, jedli by stdle a vSe, na co prijdou a pfibiraji velmi rychle na vaze.
Nekontrolované pfejidani mze koncit morbidni obezitou. Potraviny je proto nezbytné umistit na nedostupnych mistech,
na lednice a spizirny umistit zdmky, pfedchdzet a zabranit ,krddezim” jidla.

Pti nadvaze se ve zvySené mife objevuje diabetes II. typu, kardiovaskuldrni choroby (vysoky krevni tlak), obezita vede k dus-
nosti, zhor$eni tolerance fyzické zatéze, ve znacné snizuje kvalitu a zkracuje délku zivota. Podle zdroji PWS a USA z let

2001-2003 pramérna délka zivota lidi s PWS byla 27 let, s dislednou péci se vsak dnes clovék s PWS mtze dozit véku bézné

populace.

8.1.1 Moznosti terapie PWS

PWS vzhledem ke genetické piic¢iné svého vzniku je jako celek nevylécitelné onemocnéni, ale nékteré symptomy dnes jiz
uispésneé lécit 1ze. Terapie je tedy u PWS podptrna a cilena na jednotlivé symptomy. Nejcastéji se jedna o hormonalni substituc-
nilécbu, diiraz na kontrolu pfijmu potravy, casté je vzdélavani dle individualnich plant, v dospélosti pak chranéné zaméstna-
ni. Behavioralni, pfipadné psychiatrické projevy byvaji lé¢eny psychiatrickou medikaci.

Hormonalni

Dodavani ristového hormonu upravuje pomér svalové hmoty na tkor tuku, zvysuje klidovy energeticky vydej, ,normalizuje”
télesné proporce, pomaha upravit vysku a zvysuje celkovou aktivitu. U jedinci s PWS navic pozitivné upravuje funkei plic
a upravuje spanek (Haqg, Stadler, Jackson, Rosenfeld, Purnell a LaFranchi, 2003).

Kromé fyziologickych zmén se objevuji pozitivni efekty také v socidlni oblasti: rodice déti s PWS, kterym je rGstovy hormon
podavan, uvadi snazsi zvladani déti, zlepSeni jejich paméti, vyssi sociabilitu, zlepSeni socidlnich vztahti, niz§i miru perseve-
raci a rychlych zmén ndlady (Whitman, Myers, Carrel a Allen, 2002). Také zkuSenosti ¢eskych rodin, jejichz déti s PWS byly
od malicka lé¢eny rtstovym hormonem, potvrzuji, Ze se u nich mnohem méné projevuje typické ,bazeni” po jidle a s nim
spojené chovani.

Vedlejsim efektem tpravy télesnych proporci, které uvadéji rodice déti s PWS lécenych ristovym hormonem, je sniZeni stre-
sové zatéze. V socidlnich situacich, napf. na vefejnosti se rodice i sourozenci setkdvaji s mensim mnozstvim posmésnych
pozndmek a zejména sourozenci jedinct s PWS se za né méné ,stydi” (Whitman a dalsi, 2002).

Ristovy hormon se podava ve formé kazdodennich podkoznich injekei, nejlépe vecer tésné pred spanim, protoze kopiruje
jeho pfirozenou tvorbu, ktera je nejvydatnéjsi pravé v tuto dobu. Aby byla léc¢ba co nejicinnéjsi, nemély by se injekce vy-
nechavat. Lécha rdstovym hormonem je dobrovolnd a rozhodnuti o zahdjeni lé¢by je vzdy na domluvé mezi rodi¢i a lékafem.
(Zapletalova, s. 19)

U vétSiny jedinct byva nutnd i substituce pohlavnich hormond a hormond §$titné Zlazy.

Dietni a behavioralni

Dilezita je dislednost ve vychovném piistupu od raného véku, kterad vede k vytvoreni spravnych stravovacich i pohybovych
navykd, a tim ke kontrole télesné hmotnosti. Lékafi a dietni sestry byvaji rodi¢iim napomocni v sestavovani jidelnickd. Jidla
by méla byt rozdélena do 5-6 mensich porci béhem dne. Osvédcila se i lazenska 1é¢ba se specidlnim dietnim a pohybovym re-
zimem. Spravné stravovaci navyky musi rodic¢e u déti péstovat hned od raného détstvi, je nutné stanovit si od pocatku urcita
pravidla a zdsady, které vSak musi disledné dodrZovat celd rodina.
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Jelikoz vznika velky nepomér mezi pfijmem a vydejem energie, je nutné vést déti k pravidelnému pohybovému rezimu. Vhod-
né pohybové aktivity jsou napf. plavdni, turistika, jizda na kole.

Je dobré v maximalni mife rozvijet i individualni schopnosti ditéte s PWS jako malovani, zpév, schopnost skladat puzzle apod.
S trpélivou péci se mohou naucit (byt v rizné mife) mnoho dovednosti jako jejich vrstevnici, a tim se v co nejvétsi mife zapojit
do aktivit s nimi.

Behaviordlni a psychiatrické potiZe je nutno odhalit jiZ v raném véku a p¥i konzultaci s odborniky zvazit medikaci, ktera byva

vvvvvv

adekvatneé léceny, proto je dobré, dokdzi-li je pecovatelé vcas zachytit.
8.2 Dité s PWS a vzdélavani

Pro tispésné zafazeni ditéte s PWS do skolniho vzdélavaciho procesu je velmi diilezita spoluprace ucitele a §koly s rodiéi,
hledani cesty k feSeni problémovych situaci, spoluprace s SPC. Kazdé dité je ale jiné, a tak i pro zaky s PWS nelze zcela
zevSeobecnit problémy a jejich feSeni.

M. (10 let) nenf casto schopen fici, co se stalo nebo co ho trdpi. Nékdy je to proto, Ze nechce nebo se neumi vyjddrit, nékdy si situ-
aci nepamatuje nebo ji nepoklddd za duleZitou na rozdil od ostatnich. Rodice pak tdpou, co se vlastné déje, sklddaji si situaci ze
spousty titrzkil. Skola je pFitom éasto v dobré vite nechce obtéZovat pro §kolu ,, bandlnimi“ vécmi. Rodice ocenili moznost problémy
osobné tesit krdtkou schiizkou s tridnim ucitelem. M. ziskal pocit, Ze se jeho problémy nékdo zabyvd a jeho ndlada se vyrazné
zlepsila a zlepsil se i jeho vztah ke Skole.

Schopnosti ditéte s PWS, pokud se vyjadii hodnotou IQ, se pohybuji v rozmezi 45-95, vyjimeéné mohou byt i vyssi.
Jejich rozloZeni v jednotlivych oblastech je zna¢né nerovnomérné a lisi se také u jednotlivych déti v zavislosti na gene-
tické varianté syndromu (Milner a dalsi, 2005). Vyjimecéné zdatné jsou déti s PWS napi. ve stavéni puzzle, v ¢emz dokonce
pfedéiitypické déti stejného véku, a ve vyhleddvani slov, kde maji pouze o mdlo horsi vykon (Dykens, 2002). Tyto schopnosti
se Casto odraziiv jejich zalibach a lze je vyuzit také pii vyuce nebo programech mimo vyuku. Skladani puzzle nebo lusténi
osmismérek se mize stat oblibenou volnocasovou ¢innosti, zalibu vjidle lze vyuzit napf. jako pomoc p¥i pfipravé pokrmi (kde
je vSak nutno hlidat konzumaci).

Zaci s PWS maji obvykle deficit zpracovat déjovou posloupnost, porozumét abstraktni informaci, pochopit ji, zpracovat a re-
agovat na ni (tedy plnit slovni pokyny). Doporucuje se pouzivat instrukce skladajici se maximalné ze t¥i ¢asti, pokud mozno
jasnych a strucnych. Je-li instrukce ptilis dlouhd, ztraceji souvislost a pozornost.

Napf. instrukce , Zdci pFipravte si pomiicky na dalsi hodinu. “ by méla lépe znit ,Karle, pFiprav si na stil uéebnici a sesit ceského
Jjazyka”.

Proto je vzdy tfeba ovéfovat zpétnou vazbou, zda zZak porozumél zadani, a to bez ohledu na vék.
Zaci s PWS se vyznacuji lepsi dlouhodobou paméti ve srovnani s paméti kratkodobou. Je vyhodou, podafi-li se ¢astym opa-
kovanim ulozit informace z kratkodobé do dlouhodobé paméti.

Pracovni tempo byva celkové pomalé, ¢asto je tfeba poskytnout zdkovi p¥i §kolni praci dostatecny casovy prostor a chranit
ho pred pfetizenim.

Problémy mivaji zaci s PWS s dokoncovanim ¢innosti ve stejném ¢ase jako jejich spoluzaci, pomaleji se pieorientovavaji z jed-
noho pfedmétu do druhého, z jedné ¢innosti do jiné.

Pokud je to tfeba, je vhodné jim poskytnout delsi ¢as p¥i testech. Je mozno zvazit zjednoduseni ¢i eliminovani domdciho dkolu.
Pti uceni nékdy velmi dobfe spolupracuji, jsou Sikovni, a na druhé strané jsou jindy neuvétitelné zapométlivi a roztékani.
Slozita je pro né prace ve skupiné, potfebuji vétSinou individualni pfistup.

Velmi dilezita je castéd pochvala, a to i za diléi vykony, coz byva i motivaci k pokrac¢ovani v éinnosti.

Typickym znakem PWS je zvySend unavitelnost a usinani béhem dne, kdekoliv a kdykoliv (§kola, dopravni prostfedek, na-
vstéva). Tyto mikrospanky obvykle nesouvisi s nevyspanim (pouze v piipadé, Ze dité trpi no¢ni apnoe, mize byt i jejim disled-
kem), ale se zvySenou unavitelnosti.

Podle situace, moznosti a mista je tfeba umoznit alespon kratky odpocinek. Pfi cestach v dopravnich prostfedcich se pak pre-
svédcit, ze zak slySel napf. oznameni, Ze se vystupuje.

T. (12 let) nékdy je pri delSich dnech vice unaveny, nékdy i usne (bere jesté histaminika na alergii), pristup ucitelky i asistentky
Jje skvely, nechaji ho odpocinout, déti to také respektuji. Nékdy se ale stdvd, ze toho umi I. i zneuZzit, napt. o AJ usnul (meli psdt
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test) a probudil se az o velké prestdvce (kdy vi, Ze bude svacina)... neustdle je tedy nutné doladovat vzdjemné informace mezi
ucitelkou, asistentkou, T. a rodici - protoZe T. obcas néco nerekne, nebo to nepovazuje za nutné, duleZité...
T. byl s tridou na skole v pfirodé, kde mél édstecné prizpiisobeny program - napft. kratsi vylety jen s asistentkou

Pro zaky s PWS je charakteristické smyslové, zejména vizudlni uéeni, pojmy, abstraktni mysleni a vSeobecnd pfedstava jsou
pro né problematické. Je tfeba podavat informace vice nez jednou metodou - mluvenim a pouzivinim nazornych pomutcek
(obrazkd, pfedmétd, zvukd), aby mohli vnimat jeden podnét vice smysly.

Jsou vSak i vyjimky, u kterych vySe uvedené ne zcela plati.

Pevné stanovené postupy v matematice umozniuji M. dopocitat 1 slozitéjsi priklady. Nedostatek predstavivosti neumoznil vyuZit ndzorné
metody. (Pocitadlo, penize i tabulky vedou ke ztrdté koncentrace na zadany tikol a kon¢i prebirdnim, hleddnim ¢i prohlizenim pomiicek).

Schopnosti a dovednosti v jednotlivych pfedmétech jsou vysoce individudlni. Vétsinou maji lepsi schopnosti ve ¢teni nez
v matematice, ale nemusi to byt pravidlem. Schopnost ¢éist a zejména porozumét ¢tenému textu mize, kromé snizeni rozu-
movych schopnosti, byt zhorsena opozdénym vyvojem feci, eventudlné specifickymi vyvojovymi poruchami uéeni. Uroveri
ctenaiskych dovednosti (kvalita samotného ¢teni a porozuméni ¢tenému) ovliviiuje vysledky v ostatnich predmétech.
Vysledky T. v jednotlivych predmétech jsou riizné, napr. velmi dobre éte, oviddd gramatické jevy, bavi ho prirodovéda a viastivéda,
hudebni vychova, horsi je to s matematikou - tu md upravenou dle osnov pro zvl. Skoly, jinak zvlddd vsechny predméty v rozsahu
osnov ZS, Béhem roku je normdlné zndmkovdn, vysvédéeni md po dohodé slovni.

T. vyuzivd PC ve $kole i doma, nap¥. na domdcti tikoly z CJ, protoZe pise pouze tiskacim a pomalejsim tempem - na PC zvlddne jiz
i zdpis do ¢tendiského deniku (samoziejmé v jednoduché podobé).

S omezenim se lze setkat v télesné vychoveé z diivodu hypotonie, skoliosy, ktera se casto ve skolnim véku objevuje a zhorsuje.
Télesné cviceni by vSak mélo byt v této dobé kazdodenni samoziejmosti.

T. jednou tydné chodi s pani asistentkou na rehabilitaci, kterd se mu pocitd jako hodina TV.

PWS zasahuje i do oblasti jemné a hrubé motoriky. V hrubé motorice se jednd o potiZe s rovnovahou, koordinaci pohybd
a silou. Obtizny pro déti pak mtize byt béh, skakani, §Splh, pfeskakovani, chytdni mice... Jemnou motoriku ovliviiuje slabsi sila
v hornich koncetinach, neobratnost ruky, a tak mivaji problémy s kreslenim, stfrihanim, psanim.

Do skolniho dne je nutné zavést strukturu a pfedvidatelnost, a tak pomoci zakovi s PWS zvladat jeho strach ze zmén a pfesu-
nl najind mista. Bez ohledu na vék potfebuje pevna pravidla, bezpedéi a jistotu, jak v dennim rezimu, tak jistoté jidla. Nahla

vyboceni z denni rutiny nese obvykle tézce, mize neadekvatné reagovat az zachvatem vzteku a agresi.

Pokud se chystaji zmény v zavedeném dennim programu, je tfeba dat védét zakovi, rodi¢im a zainteresovanym pedagogickym

pracovnikiim s casovym pfedstihem. Zaroven je vSak ddlezité dité s PWS p¥i vhodnych piilezitostech cilené udit zvladat tyto

zmény rutiny jak doma, tak i ve skole.

Pii zméné ucitele M. nekomunikuje a vypadd, jako kdyz nespolupracuje. Casto je proto povaZovdn za nepozorného a vzdorovitého

az provokativniho svym mlcéenim. Toto chovdni zpravidla odezni cca za 1-2 mésice. Osvédcilo se, kdyZ tridni ucitelka vysvetlila

novému uciteli M. problém a jeho chovani v danych situacich.

Osvedcilo se dodrzovdni pevnych pravidel, jinak nastaly problémy. M. byl zmateny, nevédél, co je sprdvné, proc jednou md tikol
cely dokoncit a jindy odevzdat rozdélanou prdci. Pokud nebylo presné stanoveno pravidlo, dochdzelo i ke vztekdni. Nyni pani
ucitelka nechdvd M. dokoncit tikoly, prestoZe ostatni deti jiz pracuji na jiné tloze.

Pevna a pro zZaka srozumitelna pravidla je nutné stanovit a dodrZovat bez ohledu na troven jeho kognitivnich schop-
nosti. Nékteré behavioralni problémy, projevujici se napf. vynalézavosti v ziskavani jidla, jsou nedilnou soucasti PWS a proje-
vuji se tedy u vSech déti.

Typickym projevem je také tvrdohlavost a naladovost. Nalady se méni velmi rychle, v okamzZiku, mnohdy i kvili zdanlivé
malickosti.

Problémy nesouvisi vzdy bezprostfedné s jidlem - tporna vytrvalost, vybuchy vzteku a $patné ndlady, posedlé a natlakové
chovani, tvrdohlavost, netistupnost, snaha ovladat, vlastnit, tendence argumentovat, byt v opozici, kradeni a thani vznikaji
z riznych podnétd.

M. byvd nékdy tvrdohlavy, pfi vypracovdvdni tiloh predevsim v matematice neni ochoten preskocit priklad, se kterym si nevi rady.
Pokud se to stane napr. na zacdtku pisemné prdce, je schopen odevzdat nevypracovanou prdci, prestoze vi, ze dostane Spatnou
zndmku. V takovém pripadé se osvedcilo ddt mu druhou Sanci s odstupem casu.
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Neschopnost pfiméfené zvladat frustraci, strach a zlobu mize vyustit v odmitnuti ¥idit se pokyny, v zdchvaty vzteku ¢i
vjiné nestandardni chovani. Po dobu takovéhoto projevu je ¢lovék s PWS upnuty na jeden podnét, ktery se stavd sttedobodem
vSech myslenek. Nemd smysl v této chvili cokoliv vysvétlovat, protoze ¢lovék ¢asto jakoby nevnimad. Je lepsi omezit diskusi
a snazit se v klidu odvést pozornost od zdroje problému. Znovuziskani sebeovladani trva urcity cas a ¢asto ho provazi smutek,
plac, vycitky svédomi a pocity viny. Protoze vSak clovék s PWS obtizné chape naslednost déji, nedokdze vidy pochopit ,to se
nedéld” a ,tak se to ma délat”. Situaci ztézuje, ze si z prozitého neumi vétsinou ,vzit ponauceni” a mnohdy nechépe, ze by
udélal néjakou chybu.

Je tfeba byt vnimavy a sledovat znaky toho, ze zaktv strach ¢i frustrace nartista a pomoci mu ji zmensit diive, nez vyvstane
problém. Poskytnout ujisténi, pomoci dokoncit ptislusnou ¢innost a zadat specidlni ikol, ktery mu umozni p¥ipojit se ke sku-
piné nebo si vytvotit a uvést do praxe bezpecné zpisoby, jak se tito zaci mohou vypoiadat se svym zklamanim (napf. zdka
odvést z prostoru, ve kterém k problému doslo). Nékdy pomaha domluvit si, kdyz je zak v klidu, néjaké slovo, frazi, ktera se
bude pouzivat v situaci, kdy to zaéne pfehanét. Nékdy maze pomoci zvladnout hnév delsi prochdzka, trhani papiru, latky,
praskdni papirovych pytlikd.

Nékteré déti si $krabou kizi az do krve, rozskrabuji strupy nebo se $tipou, ¢asto i bez zjevné pfi¢iny, v disledku stresu se to
miiZe jeSté zhorSovat. Nestacifict, ,nedélej to”, pomdha odpoutat pozornost, zaméstnat ruce.

Dal$im projevem byva ,iporna vytrvalost” napf. opakovani otdzky nebo tvrzeni, anebo se zdk zarazi ¢i ulpi na uréitém pojmu
&i tikolu. Casté je, Ze opakuje stdle dokola jednu otazku, vyzaduje opakované odpovéd a ujisténi o tom, co se bude dit, kdy
bude jidlo apod. A toiv piipadé, ze odpovéd znd. Pomahd odpovédét na jeho otazky a nechat ho zopakovat jejich pochopeni
odpovédi, stanovit limit, kolikrat se mliZze zeptat na stejné téma, a potom ho nechat fici k danému tématu ,posledni slovo”.
my jako ,pozdéji”, ,moznd” pro néj mohou byt problematické.

Ackoliv néktefi mohou byt az egocentricti a vyzaduji pozornost okoli, jini nechtéji stat ve sttedu pozornosti (autistické rysy).
Pfestoze M. mluvi a projevuje se velmi hlasité a kazdy si ho v§imne, neniradd, kdyz je sttedem pozornosti. Napt. chodi do shoru,
kde je stastny, snazi se, i kdyz jeho vyjkon neni dokonaly, ale pfed tfidou sdm nezazpivd i pfes hrozby ucitele. Pani ucitelka ho
tedy nezkousi pfed tfidou, pokud to dopfedu nevi a neni na to pfipraven.

Nékdy byva problém pfi vyucovani vyrusovani a hlasité mluveni, zde 1ze pomoci zavedenim vizudlnich znaka a signald.

Lhani, nebo ,fabulace” je také soucasti PWS. Pokud vznikne divodné podezieni, Ze Zdk nemluvi pravdu, je tfeba zlistat v klidu a ne-
snazit se ho konfrontovat. Osvédéilo se komunikovat s rodici a ostatnimi lidmi v tymu skoly a spole¢né se dostat k jadru problému.

Slaba socidlni obratnost a dovednost znamena, Ze se zdk s PWS ¢asto musi ucit stale a znovu, co se smi a nesmi, pro slabé
spolecenské schopnosti potfebuje pomoc po cely zivot. Stale je tfeba pokracovat v procvicovani praktickych ikont spojenych
s béznym zivotem a posilovani sebeovladani.

Vétsi ¢i mensi porucha feci, zejména schopnost presné a srozumitelné se vyjadiit, stejné jako ulpivani na tématu, obvykle
ztézuje komunikaci s okolim a vytvari bariéru pii kontaktu s vrstevniky.

Problematické pro ostatni déti byva i, divné” chovani spoluzaka s PWS, nékdy spojené s riznymi projevy emoci, ¢asto radosti -
mnuti rukou, silové tisknuti rukou proti sobé, tfepani rukama vedle téla apod.

Casto potfebuji v komunikaci podporu dospélého, na kterého se pak ale mohou fixovat.

K. se snazil zapojit do hovoru spoluzdkii. Bud vsak z niceho nic zacal mluvit o tiplné jiném tématu nez ostatni (na které zrovna myslel)
nebo nez se ,, vymdckl”, déti ztratily pozornost a odesly. Pokud byl nablizku dospely, pomohl mu myslenku zformulovat a dokoncit.

Pro lepsi souziti ve tfidé je dobré vytvorit empatii tim, Ze ucitel vysvétli adekvatni formou k véku nékteré z problémd, kterym
musi jejich spoluzak s PWS celit, mize timto pfedejit nékterym konfliktnim situacim.

M. spatné nese nardzky deti. Zdravé dité je prejde ci se s nimi vyrovnd samo. Rodice je s M. tesi nekolik dni, on se k nim stdle vract
a znovu a znovu se u M. stridd litost, vztek, pocit ménécennosti a nepochopent ze strany spoluzakil.

Zejména v dobé dospivani se u ostatnich déti rozviji spolecenské dovednosti, navazuji nové vztahy. Déti s PWS se vSak tyto do-
vednosti ,u¢i” obtizné, jejich neschopnost skamaradit se, tvrdohlavost, ¢asto ,divné chovani”, nékdy vybuchy vzteku, mohou
vést k izolovanosti od vrstevnik(, a pfestoze po kamarddech touzi, byvaji casto osamélé.

Pokud je to mozné, je dobré poskytnout jim pfilezitost pro vzajemné spolecenské pisobeni na rznych drovnich a pomoci tak
rozvijet jejich spolecenské dovednosti.
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T. navstévuje krouzek zpévu a divadelni krouzek, vystupuje s nimi i na vefejnosti bez problémil. S ucitelkou i asistentkou jsou
rodice ve stdlém kontaktu, bud mailem, telefonem nebo osobneé.

At uz se jedna o pfehnanou socidlni extraverzi ¢i naopak izolovanost, vybuchy vzteku nebo tvrdohlavost a ulpivani na jednom
tématu, pokud ma kterykoliv pecovatel (rodi¢, ucitel, asistent) pocit, ze takové projevy pfekracuji miru tinosnosti, je vzdy
vhodné zvazit psychiatrickou konzultaci a pfipadné nasazeni medikace (Descheemaeker, 2002).

8.3 Organizace a moznosti vzdélavani ditéte s PWS
8.3.1 Stravovani

Zaci s PWS obecné vydavaji velmi malo kalorii (pfiblizné 60 % normalniho vydeje odpovidajiciho véku) a nikdy nemaji pocit

sytosti. Je nezbytné mit toto stale na paméti a sezndmit s témito zakladnimi problémy tykajicimi se jidla a nutnych omezeni

persondl §koly. Pokud Zak chodi do skolni jidelny, je tteba dohlédnout na mnozstvi jidla (velikost porci) a vybér (nevhodna jsou

vysokokaloricka, sladkd jidla a slazené napoje), dodrzovat pravidlo nepridavat (zejména piilohy) nebo s rodi¢i domluvit zptsob,
jak ptidavky fesit. Casto se stava, Ze personal kuchyné nerozumi tomu, pro¢ zak ma byt dietné omezen, kdyz je 5tihly a lituje ho

a tato pravidla porusi. Navic dité dokaze byt velmi pfesvédcivé ve snaze ziskat jidlo navic.

NyniJ. (21) dostéva do Skoly svacinu, kterou sni dopoledne. Déle nosi denné do $koly krabicky (boxy na potraviny) a pokud maji ve Sko-
le néjakou oslavu a rozdéluji se néjaké dobroty, vie prinese v krabicce domt a pak to postupné dostava. Ve skole J. se spoluzdkyi obédva.
Domluveno je to tak, Ze mensi porci kuchatka opticky rozlozi na cely talif a pokud maji k obédu tfeba vdolky nebo néco na kusy, J. si

dobfe spocitd, kolik ma dostat. Ve skole snijen polovinu nebo tfetinu, zbytek pfinese a md vecefinebo svacinu (nékdy dvé). Ma z toho

radost a je klidnéjsi, protoze dostala stejné jako ostatni. Spoluprace se Skolou funguje skvéle. Rodina to tak zacala praktikovat i v re-
stauracich a na rodinnych oslavach. S détskymi porcemi by u J. neuspéli a navic je vSude nedavaji. VSude prosté chodi s krabickou.

Castym tématem, které je tfeba fesit, jsou svaciny. Pro nékteré déti, bez ohledu na vék, mtze byt obtizné mit u sebe jidlo (napf.
svacinu do Skoly, na vylet) aniz by ji snédly jesté pred urenym casem.

Rodice zjistili, Ze M. sni svacinu okamZite po prichodu do skoly. S pani ucitelkou se domluvili, Ze na M. dohlédne, aby svacinu nejedI,
nebo si ji vezme do prestdvky k sobé.

Stava se, Ze zak s PWS vezme spoluzdkovi svacinu, coz je zptisobené neschopnosti odolat nutkavosti, a to i presto, Ze svoji svaci-
nu mad. Je potfeba vysvétlit spoluzakim adekvatni formou k véku tyto skutecnosti spojené s PWS a také je pozddat, aby se s nim
nedélili o svaciny (obédy) a nenabizeli mu sladkosti.

Zak s PWS vzdy lpi na pravidelnosti jidla, doZaduje se ji a pfi poruseni miiZe nepfiméfené reagovat. To miiZe byt problém v p¥i-
padech, kdy reZim nelze zcela dodrzet (vylety, kulturni akce...). DlleZité je dopfedu zaka na moznost nedodrZeni casu jidla

piipravit a ujistit ho, Ze o né neptijde.

Pfi planovani udalosti, kde se objevuje jidlo nebo kde bude dostupné (oslavy, vylet, skola v p¥irodé...), je dilezité dopfedu

promyslet, jak bude na zéka s PWS zabezpecen dohled a domluvit s nim pravidla. Neocekavand pohosténi ¢i mozny pfistup k jidlu

vytvari stres. Zak neni schopen zvladat sviij pocit ,stdlého hladu” a nikdy by nemél byt ponechan bez dohledu v blizkosti jidla.
Co a kolik toho smi dostat, je nutno vzdy konzultovat pfedem s rodiéi. Situaci nelze feSit neocekavané napf. zakazem, odebra-
nim - stres mtize vyvolat negativni reakci az agresi. Je tfeba mit na paméti, Ze znacné vyboceni z béznych stravovacich navyka

nezpusobi napf. nevolnost a zvraceni (jako napf. vysokou hladinu cukru, a s tim spojena zdravotni rizika u diabetika pozitim

nespravné stravy), v extrémnim pfipadé mtize dojit i k Zivotu ohrozujicimu piejedeni.

P. (8let), byl pozvdn na Skolni oslavu, kde bylo velké mnozstvi dobrot, které nedostdvd. Pani ucitelka s nim predem domluvila, Ze si

sdm miuiZe cokoliv vybrat. Vybral si brambiirky. Pak mu stanovila limit 3 kouskil, P. si je sdm odpocital a byl spokojeny.

Je dobré mit na paméti, Ze jidlo by nemélo byt pro zZaka s PWS odménou, pokud dostavaji vSechny déti, mél by dostat symbo-
licky nebo podle dohody s rodi¢i nahradni, vhodnéj$i odménu. Na druhou stranu funguje jidlo zejména pro déti s PWS jako jeden

z nejlepsich motivaénich prvkd. Je napt. mozné domluvit se, ze uréitou ¢innost (at uz se jednd o praci nebo pouhé prevleceni

a vyCisténi zubtll), je nutné udélat pfed danym jidlem (napi. snidani). Vzpominku na jidlo (napi. odkaz na to, jak byl dobry obéd)

nebo pfipomenuti, Ze za uréitou dobu bude svacina, na kterou se dité maze tésit, miize také pomoci rozptylit pozornost v situaci,
kdy se ditéti zhorSuje ndlada.

Problematické je umisténi automati na piti a jidlo na chodbdch §kol, jsou neustalym lakadlem. Zak s PWS by nemél mit u sebe

penize, z touhy néco si snadno dostupného koupit se mize snazit penize nékde vzit.
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8.3.2 Zarazeni do predskolniho a §kolniho vzdélavani

Mateiska Skola

tické péce.

a) bézna (s pedagogickym asistentem ¢i bez pedagogického asistenta)

b) specialni

Mateiska skola byva prvnim mistem, kde jiZ rodi¢ nema moznost dohliZet na stravovani. Nezbytnad je spolecna dohoda na do-
drzovdni pravidel a opatfeni.

Ucitelky ve skolce, kam J. dochdzel, byly velice vstricné a dohliZely na stravovdni J. velice peclive. Pfesto se stalo, Ze se mu v ne-
stfezené chvili podarilo dostat se do kuchyriky a snist témer celou bonboniéru, nez ho ucitelka objevila. Bonboniéra lezela na do-
stupném miste.

Piipravny stupei zakladni §koly specialni poskytuje pfipravu na vzdélavani détem s rliznymi typy a stupni postizeni. Lze
sem zafadit dité od 5 let véku, pficemz déti 6 leté s povolenym odkladem povinné §kolni dochdzky. Délka piipravy na vzdéla-
vani je 1-3 roky.

Zakladni skola

Vyichovné vzdélavaci proces ditéte s PWS se uskutecriuje zejména s ohledem na jeho mentdlni droven, dostupnost a i vstfic-

zakladni skole. S pfibyvajicimi naroky na obsah a mnozstvi uciva vétSinou prestupuji do zakladni skoly praktické, eventudlné

zakladni skoly specialni.

M. potiebuje delsi dobu na osvojeni nové ldtky, a to predevsim v CJ a Mat. Pani uéitelka ho hodnoti, az kdyz ldtku zviddne. Do té

doby pouze opravi a eviduje. Tim dostdvd i normdlni zndmky a nemd pocit vyclenéni. Na vysveédceni pak samoziejmé md slovni

hodnoceni.

a) bézna (s pedagogickym asistentem ¢i bez pedagogického asistenta, moznost individualniho vzdélavaciho planu)

b) zdkladni Skola praktickd (Vzdélavaji se zde zdci se specidlnimi vzdélavacimi potiebami vyplyvajicimi z lehkého mentdlniho
postiZeni, kterym nevyhovuje dochazka do bézné zakladni skoly. Zakiim umoziiuje specialnimi vichovnymi a vzdélavacimi
prostiedky a metodami dosdhnout co nejvyssi tirovneé znalosti, dovednosti a osobnostnich kvalit, pfi¢emzZ jsou stdle respek-
tovany individuélni potteby zaka). (dle Svarcové, 2006)

c) zakladni §kola specidlni (Tuto Skolu navstévuji zaci, ktefi se nemohou vzdélavat v bézné skole nebo zdkladni skole praktic-
ké, jsou vSak schopni osvojit si elementarni vzdélani. Cilem vzdélani na této Skole je rozvijet fyzické i psychické schopnosti
s pfedpoklady zak, rozvijet komunikaéni a motorické schopnosti a vybavit je takovymi védomostmi, dovednostmi a navy-
ky, které jim umozni v maximdlni mife zapojit se do spolec¢enského Zivota.)

(dle Svarcové, 2006)

Zatimco vrstevnici se zacinaji osamostatniovat, u dospivajicich s PWS to neni jednoduché a ve vét$iné piipadd je to témé¥

nemozné. Stdle je tfeba pokracovat v procvicovani praktickych ikont spojenych s béznym zivotem a posilovani sebeovladani.

Navic vSechny staré problémy zlistavaji, zhorsuji se a zvyraznuji, nebot se zvétSuje propast ve vyvoji osoby s PWS a jejich vrs-

tevnika. Zvladani udrzeni hmotnosti, pevna pravidla ve vedeni ditéte odmalicka, trpélivost rodiny pfi vyuce rtiznych doved-

nosti pfindsi lep$i $anci na zapojeni ditéte s PWS do nékterych aktivit s vrstevniky i v dobé dospivani.

Po ukonéeni zakladni skoly vétsinou pokracuji déti s PWS podle svyjch schopnosti, danych zejména mentalni drovni, na stied-
ni skole ¢i stiedni odborné skole, stfednim odborném uéilisti, odborném ucilisti ¢i praktické skole. Hlidani hmotnosti
je vtéto dobé bez ohledu na typ Skoly stdle obtiznéjsi. Pri viybéru Skoly je tfeba hledat odpovéd na otdzky: Bude mit pristup
k samoobsluznému zptsobu stravovani, k taskam spoluzakd? Bude si cestou moci ziskat jidlo v obchodech a obéerstvenich?
Zcela nevhodné jsou obory, v nichz dité prichdzi do kontaktu s potravinami. I zde plati nutnost spoluprace rodiny se skolou
a potieba respektovat specifika PWS.

Nesmirné dilezité je vyuziti co nejdelsi doby vzdélavani a ndsledného uplatnéni dle schopnosti, moznosti a zdravotniho stavu
jedince. Bézné zaméstnani nebyva mozné, jako dobrd moznost se ukazuji podporovand zaméstnavdani ¢i chranéné dilny s do-
hledem. Ten je stejné potfebny i pfi ostatnich aktivitach.

Kazdy dospély s PWS je jiny, protoze syndrom postihuje jen nékolik gent z jeho genetické vybavy. Jednotlivé situace je tedy
nutné peclivé vyhodnotit s pfihlédnutim k zminénym specifikim nemoci, ktera se u kazdého nemocného vyskytuji v rizné
mife, at jsou jeho individudlni schopnosti jakékoli.
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Pranim téméf kazdého mladého clovéka je samostatny Zivot, nejinak je tomu i clovéka s PWS. Vzhledem k neschopnosti kon-
trolovat svoji chut k jidlu, problémidm s chovdnim i malé schopnosti fesit kazdodenni situace, nejsou v§ak dospéli s PWS
schopni Zit samostatny zivot. Vétsi mira samostatnosti (vlastni finanéni prostfedky, neomezeny piistup k jidlu, absence do-
hledu) navic téméf vidy vede k zdsadnimu zhor$eni stavu - zvysSuje se riziko zavazné obezity, a s tim i spojenych komplikaci
(cukrovky a kardiovaskuldrnich problémi).

Odhadnout potfebu provdzeni ¢lovéka s PWS a zhostit se dohledu nad nim je velmi problematické, nebot ¢lovék postiZeny PWS
se miize z vnéjsiho pohledu jevit jako osoba naprosto schopnd samostatného rozhodovani. Obvykle tvrdi, Ze je schopen dodr-
zovat stravovaci rezim. To miize byt pravda po delsi ¢i kratsi obdobi, kdy je psychicky vyrovnany. Je nutné si v§ak uvédomit,
Ze jeho tvrzeni se velmi lisi od jeho skuteéné schopnosti rezim dodrZovat dlouhodobé. Neposkytnuti kazdodenni podpory,
kterou potfebuje, ho nevyhnutelné vede k velmi bolestné prozivanym prohrdm a ty zase velmi rychle mohou zptsobit prohry
dalsi.

Pro dospélého jedince s PWS je tedy velkou vyhrou nalezeni pfiméfeného pracovniho uplatnéni a smysluplného traveni
volného ¢asu v pro néj ,,bezpeéném” prostredi.

8.3.3 Dvanactero iuspésného ucitele ditéte s PWS

¢ Do Skolniho dne zavedte strukturu, dodrzujte stabilni rezim, zmény oznamte s casovym predstihem.

¢ Podavejte informace vice nez jednou metodou, napt. mluvenim a ukazanim.

e Instrukce by méla byt struéna a jasna, neméla by mit vic nez tfi éasti.

e (Qvérte zpétnou vazbou, ze zak instrukci pochopil.

¢ Pokud je to tfeba, dejte zakovi delsi cas pfi testech, dle uvazeni eliminujte domaci dkoly.

e Vysvétlete spoluzdkim formou vhodnou k véku specifika zdka s PWS.

» Vytvorite pravidla pro zvlddani vyruSovani, stanovte limit pro opakujici se otazky.

¢ Pomozte zakovi zvladat socidlni neobratnost a rozvijet jeho spolecenské dovednosti.

e Budte vnimavi k poc¢inajicim zménam chovani (strach, frustrace) a pomozte je fesit, nez nastane problém (zachvat vzteku,
agresivni chovani).

e Chvalteiza dil¢i ispéchy, je to nejlepsi motivace.

e Dbejte na dodrzovani stravovaciho rezimu, snazte se eliminovat situace, kdy volny pfistup k jidlu mize mit zavazné zdra-
votni disledky.

e Seznamte se s ,Zdravotnimi riziky PWS” (brozura), nepodcenujte stiznost na bolest a tiraz, vyssi prah bolesti lidi s PWS
mize skutecny stav zastfit.

8.4 Kontakty

Obcanské sdruzeni pro Prader-Willi syndrom (OSPWS)
www.prader-willi.cz
e-mail: ospws@email.cz

8.5 Kazuistiky

Piiklad problémi ve vztazich rodiny (divky) a skoly

V roce 1997 J. nastoupila do zvlastni Skoly, dnes zakladni Skoly praktické, v misté bydlisté. Poc¢atecni nedivéra ze strany

rodicl, ktefi méli obavuy, jak ucitelé zvladnou jeji chovani a nalady a zda ji dokazou vtahnout do ucebniho procesu, byly brzy

rozptyleny. Skolni dspésnost J. se odvijela od ptistupu jednotlivych uéiteld, zejména t¥idni uéitelky. Pokud se vzdélavaci pro-
ces prizptsoboval Grovni psychického a fyzického rozvoje J. a ucitelka vytvarela v rdmci celého edukaéniho procesu podnétné

a tvirci prostiedi, dosahovala J. chvalitebnych, a dokonce i vybornych vysledki.

V tomto obdobi ji velmi zatézovala hyperfagie, ktera se blizila vrcholu. Neustdly pocit hladu byl pfi¢inou emoc¢ni lability (po-
kud ji nebylo vyhovéno, nasledovaly vibuchy hnévu), byla schopna snist svaciny ostatnim spoluzdktim, kteii brzy zjistili jeji

nezmérnou touhu po jidle a délali jirdzné naschvaly.

S pfestupem na druhy stupen nastaly i velké problémy se zvladanim uciva. Zménou tfidni ucitelky, pfistupu, metod a forem

prace zacala byt J. hodnocena dostatecné az nedostatecné. Tato situace ji velmi trapila, nebot ji nebyla ddna moznost zazit

uspéch. Doma zacalo kazdodenni doucovani, které se pocitalo na hodiny. To, co nestihla ve vyuce, se pravidelné doma muselo

dokon¢it a k tomu bylo tfeba dodélat spoustu domacich tikoli. Ukoly, tykajici se napf. vesmiru ¢ abstraktnich véci, ji vibec

nic nefikaly, vécem, které si nemohla osahat, prosté nerozuméla.
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Rodice nékolikrat pozadali tiidni ucitelku o spoluprdci. Byli sice vyslysSeni, ale ke zménam nedochdzelo. Tfidni ucitelka rodi¢tim

pouze navrhla, Ze mize J. hodnotit lepsimi zndmkami. Nedokdzala pochopit, Ze v zadném piipadé neslo o to, jestli J. bude mit samé

jednicky nebo trojky, ale o to, aby ji $kola bavila a chodila tam rada. U¢itelka nebyla svolnd k jakékoli zméné svého zptisobu vyuky.

Vroce 2002 se rodice rozhodli sami kontaktovat SPC, které zajistuje komplexni pedagogicko-psychologickou péci détem s men-
talnim postizenim. Zde se setkali s velmi vstiicnym piistupem. Vénovala se jim specidlni pedagozka se zaméfenim na psychopedii

a psycholog, se kterym spolupracuji dodnes.

Psycholog konstatoval, ze rodice nahrazuji vzdélavani ve Skole, divka je dlouhodobé pietéZovana, aniz by zazila skolni ispéch,
a ze rodice z ditéte buduji neurotika, coz matku velmi mrzelo. Nikdo rodi¢tim dfive neporadil, jak se s ditétem doma ucit, aby

mohlo dojit k ndpravé. J. byla v SPC vénovana maximdlni péce ve vSech smérech. Na zdkladé komplexniho specidlné pedagogic-
kého a psychologického vysetfeni byl vypracovan individudlni vzdélavaci plan a rodice byli informovani, jak s J. doma pracovat.

Pracovnici SPC osobné navstivili Skolu, pohovofili s feditelem a hlavné s tfidni ucitelkou a postupné nastaly zmény k lepsimu.
Rodina pravidelné dojizdéla do SPC, pracovnici SPC jesté nékolikrat v rdmci poskytovani poradenskych sluzeb navstivili skolu,
ale to jiz probihaly zmény v mysleni a pfistupu pedagogt. J. se znovu zacala do Skoly tésit, a prestoze tfidni ucitelka v duchu

nesouhlasila s navrhy SPC, coz dala nékolikrat rodi¢im najevo, proti nafizeni si nedovolila protestovat.

J. ukonc¢ila zdkladni vzdélavani s dobrymi vysledky. Pokud by byl pfistup pedagogti od zacatku jiny, mohl divce i rodicim

uset¥it spoustu stresovych situaci.

Vybér skoly a spokojenost ditéte

J. byl po narozeni typické miminko s PWS, Spatné sdl, svalovd hypotonie byla vyraznéjsi na horni poloviné téla. Pohyb byl
celkoveé opozdény, s prvnimi samostatnymi kroky po 2. roce se objevila i nadmérna chut k jidlu.

Zatimco pohyb se i diky rehabilitaénimu cviceni postupné upravoval, zacalo se vic projevovat opozdéni feci. V péti letech
nebyl schopen souvislej$iho vypravéni, jeho slovni zdsoba byla velice omezenad, struktura vét neptirozend, Casté agramatismy
a zamény hlasek.

Specialni mateiska Skola, ktera méla v nazvu ,logopedicka” a do které piesel z matefské skoly zaméfené na pohybové problé-
my, pro J. nebyla pfinosem, logoped se vice vénoval jinak ,zdravym” détem.

Béhem kontroly na Foniatrické klinice (FK), kde byla u néj jiz dfive diagnostikovana centralni porucha sluchu a feci s po-
stizenim obou slozek feci: exprese i percepce (charakter poruchy obdobny symptomatologii vyvojové dysfazie), lékaika
konstatovala, Ze je tfeba intenzivnéjsi péce. Zaradila J. do specidlniho stacionafe pfimo pfi FK a v kratké dobé byl zatazen
do matetské skoly, kterd s FK spolupracovala. Diky intenzivni péci ucitelek, pfesné podle rad klinického logopeda se do na-
stupu do prvni tfidy v 8 letech (narozeny na podzim a jeden odklad), jeho vyjadfovaci schopnosti velice zlepsily a vyslovnost
byla zcela v pofadku.

Vybér skoly rodice fesili s psychologem na FK, nebyli si jisti, zda by J. mél nastoupit do specidlni zdkladni $koly logopedické
s osnovami zakladni Skoly nebo rovnou do zvlastni skoly. Psycholog doporucoval v té dobé asi nejlepsi specidlni zdkladni
skolu logopedickou, ktera ale byla hodinu cesty pfes celé mésto se dvéma prestupy na MHD. Vyhodou této skoly bylo, ze za-
hrnovala zdkladni i zvlastni Skolu, takze pfestup byl v pfipadé potfeby jednoduchy. Psycholog se priklanél k nazoru, ze by J.
mél dostat Sanci ve specidlni logopedické Skole s osnovami bézné zakladni skoly, myslel si ovSem, Ze vic nez prvnich par let
nezvladne a bude nutné piestup fesit. Vybér skoly nakonec ovlivnila vzdalenost skoly a vysoka unavitelnost J., rodice nakonec
zvolili Skolu, kterd nebyla sice tak dobte psychologem hodnocena, ale byla blizko bydlisté.

V 1. tridé bylo 12 déti a ucilo se podle osnov ,0becné skoly”. Zpocatku se zdalo, ze J. ucivo zvlad4, i kdyz se s nim doma matka
hodné ucila. Ve druhém pololeti zacal byt pozadu se ¢tenim, a tak rodice obstarali podle rady ucitelky specidlni karty na nacvik
Cteni. Pocitani do desetiJ. zvladal, ale pfes 10 to pro néj bylo obtizné. Pouzivala se spousta pomucek, ne vSechny byly napomocné,
protoze nez J. pochopil, co znamenaji a jak je pouzit, byl uz unaveny na samotnou prdci. Nejlépe pomdhalo pocitani na prstech.
Na konci Skolniho roku tfidni ucitelka doporucila, aby siJ. prvni ttidu zopakoval a 1épe si tak upevnil zaklady v ceském jazyce
a v matematice. Protoze opét méla ucitl.tfidu, slibila, Ze se bude J. vénovat ve slabych mistech, kterd uz znala. J. si ji béhem
roku oblibil, a tak se toto feSenirodi¢im zddlo optimdlni a souhlasili. Vyhodou bylo, Ze jiz dobfe znala i specifika v J. chovani
i dalsi problémy PWS a ochotné dohliZela na J. pfi svaciné a obédé. Hned na zacatku dalsiho skolniho roku se v§ak nenadadle
zranila a zemfela. Tridu prevzala do konce roku ucitelka v dichodu, sice hodnad, ale J. mél dlouho problém pochopit, pro¢ uz
nemaji jeho oblibenou pani ucitelku a horsi bylo i jeji porozuméni zvlastnostem PWS a komunikace s rodici.

Ve druhé tiidé dostal J. opét novou ucitelku. Okolo pololeti se znovu zacala vice projevovat prilisna narocnost uciva a jistota,
Ze J. tuto Skolu bude zvladat jen s problémy, pokud viibec. Rodice proto souhlasili s radou ucitelky hledat jinou, lehéi skolu,
kde by J. mohl zazit i vice ispéchti a zmensila se nutnost neustalého dohdnéni u¢iva doma.

Po navstéveé skol, které prichazely vivahu, a po poradé s pani ucitelkou, kterd méla zkuSenost ze zvlastni Skoly, rodice vybrali
alternativni specialni $kolu, kde nebyla klasicka vyuka ve stridajicich se hodindch, u¢ivo bylo leh¢i a hlavné ptistup k zakdm
a jejich problémtm byl vysoce vstricny. J. dostal mladou, ale velice schopnou a empatickou pani ucitelku, ktera se snazila
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kazdé dité dobfe poznat. S matkou J. stravila mnoho ¢asu, aby se seznamila se specifiky PWS, a v pozdéjsi dobé i pfi hledani
feSeni problémovych situaci, které vznikaly z diivodu chovani, jidla i averze spoluzakd k nékterym J. projeviim.

Ve vys$ich ro¢nicich zacala vétsi ¢ast vyucovaci doby vypliovat vyuka femesel (keramika, prace se dievem, §iti, kosikaistvi),
cozZ se ukazalo byt pro J. mnohem piinosnéjsi nez teoretické predméty, kde si pro slabou kratkodobou pamét nebyl s to ucivo
zapamatovat. Vtéto Skole J. ztistal celkem 10 let véetné dvouleté praktické skoly, kde jiz femeslna vyuka pievladala. Se skolou
se loucil nerad a jes§té nékolik let po odchodu se do ni za nékterymi uéiteli rad vraci.
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9 METODIKA PRACE S DITETEM S RETTOVYM SYNDROMEM

Pavlina Dupalovd, Mirka Tupd
9.1 Charakteristika Rettova syndromu
Pavlina Dupalovd

Rettidv syndrom (dale i jen RIT) je neurogenetické onemocnéni projevujici se téméf vyhradné u pacientek Zenského pohlavi,
protoze chlapci s touto chorobou maji jiz béhem téhotenstvi tak zavazné priznaky, Ze bud dojde k potratu, nebo pfeziji jen
ulozen na X chromozomu. V méneé nez 10 % piipadd byly potvrzeny mutace v CDKL5 a FOXG1 genech, které mohou zplisobovat
obdobny klinicky obraz. Pfedpoklada se, Ze budou nalezeny pti¢inné mutace i v genech dalsich. Diagnostika je v Ceské repub-
lice dostupna.

Symptomy a pfiznaky nutné pro diagnézu klasického Rettova syndromu:

e Normalni vyvoj do véku 6-18 mésica.

* 0Obvod hlavy pfi narozeni normdlni s pozdéjsim opozdovanim ristu (ziskana mikrocefalie).

+ Ubytek cilenych, zdmérnych pohybt rukou, tézké poskozeni receptivnich a expresivnich slozek feéi a obvykle tézkd men-
talni retardace, jejiz miru lze obtizné urcit v didsledku vyrazného verbdlniho a motorického opozdéni.

* Rozvoj nekontrolovatelnych perzistentnich stereotypnich pohybt rukou, zahrnujicich opakované tleskani, poklepavani,
myci nebo kroutivé pohyby a grimasovani.

* Zhor$eni koordinace pohyb p¥i chiizi, tstici do strnulé nestabilni chiize o Siroké bazi, nékdy s tendenci stavét se na Spicky.

» Tresy trupu i koncetin, zvlasté piirozruseni.

Pomocna kritéria pro diagnostiku RTT

(Nejsou nutnd pro stanoveni diagnézy, ale mohou se manifestovat béhem dalsiho zivota):

* Nepravidelné dychdni (kratké zastavy dechu; prohloubené a zrychlené dychani).

* Abnormadlni ndlez na elektroencefalogramu.

e Epilepsie.

* Progredujici zhorSovani motorickych funkei.

* Omezeni hybnosti v diisledku zvy$eného svalového tonu ve smyslu rigidity nebo spasticity.
* Permanentni flexe nebo extense (skrceni nebo natazeni) nékterych kloubd v disledku kontraktur.
e Skoliéza.

* Poruchy zZvykani a polykani.

* Poruchy spanku.

e Apraxie (neschopnost ticelnych pohybi).

e Zacpa.

* Rustova retardace.

o Skiipani zuby - bruxismus.

e Obvykle malé nohy.

+ Spatna cirkulace krve v dolnich konéetinach v diisledku vasomotorické poruchy.

* Emoc¢ni symptomy (vykyvy ndlad, ndvaly kiiku, vztek, odmitani apod.).

e Ztrdta socialnich schopnosti.

9.1.1 Jednotliva stadia Rettova syndromu

Prvni obdobi (0-18 mésicl): Perinatdlni a rané postnatalni obdobi je v normé, divka se vyviji zcela normdlné. Uchopuje
predméty, plazi se, zvatld, po roce zacne chodit a uziva prvni slova a slovni spojeni. Ne ve vSech piipadech, ale casto pfi
zpétném hodnoceni rodic¢e udavaji, ze hol¢icka byla napadné klidna a spokojend, ale také vice citlivd (lekavost, no¢ni désy).
VétSinou mezi 6.-18. mésicem za¢ind stagnace ¢i Gplny regres vyvoje, dité se rodicdm jevi jako chabé (hypotonické), nechce
zajem o hracky. U nékterych divek se vzacné mohou jiz v tomto obdobi objevit stereotypni pohyby rukou apod. Zmény vsak
nejsou casto natolik vyrazné, aby jim rodice piikladali zvlastni vahu a sdélili je 1ékafi.
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Druhé obdobi (1.-4. rok): Rist hlavy se vyrazné zpomali. Dité ztraci jiZ nabyté motorické i fecové schopnosti, zhorsuje se
i neverbdlni komunikace. Rizené volni pohyby rukou se méni ve stereotypni (myci pohyby, vkladani rukou do tst, tleskani,
svirani a otvirani dlani, apod.). Kolem tfetitho roku divka skoro uplné ztrati uchopovaci schopnost a za¢ind se objevovat i bru-
xismus. Psychomotoricky projev je vyrazné opozdény, snizZuje se schopnost vnimani, spoluprdce a socidlnich interakci. Nalady
smichu a place se rychle stfidaji. Divka md nekoordinovanou chtizi nebo chodit Gplné odmita. BEhem bdéni se objevuji delsi
zastavy dechu ¢i jeho zadrZovani v kontrastu s hyperventilacemi.

Treti obdobi (pfedskolni a $kolni vék): Nedochdzi k dalsimu zhorSovani a nastava stabilni faze. (Rettiv syndrom a jak dal,
2008) U divek se mlize vyvijet skoliéza, apraxie, objevuji se i epileptické zdchvaty a stereotypni pohyby mohou vést az k po-
Skozeni ktize. Na druhou stranu se zlepsuje soustfedéni a znovu se mize rozvinout aktivni ichop, pfedevsim ve formé zauto-
matizovanych pohybi (vlozeni jidla do tst, poskrabani se...). Jen nékteré divky jsou schopny manipulace s predméty, avsak
jejich pohyby jsou nepfesné a neplynulé. V tomto obdobi ptichazi opétovny zdjem o okoli a spole¢nost, komunikace hlavné
o¢ima. Emo¢né jsou vyzrdlejsi a klidnéjsi.

Ctvrté obdobi (od 10. roku): K hlavnim projeviim, které vedly ke ztraté pohyblivosti (vétsina divek je na invalidnim voziku
nebo potfebuje pomoc pii samostatné chizi), patii skoliéza a poruchy svalového tonu zptisobené poskozenim centrdlnich
nervovych struktur. V tomto obdobi jiz vétSinou nedochazi k dalsi ztraté motorickych, komunikacénich a poznavacich schop-
nosti. Naopak prichdzi zlepSeni v emocénich schopnostech a v oénim kontaktu. Puberta zac¢ind ve stejném obdobi jako u intakt-
ni populace. Nékteré divky s RTT vypadaji mladsi, nez opravdu jsou.

Paté obdobi dospivani a dospélosti:

Dle dosavadnich studii se divky s RTT dozivaji 40 az 50 let a béhem Zivota dale psychicky vyzravaji, jejich psychika je stabi-
lizovanéjsi. Prudké vykyvy nalad mizi, stereotypni pohyby rukou jsou méné intenzivni. Socidlni interakce i oéni kontakt se
zlepsSuje.

V Ceské republice by dle prevalence mélo byt kolem 550 osob s Rettovym syndromem, diagnostikovanych je jich v sou¢asnosti
necelych 60. Teoreticky lze tedy pfedpokladat, Ze v Ceské republice Zije dalsich cca 500 pacientek, které maji stanovenu jinou,
nespravnou, nebo dublujici diagnézu.

9.2 Vzdélavani divek s Rettovym syndromem

Mirka Tupd

zenu. Vzdélavani divek s RTT proto neni mozné bez dostatec¢né a dlouhodobé podpory rodiny i ucitele. Pfedpokladem takové
podpory je dobrd souhra tymu odborniki ze Skolské, socidlni a zdravotni oblasti.

Ndsledujici text se zameéruje na zdkladni metodiku s doporucenim na dalsi zdroje. RIT se projevuje v riiznych variantdch - ndsle-

dujict text se soustredi na vzdéldvdni Zdakyn s tézsi formou tohoto postizeni. Nekteré informace tykajici se zakil s méné zavaznou
formou postizeni lze tedy vynechat, jiné s invenci upravit.

9.2.1 Zdravotni hlediska

Zdravotni potiZe, které se u RTT objevuji, jsou vzhledem k zdvaznosti onemocnéni vidy v prvofadém zdjmu.

Epilepsie

Postup pfi velkém epileptickém zdchvatu je vSeobecné znamy: zabranit drazu hlavy pfi pddu, nechat ho volné probéhnout -
klonické pohyby koncetin neni tfeba zastavovat (neznehybnovat paze atp.). Postaéi dat divce pocit bezpeci a vyckat, az
zdchvat pomine. Sledujeme zakladni Zivotni funkce. Pti déle trvajicim zdchvatu lze podat rektdlné 1ék.V piipadé mnozstvi
za sebou jdoucich zdchvatt nebo dlouhého bezvédomi je vhodné volat 1ékatskou pomoc. 0 kazdé udalosti jsou informovani
rodice. Podobnd je pomoc p¥i zdchvatech nepravidelného dychdni, kterd se mohou epileptickému zachvatu podobat. (Vice
o epilepsii na www.epilepsie.cz, www.elpe.cz, www.spolecnost-e.cz, www.epistop.cz)

Na situace nédhlych zdravotnich komplikaci je dobré byt pfipraven - fici si s kolegy v tymu piedem zdkladni pravidla: zatim-
co jeden bude poskytovat prvni pomoc, druhy se postara o ostatni déti a soucasné je hotov zavolat dalsi pomoc. (Vi odkud
a kam).
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Dechové nepravidelnosti
Divka bud hyperventiluje nebo polyka a zadrzuje dech: podle toho, zda ma pfebytek kysliku nebo kysliéniku uhli¢itého ma
bud zavrat nebo omdliva. Velky zachvat tohoto typu mize vylekat okoli. Zamezime padu a zranéni divky, oslovime divku jmé-
nem, poskytneme ji bezpeci dotykem na rameno nebo horni ¢asti hrudniku a poc¢kame, az epizoda odezni.
#Iyto zdchvaty vypadaji dost désivé. Ve skole je skvéle nazvali ,modrdky”. Popis je presny. Stdly mé nemdlo vrdsek, a pfitom by
stacil jeden popisny e-mail... a bylo by lehceji. “ (Zredény Zivot, VyStejnovd, 2011, str. 156)
Je dobré zachovat klid a po odeznéni zachvatu dat ostatnim détem prostor k vyjadieni svych pocitd, ujistit je o tom, ze takova
udalost vypada zle, ale neni nebezpecna.
Pokud divka béhem dne jen zrychlené dycha, je to zpisob jejiho vyjadfovani nebo vzruseni, podobné jako zrychleni tepu.
Rozlustime-li, co chce divka vyjadfit, je vhodné reagovat na jeji sdéleni.

Plaé a zmény nalad

Patii v rizné mite k projeviim chovani u kazdé divky s RTT. Divka nikdy neplace jen tak. Vzdy je dobré hledat didvod jejiho

place:

 velmi Casto je divka unavena, pfesycend nebo nevytizena. Divku s RTT unavi i pouhé vnimani hluéného prostiedi, kdy
zdanlivé nic nedéla. Zde pomtize zména ¢innosti, zména mista, prochazka, rozhovor s asistentem nebo ucitelem, pisnicka,

 dalsi cestou je vylouceni télesné bolesti (vyrazka, nachlazeni, bolest zad, zub1...) a télesné potieby: hlad, zizen, pohodli,
WC (v pfipadé, ze je zdrojem place bolest - pla¢ mizi po nasazeni léku proti bolesti),

 divka muze byt celkové nespokojena (z netispéchu, nedostatku kontaktd s lidmi),

* naftadé je zkoumdni konkrétniho pfani - co divce vadi, co chce (napf. to, Ze uz si nemutze hrat s pokojickem, ze nedostala
svou barevnou zastérku),

* nékdy se ani pfi nejlepsi viili nepodaii odhalit pfi¢inu zmény nalady.

» Vyplati se davat divce najevo, Ze ji chceme porozumét, oslovit ji, ptat se.

Divky s RIT projevuji izkostnost a potfebuji od svého okoli emoéni podporu. Neni vhodné divce jeji rozmrzelou naladu
vycitat.

»Md-li divka tézké obdobi se zdravotnimi problémy, je vhodné upustit od ndrocnejsich aktivit, zajistit pestry a pfijemny program
v klidném prostredi a s kontaktem s lidmi.” (Crying spells..., Kerr A., 2010) U¢itel mdze se skupinou zZakd prohliZet oblibené
vyrazné obrazky a ob¢as pfitom oslovit divku, zpivat pisnicky, divka mlize jit s asistentem na projizdku Skolou nebo sledovat
praci na tkolu svych dvou spoluzakd, sledovat jednoduchy zabavny pocitacovy program, odpocivat v polohovacim vaku, hou-
pat se, Gicastnit se divadla nebo her: ochutnavek pochutin, ¢ichéni aj.

Motorika

Skoliéza, ztuhlost svali, apraxie, tfes, snizené svalové napéti, poruchy rovnovahy provazi vidy v rizné mite RTT. Pti vyucova-
ni lze pro rozvoj motoriky vyuzit ndsledujicich moznosti:

* zménu polohy, pouziti rehabilita¢nich a polohovacich pomicek,

* asistovany a modulovany pohyb - uchopime divku za zadpésti a jemné vedeme pohyb,

 cvicenirovnovahy, svalového napéti a pohyblivosti,

¢ relaxace, masaze.

Poruchy polykani, podobné jako bruxismus (skiipani zubtli), souvisi s poruchou inervace nékterych svalli, zfidka se mtze
objevit esofagedlni reflux.

Zvys$enou salivaci (slinéni) mize zmirnit:
e celkové zklidnéni divky,

¢ zména medikace,

* zlepSeni komunikace s okolim,

e pravidelna orofacialni cviceni.

U divek s typickymi ,mycimi” pohyby rukou kolem st dochdazi k poskozeni kiize na prstech. To mtze vést k infekcim a bolesti.
Nepotlaéitelné pohyby rukou zvldda:

e ,vyladéni” a celkové zklidnéni divky,
e modulace pohybu, spole¢né konani,
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e zména polohy téla,

* masaze rukou,

e zaméstnani divky ¢innosti (pohybem nebo myslenkovou ¢innosti),
e fixace druhé ruky/lokte nebo obou rukou,

¢ bandaze dlani bavinénou latkou nebo rukavici.

Dalsi zdravotni komplikace - objevuji se v pribéhu détstvi nebo na zacatku dospélosti, napt.: dehydratace, poruchy traveni,
onemocnéni mocéovych cest, zluénikové kameny, nemoci hornich cest dychacich, zacpa, plynatost (v souvislosti s omezenim
hybnosti nebo mensim mnozstvim p¥ijatych tekutin), osteoporéza, poruchy spanku.

Divky s RTT mohou mit kombinaci rtiznych vad, napf. alergie, autismus, zrakové vady (nejcastéji strabismus, astigmatis-
mus, slabozrakost), hyperaktivitu, poruchy pozornosti aj. Divka nemusi projevovat vSechny pfiznaky, maze mit atypicky
RTT.

9.2.2 Silné stranky divek s Rettovym syndromem

Divkdm s RTT neni snadné porozumét, casto ve svém okoli vzbuzuji nejistotu svym chovanim - cesta k nalezeni pfimérenych
vzdélavacich cilt a postupt muizZe trvat dlouho. Divky s RTT potfebuji asistenta na kazdém kroku, pfi kazdé éinnosti - také
pfivnimani, komunikaci a uéeni.
~Dévce s Rettovym syndromem s RTT chdpe mnohem vic, nez dokdzeme na prvni pohled poznat. Az doneddvna byly Zeny a dévcata
s RIT klasifikovany jako psychicky postiZzené s malymi nebo Zddnymi Sancemi na zlepSeni. Nase intuice ndm vzZdy fikala, Ze nase
dcera toho chdpe hodné.” (Rettilv syndrom a jak ddl..., Kathe Hunterovd, 2008, s.68)

Divky s RTT jsou denné vystavovany neporozuméni, frustraci, kdy néco chtéji a nemohou toho dosdhnout. Zazitek ispéchu
je pro né nesmirné duilezity. Ptijeti sebe sama a dostatek sebevédomi jsou piedpokladem dalsiho uceni. Pti vzdélavani divek
s RTT je uzitecné stavét na jejich silnych strankach - divky s RTT:

e jsou vdécnymi zakynémi v tom smyslu, ze se rady uci,

* majizdjem o socidlni kontakt a komunikaci,

¢ jsou muzikalni, miluji hudbu v jakékoli podobé,

* jsou citové, citlivé a vinimavé vii¢i uméni,

¢ dokazi se radovat ze smyslovych podnéti,

¢ rozviji zrakové vnimdni,

* dokazi vést bohaty spolecensky zivot s trvalou podporou svych blizkych,

e oceni pékné zazitky.

9.3 Organizace a obsah vzdélavani ditéte s RTT
Mirka Tupd

Divky s RTT jsou vzdélavany ve specidlnich §koldch, zfidka také v béznych Skoldch s asistentem. Zakladnim aspektem je ohled
na aktualni zdravotni stav divky, stanoveni pfiméfeného tempa a zptisobu vzdélavani s ohledem na velmi individualni potieby
kazdé zdkyné. Vsechny zakyné s RTT vyzaduji velkou miru pomoci pfi vSech ¢innostech a, v pfipadé hyperaktivity, neustdly
dohled po celou dobu vyucovani se zvySenymi naroky na asistenty.

9.3.1 Organizace vzdélavani podle skolnich stupni

Predskolni vék

Obdobi, kdy se rodina dozvida o diagndze, byva rizné dlouhé, avsak vzdy velmi naroc¢né. Stav divky se zhorSuje prakticky
ve vSech oblastech, byvd emoéné rozladéna - také ona se vyrovnava se zménami, kdy nemtize vyjadrit to, co si pieje, hife se
pohybuje, mohou se objevit obtiZe s pfijmem potravy, spankem nebo epileptické zachvaty. Pokud se rodiné vcas nedostane
dostatecna podpora, mize se nervozita kolem divéina stavu pfenaset na dité a vznika bludny kruh. V idedlnim piipadé je
divka brzy v pééi neurologa a dostava odbornou pomoc od pracovnikii rané péce nebo/a SPC. Rada divek s RTT je tispésné
integrovana v MS s asistentkou, kterd asistuje také v rodiné. Doporuéuje se dochazet do MS na uréité dny v tydnu nebo kazdy
den na nékolik hodin. Divky s RTT jsou snadno unavitelné, kiehké, nicméné vSechny ptijimaji détskou spolecnost i zajem
dospélého s radosti.
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~Nase dite bylo ve skolce na 2 a pul hodiny denne. Ucitelé si ji brali ¢asto na individudini terapie a tak strdvila ve své tridé s ostat-
nimi jen velmi mdlo ¢asu a k socializaci a komunikaci mela mdlo prileZitosti. Jak to fesite? Maji vase déti individudIni terapie
odpoledne po skonceni programu s ostatnimi détmi?”(Vera, www.rettsyndrome.org/Rettnet)

V tomto obdobi klademe diiraz na spokojenost ditéte, hledani zplisobd, jak se vyjadiovat, jak divce rozumét. Je dobré najit
podporu pro celou rodinu ditéte. Rodina potiebuje vécné informace o RTT, 0o mozZnostech rozvoje divky a zejména poznatky
a praktické navody tykajici se komunikace. Je dobré poskytnout rodiné kontakty na odlehéovaci sluzby a na moznosti, jak
regenerovat vlastni sily, protoze zivot s divkou s RIT je vskutku vysilujici. Jde o to vytvaret klidné, pfijimajici prostfedi
s pevnym fadem a budovat navyky sebeobsluhy - piti, krmeni, pokus o ndcvik WC. Soucasné se fesi viechny nastalé zdravotni
problémy - medikace, spanek, fyzioterapie, emoc¢ni stavy.

Obdobi $kolni dochazky
Ze zdravotniho hlediska byva vétsinou klidnym obdobim - epileptické zachvaty se stabilizuji, emoce se vyrovnavaji, u nékte-
rych divek mizi autismus. Divky jsou schopny se zafadit do skupinky déti, jsou spolec¢enské, vitaji kontakty s kamarady, s dét-
miidospélymi. Naprosta vétsina divek trpi na konci §kolniho véku skoliézou a zvySenou hypotonii svalstva, proto je vhodné,
aby se pravidelné vénovala fyzioterapii a pokud mozno ji doplnila i jinymi podpirnymi metodami prace s télem.
Lze pfedpokladat, ze vétSina divek s RTT bude nadéle vzdélavana na zdkladé odbornych posudkd a doporucéeni ve specidlnich
Skolach. Ptritom divky s RTT neprojevuji a nepocituji v pfitomnosti svyich zdravych vrstevniki nepiijemné pocity nebo zranéni
z védomi své ,jinakosti”, vitaji kontakty s intaktni populaci. Inkluzivni vyuc¢ovani je myslitelné na prvnim stupni bézné
zakladni $koly a v pfedskolnim véku. Je uzitecné uvazovat s pfedstihem o dal§im zatazeni divky do specialni skoly.
Vyplati se uvazovat také o slozeni budouci tfidy. Rozhodné by nebylo piiznivé zarazeni spolecné s ditétem hyperaktivnim,
s poruchami chovani, emoci nebo s autismem.
....letos jsem do tridy (1.) dostala dvé déti - chlapce s Atypickym autismem a dévée md Rettilv syndrom. Chtéla jsem absolvovat né-
jaky kurz, ale... Snazim se néco vycist, hleddm na netu, ale je to tézké. Chlapec dostane zdchvat a 40 minut nepretrzite krici, tfida
se nemtize ucit a jd jsem trvale ve stresu, zZe nejsem schopnd chlapce zaujmout. Nevyzaduje ritudly a k détem se md, ale chvili chce
objimat a pak do déti kope. Divka jen pldce a pldce. Hledala jsem rady u psycholozky (nechte ho bejt, tfida md prednost - odbornd
rada) a u specidlniho pedagoga (to si kupte knizku) takZe pfivitdm kaZdou radu” (Iva, www.autismus-a-my.cz)
Pti vzdélavani divek s RTT je vhodné vyuzit kombinaci riznych forem vzdélavani napi. individualni terapie v SPC a ¢astecna do-
chéazka do specialni nebo bézné skoly.

Obdobi dospivani

V tomto obdobi se mohou objevit zdravotni nebo/a emocni potize. Divky s RTT jsou zdvislé na péci rodin a asistentdi, mohou
dojizdét do stacionafe nebo pobyvat v zafizeni pro mladez s kombinovanymi vadami. Mnohé divky ztstavaji doma v trvalé
pécirodict nebo sourozenct. Situace dospélych osob s RTT, bohuzel, neni pfili§ zndma ani feSena, a tak umisténi mladych zen
do vhodného zatizeni zlistava velkym problémem nas vSech.

Hlavnim tikolem tohoto obdobi je udrzeni dobrého zdravotniho stavu divky a hledani dobré asistencni sluzby a umisténi divky
do vhodného zatizeni nebo chranéného bydleni.

9.3.2 Vybér priméfené formy vzdélavani

Volba zptisobu vzdélavani ditéte s RTT je odpovédnym a narocnym tikolem, v némz je rozhodujici postoj rodici ditéte. Di-
kladna, nejlépe opakovana diagnostika, je jen jednim z faktort volby. V pfipadé RTT je tfeba pocitat s nardstajicimi naroky
na zdravotni a asistenéni péci s vékem divky.
~Nase dcera dojizdi do specidlni Skoly pro déti s poruchami teci vzddlené 1 a pul hodiny, je opravdu hezkd... Nekdo mi 7ekl, Ze
vSechny ty reci o terapiich nemaji nakonec smysl. Chci pro svou dceru to nejlepsi, ale nevim, jestli ta nejlepsi skola je opravdu tim
nejlepsim. Dnes nase dcerka chodi, pouZivd ruce pti hre, dd si do pusy jidlo, fekne 2 az 3 slova. Ale takeé se vice rozvinuly jeji auto-
matické Zmoulavé pohyby rukou. Zdd se, Ze nase divky brzy ztrdceji funkéni pohyby. Nemd smysl, aby trdvila ¢as cvicenim téchto
funkci pfi neustdlych terapiich, kdyZ by mohla byt docela dobre doma a hrdt si a divat se na své filmy, které md tak rdda. Nechci ji
zanedbat, ale nechci promrhat roky ¢innostmi, které ji v delsi perspektivé nepomohou. Uréité nechci, aby to znélo negativne, preji
sijen, aby byla md dcera Stastnd.” (www.rettsyndrome.org - Rettnet)
Soucasti této faze je zietelné vyjadieni viyhod a nevyhod daného zplisobu vzdélavani - v bézné skole, v zakladni skole
specidlni nebo poskytovanim domdciho vzdélavani. Uréit spravné pfiméfeny rozsah vzdélavani je u divek s RTT nesmirné
obtizné. Pfi zatfazovani divky do Skoly nemtGzeme dopfedu nikdy odhadnout vS§echny podminky ani reakce, proto je dobré
pocinat si pfi zaclenovani zakyné odvazneé i rozvazné a v souladu s aktualni situaci. Pripadné lze zménit podminky vzdéla-
vani v pribéhu roku.
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V zakladni skole Zahradka pro déti s kombinovanymi vadami se osvédéilo vzdélavani divek s RTT kombinaci individualniho
vyuéovani, skupinovych aktivit a terapii. Zivot §koly obohacuji ¢asté p¥ileZitosti socidlni integrace jako vylety, navitévy
béznych prosttedi (koncerty, divadla, restaurace, knihovny, Z00), $kolni slavnosti (divadlo, vitani kiizlat, carodéjnice), spo-
lecné akce se spoluzaky z bézné skoly a pobyty v pfirodé.

Piedpoklady uspésného zaclenéni divek s RTT do bézné tfidy (co je tfeba ucinit pred vstupem divky s RTT do bézné tfidy):

Persondlni podminky: asistent - je vhodné, je-li pfitomen stdle - idealni pro vyucovani je prace dvou ucitell s jednim zakem,

ucitele a asistenta nebo ucitele a podptirného ucitele. Asistent ma moznost kdykoli odejit s divkou z mistnosti do klidného

prostoru. Pfitomnost asistenta pfi vzdélavani divky s RTT je Zadouci také ve specidlni ttidé.

Pripravené prostfedi: rozumi se jim zejména pohodlné sezeni v blizkosti uéitele - umoznuje navazat ocni kontakt, moznost

zmeénit polohu béhem vyucovani, pfipravené ¢innosti pro chvile, kdy se divka nemtize vénovat ¢innostem s ostatnimi détmi,

atmosféra - pratelska, klidnd, muzikalni.

e program : strukturovany s vizualni podporou, stfidani ¢innosti, casty odpocinek, zafidit rovnovahu mezi aktivitami: ,ani
nuda, ani pfemira podnétd”, umoznit divce pravidelné individudlni vzdélavani (1 : 1 a také idedlné 2 : 1)

e piedchazet moznym tskalim - zmény nalad, tinava, pitny rezim, WC, motorika - neschopnost cileného pohybu a potieba
vedeni pohybu

e ocekavat tspéch, promyslet komunikaci, zaméfit se na zazitkové vyucovani, diagnostické vyucovani a postupovat v ma-
lyych krocich

e potfeby zZakd bézné tiidy - divka s RTT by nemeéla zaky nadmiru vyruSovat svymi hlasovymi projevy. Je dobré seznamit spo-
luzaky s projevy a disledky RTT na jejich drovni chdpani pfed a brzy po sezndmeni s divkou a umoznit dotazy k tématu.

e technické otazky - kdo pfevezme dité v Satné, pomize s oblékanim, pfesuny po budové, zastup asistenta v dobé jeho ne-
piitomnosti, svaciny, obédvani, druzina - kdo, kdy, jak.

Predpokladem tspésného zatfazeni ditéte do Skoly je pfedvidavost a pruznost ucitele i souhra tymu.
9.3.3 Obecné zasady a osvédcené ¢innosti

V této ¢asti uvadime vybér poznatkil z dostupné literatury, jakoz i vytézeni dlouholetych zkusenosti rodic¢d a pedagogt divek
s RTT. Jedna se vlastné o svého druhu ,zdsady” organizace jakékoliv ¢innosti téchto divek:

Prozitek vztahu a pfijeti
Budovéni vztahu md rozhodujici vliv na socialni vyvoj ditéte s RTT a jeho emocni vyspélost. Vztah se vytvari prosttednictvim
kontaktt ditéte s dospélym a se spoluzaky.

Télesné pohodli a emocni vyladéni

Predpokladem je fyziologicky spravnd a pfijemnd poloha, kterd by v dobé, kdy se ma dité soustfedit na uceni, neméla vyzado-
vat usili. Lze vyuzit rehabilita¢ni pomicky, dité mtaze napf. lezet v polohovacim vaku a vyuzit sklopnou desku misto lavice.
K dobré niladé pomdha hudba, smich, masdze i vlidna modulace hlasu.

Anticipace tispéchu je cestou k ispéchu

Divky s RTT si pamatuji, kdo jim naslouchd, rozumi a ¢eka odpovéd, s tim pak ochotnéji komunikuji a vice se snazi. Vy-
kyvy ve vykonech jsou normou: pocitdme s tim, ,Ze nékdy to nejde”, nehodnotime jako lenost, kdyZ divka neodpovi.
(J. L. Burkhart, 2009)

Postup v malych krocich, zaméfit se na detaily, radovat se z drobnych tispéchu

Je dobré uréit priority pfi vzdélavani a soustiedit se na to, co je pro divku a jeji zivot v daném obdobi dilezité (napf. komuni-
kace). Rozélenime-li ikoly na mensi kroky, dosdhneme snaze dspéchu. Cilem mize byt kupiikladu: ,zaméreni pohledu na je-
den obrdzek exponovany ve vzddlenosti 30 cm v ¢elni roviné”“.

Tempo a rytmus urcuje divka, ucitel rozhoduje o prvoradych tikolech a zptisobu podpory.

Pfiméfena mira vytizeni
Zakladnim pravidlem je divku ani nenudit ani nepfetizit. Stfidat jednoduché a naro¢néjsi ikoly. Zaroven je uzitecné sledovat
rovnovahu bdéni a spanku.
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V programu $kolnich ¢innosti lze rozlisit 3 typy ¢innosti:

1) plné soustfedénou aktivitu - divka p¥inivzdy potfebuje uréitou, odstupnovanou podporu ze strany dospélého, napt. volba
ze dvou ¢innosti, prohlizeni knihy, vkladani kostek do rdznych tvart atd.,

2) stav ,polobdéni” nebo ,volné snéni” - divéina pozornost neni zaméfena na jeden bod, k jedné ¢innosti, napf. zpivani pisni-
cek ve skupiné déti u klaviru, kdy ucitel neni ve stalém kontaktu s divkou, vétsina skupinovych aktivit,

3) odpocinek, stav tiplného uvolnéni - ma-li divka potiz pfejit z jednoho stavu do druhého, miize pomoci pravidelny rezim a pfe-
sun na zvlastni misto urcené k relaxaci nebo dalsi podpora - ptikryvka, plySova hracka, urcita skladba - symbol zietelné ur-
Cujici novy typ c¢innost. Odpocinek by nemél pfejit do dlouhé necinnosti - déti s RTT si sami neumi najit zaméstnani, vyzaduji
od nas pozornost, podporu a pfitomnost.

Bezpedi a struktura, rezim dne, ritualy

Divkdm s RTT vyhovuje pravidelny rezim dne, dava jim pocit bezpe¢i a jistoty. Maji rddy ritudly (pfivitani, zpivani zndmé pis-
nicky, hra). Pravidelné a opakujici se terapie jsou zakladem tspéchu.

Priklad denniho programu Zdkyné M. P.: 8-8.30 h prichod a individudlni hra, orofacidlni stimulace, 8.30 h skupinovy program - pisen

a komunikace, 9 h - svacina, hygiena, odpocinek, 10 h - individudini vyucovdni, 10.30 h skupinovy program (snoezelen, vodni terapie,
hippoterapie nebo muzikoterapie), 11.30 h obéd, hygiena, odpocinek, 13 h fyzioterapie, 13.30 h odpocinek nebo hra, 14 h odchod doml.

Usporadani prostoru ma byt pokud moZno p¥ijemné a strukturované, jednoduché. Vhodné je vizudlni oznaceni programu pomo-
ci symbold nebo fotek na suchém zipu. Je-li dobfe dostupné, 1ze ho pouzit pfi komunikaci s ditétem. Pri vyucovani je dobré dbat
na psychohygienu: pitny rezim, rizné formy odpoc¢inku, polohovani a pohyb, eliminaci rusivych vlivii (hluk, zmatek).

Ruzné druhy podpory pohybu, vnimani a komunikace

Zpusoby a mira podpory divky piivyucovanijsou proménlivé a je vhodné pomoc postupné ubirat. Nékdy vedeme cely pohyb divky,
jindy staci pomoc pfi zacatku pohybu nebo pii jeho dokonceni. Rovnéz je uziteéné si vSimat zptisobd podpory: od spolecného
kondni v celém pribéhu akce po drobnou slovni, zrakovou, sluchovou nebo jinou pobidku.

9.3.4 Télesna vychova, pohybova vychova a fyzioterapie

Porucha hybnosti, drzeni téla, napéti svald je jednim z typickych projevi RTT, proto je fyzioterapie u divek s RTT velmi dilezitd.
Prace specialniho pedagoga a pedagoga vychazi z instrukce fyzioterapeuta, ktery na zakladé kineziologického vySetfeni urcuje

podavani, chize - ur¢i i zplisoby podpory ditéti. Dopomoc by neméla byt nadbytecnd, ale fyziologicky spravna.

Zakladem klasické fyziologie je vyvojovy piistup, vyuzivaji se riizné metody (Vojta, Bobath aj.). U divek s RTT jde piedevsim

o praci se svalovym napétim (svaly byvaji hypotonické, s tim souvisi Siroky sed nebo §iroka chize, jiné svaly jsou naopak hyper-
tonické - oblast krku a ¢elisti, dité ustrne v pohybu, jednostranné zatizi ¢ast téla), rovnovazna cviceni, udrzeni rozsahu pohybu

a plynulosti pohybt, zlepSovanikoordinace pohybti. Osetfeni vyvijejici se skoli6zy. Fyzioterapie nabizi mékké techniky uvoliujici

svaly a rovnovazna cviceni. Kromé zmirnéni vSech projevii RTT jde o zamezeni vzniku deformit patefe, zvladnuti dennich aktivit

a piijemny prozitek z pohybu. Fyzioterapeut pracuje ve vSech vyvojovych polohdch ditéte, opakované a nacvicuje jednotlivé po-
hybové stereotypy a polohy (narusuje nespravné stereotypy a buduje spravné polohy a pohyby.) Casté opakovani a jednoduché

cviky vedou k dispéchu. Dité provadi také pasivné pohyby, které samo nemize vykonavat. (Prazanovd, L., 2011)

Pedagog se miize podilet na nékterych ¢innostech podporujicich motoriku ditéte: kromé jiz zminéného polohovani to mize byt

hloubkova masaz chodidel, masaz zapésti, dlani a prstii, orofacidlni stimulace, mi¢kovani, cviceni s overbalem a balonem dle

instrukce, hydroterapie - hra s vodou a ve vodé, hippoterapie, canisterapie, houpdni na trampoliné (dité vleze).

Mezi alternativni pfistupy v praci s télem fadime: synergicko reflexni terapii, vibroakustaéni terapii, terapii na harmoniza¢nim

14zku, kraniosakrdlni terapii, WBT (WholeBodyTherapy).

9.3.5 Metodika komunikace

VétSina rodi¢d se shoduje vtom, Ze jejich divky s RTT maji ,povidavou” povahu, chtéji se hodné sdilet, pfestoZe nefeknou nahlas
ani jediné slovo. Rozvoj komunikacnich schopnosti ma zasadni vyznam pro rozvoj divéina mysleni, vnimani a pfedevsim ma cel-
kové osobnostni a socidlni rozmér, a tim se vyjznamneé podili na kvalité jejiho Zivota. Pro RTT je charakteristicky velky rozdil mezi
schopnosti rozumét feci (receptivni ¢ast), ta je u divek s RTT pomérné dobrd, a schopnosti vyjadfovat se (expresivni slozka
feci). Divky s RTT byvaji ¢asto podceriovany a povazovany za hloubéji postizené nez ve skutecnosti jsou. Vyuka komunikacnich
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Faktory ovliviiujici komunikaci divek s RTT:

Dlouha doba zpracovani informace a dlouha cesta od dmyslu k akci se projevuji prodlevou pii odpovédich. Neni tieba spé-
chat, je dobré dat divce najevo (napf.ocekavajicim vyrazem tvate), ze jsme trpélivi a véiime v divéin tspéch. Slovni pobidky ji

spiSe vyrusuji a odvadéji jeji pozornost a soustfedéni.

Apraxie - neschopnost pldnovat pohyb, vykondavat cilené pohyby, znemozZnuji odpovédi. Pomdha, kdyZ znehybnime (pfidr-
zime) druhou nedominantni ruku nebo loket. Dal$i moznosti je stavét na zautomatizovanych pohybech nebo odvést usili

a pozornost od provadéného pohybu (obrazku nebo pfedmétu), odklonit se od néj a pak se k nému vratit - jakoby mimodék

divka lépe pohyb udéla (Burkhart, J. L., 2009)

Stereotypni , myci” pohyby rukou znemoznuji pouzivani béznych gest, ukazovani obrazka rukou nebo stisk komunikaéni

pomiicky s hlasovym vystupem. Divka ukazuje nosem, hlavou, o¢ima nebo s podporou dospélého pohybem ruky. (Sarounova,
J.,2005)

Snadna unavitelnost a kolisani ve vykonu jsou u RTT typické. Tento fakt ovliviiuje hodnoceni (nehodnotime jako chybu ani

neochotu, pokud se divka splete nebo neodpovi). Déle je uZiteéné neztstavat dlouho u jednoho ikolu jen proto, Ze vném neni

Schopnost délat jednu véc v jednu chvili. Komunikace pfedpoklada souhru mnoha pfedpokladd - rozumovych, jazykovych,
pohyboveé psychickych: zaméteni a udrzeni pozornosti, pamét, zrakové rozliSeni, oéni pohyb, sluchové rozliSovani a vybér

podnétd, rozvoj rozumovych schémat, aktivni volba, pochopeni otdzky, zahdjeni akce. L.Burkhartova (2009) pfirovnava ko-
munikaci k Zonglovani mnoha micky najednou - divka s RTT mGzZe ,mit ve vzduchu jen nékolik balonk”. Jednotlivé funkce

se nacvicuji soubézné, pfi individudlnim vyucovani i v pfirozenych situacich po cely den. Cvi¢ime - podivat se na obrazek,
podivat se na oblicej, pfenést pohled na druhy pfedmét, stiidame rtzné formy dorozumivani (multimodalni komunikace):

natazeni ruky za néc¢im, upfeny pohled, pohyb hlavou, letmy dotek ¢asti téla, trénujeme pohled na véc a pak na clovéka, kte-
1y ji predkldda. Nepouzivame dril, je dobré tato cviceni vzdy zapojit do situace, kterd dava smysl, nap¥. vybirdme hracku, se

kterou si budeme hrat.

Nezvyklé zpuisoby komunikace. Divka se mnohdy projevuje sotva postfehnutelnymi zménami chovani, coz vyzaduje dobré

pozorovatele ze strany dospélych. Nékdy se zastavi u pfedmétu, ktery ji zaujal, zadivd se na néco, zasméje se, natdhne ruku,
hybe télem, nakloni se, zméni vyraz tvare, zahalekd. Po del$im pozorovani a pfi aktivnim piistupu - ocekavani - se okoli divky

nauci jeji projevy rozlustit. Je nadmiru uzitecné na tyto drobné a nezvyklé projevy divky odpovidat - bud slovné nebo vécné:

odpovédét napt. tak, Ze ji poddme zadanou véc: ,Aha, ty chces pomerané, vid.” Anebo jen opakovat jeji projev. Pozdéji je vy-
budovan spole¢ny pevny soubor znak, kterym rozumi dité i dospély, jsou jednoznacné a pouzitelné v riznych situacich.

Spravny postup komunikace :

¢ Predkomunikaéni dovednosti: hra, kontakt (fikanky, rytmizace, zpév, legrace, prohlizeni fotek ¢lent rodiny aj.) Sladit se
a sdilet se, spole¢ny smich, dychani.

e Mluvit, i kdyz divka nemluvi, komentovat déje, oslovovat. Sladit se a sdilet se: sdilet nalady, zazitky, informace, poznatky
(vytvaret obrazkové deniky, zazitkové knizky, alba). Vsimat si detailll divéina chovani a odpovidat na jeji impulsy. Méné je
vice. Kazda divka je jedinecnad - také zplisoby komunikace jsou u kazdé divky individudlni.

¢ Budovat slovnik. Pouzivat jednoduché véty, zvyraznit dilezita slova gesty, mluvit v pfiméfené vzddlenosti (blize) od obli-
Ceje a udrzovat pfi rozhovoru o¢ni kontakt.

e Zptsoby komunikace: fe¢ téla, mimika, pfirozend gesta, znakova reé¢, zjednodu$end znakova fe¢, hlas, pohled, upfeny
pohled, mrkéani, pohyb hlavy nebo jiné ¢asti téla, natazeni ruky, uchopeni pfedmétu nebo obrazku.

¢ Vétsina divek pouziva svij vlastni a jedinecny komunikaéni systém a postup. Tvoii se postupné neziidka metodou pokusu
a omylu. 0d pfedmétd jako symbold ¢innosti (napft. 1Zice jako symbol pro obédvani) se pfechdzi k fotografiim, pak nasleduji
obrazky - symboly véci, déja, osob, 1ze je kreslit nebo vytisknout na pocitaci (program Altik, Boardmaker). Ditéti lze vytvo-
tit jednoduchy program opakujicich se ¢innosti béhem dne, které ukazujeme tésné pied zahajenim aktivity.

e Ucime se stfidat v rozhovoru, soustfedit se na druhého ¢lovéka, vnimat jeho oblicej, divat se mu do o¢i a udrzet o¢ni kon-
takt, naslouchat, rozumét, zpracovat informaci, vybavit si vyznam, rozhodnout se, vyjadrit se - odpovédét.

« Pro zacétek je dobré volit slova, ktera jsou pro dité dilezitd. Pro aktivni vyjadfovani ditétem lze za¢it slovy ,JESTE” nebo

,KONCIME” (konec, hotovo, sta¢i). Hrajeme si spole¢né se zvukovou hra¢kou (nebo provddime oblibenou éinnost), presta-
neme a ¢ekdme, az si divka ,fekne” o pokrac¢ovani. Tuto aktivitu je tfeba opakovat. Pokud divka neni iniciativni, predvede-
z vice moznosti a ke komunikacnim tabulkam.

o Ucit se rozhodovat. Naucit divku volbé znamend, Ze si musi zapamatovat nejméné dva symboly, zpracovat informaci, vybrat si

a vyjadrit se. Zpocatku je vybér ndhodny, divka ani nemusi chapat, co se po ni chce, pozdéji se rozhoduje védomé a aktivné.
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Priklad ndcviku komunikace na zaédtku individudlni lekce 7leté divky T. s RTT, poruchou pozornosti, zrakovou vadou:
Cil: porozumét souvislosti mezi fotkou a jejim vyznamem, naucit se samostatné volbé
Postup: 1. navdzat kontakt s T. - o¢ni, dotykem za loket, oslovenim jménem
2. ukdzat panel s trojici fotek: portrét T., pod nim vedle sebe fotka micki a fotka zvifdtek, zeptat se : ,Co chces délat ?* Cekat.
3. vyslovit za T. véc, na kterou se (asi) déle divd
4. vzit tuto fotku a odnést ji k vybrané ¢innosti - micky, hrdt si s nimi.
Zména v chovani: po nékolika tydnech si T. sama vybirala ze dvou ¢innosti/fotek, nejprve pohledem, pak tuknutim ruky o obrdzek.
Brzy zacala pouzivat komunikdtor s hlasovym vystupem a na ném umisténou fotkou. Spinac ovlddala sama.

voevs

za dité a nasleduje akce. Pozdéji dité pfebira iniciativu a odpovi samo. Symbol NE znacime kiizkem a pismeny, slovo lze
doplnit gestem zkiizenych pazi pfed télem nebo zdvizenym ukazovakem a modulaci hlasu. ANO md symbol usmévavého
oblic¢ejiku s pismeny, pripadné barevné odliSené. V bézném hovoru doplnime palcem vzhiiru a vyrazem tvéate.
 Pfikomunikaci s divkou s RTT je dobré podrzet mluvni vzorec (to, co chceme fici) v mysli. Soustiedit se na divku a na to, co
chceme sdélit, navazat s ni kontakt a teprve poté promluvit.
* Pfidorozumivdani je vyhodné pouzivat empatii a intuici. Divce déla dobfe, ma-li moznost sdélovat také své pocity a potfeby

vvvvv

a vlastni ucéeni.

Doporucené komunikaéni pomucky:

Pokud divka zvladne zakladni komunikaci, je v kontaktu, zaméii pozornost, chce se sdilet, ma zkuSenost, mize zacit s pou-
zivanim technickych pomticek - spinace a komunikétory s hlasovym vyjstupem (jednovolbovy, dvou- a vicevolbovy). Za¢ind se

zvukovymi hrackami - akce-reakce, zvirdtka se spinacem dité stiskem ozvuéinebo uvede do pohybu. Komunikator s hlasovym

vystupem ma nahrany vzkaz, slovo nebo vétu. Jakmile dité pochopi jeho fungovani, ze postoupit ke dvéma spinaéiim a volbé,
napf. panenka a micky. Tato forma komunikace jiz ma pro dité prakticky vyznam a vétSinou dité velmi pékné motivuje. Volit
lze ¢innosti, pfedméty, jidlo, osoby, mista. Nasleduji tabulky se symboly, které pfedpokladaji orientaci v plose a umoznuji
Pfi dorozumivani se pouziva alternativni a augmentativni komunikace (AAK) - ta kompenzuje projevy poruchy a postize-
ni u osob se zavaznym postiZzenim feci, jazyka a psani. Jsou to jiné zptisoby komunikace nez mluvenou fe¢i. Augmentativni
(zlat. augmentare - rozsifovat) systémy komunikace maji podporovat jiz existujici, ale pro bézné dorozumivani nedostate¢né

komunikaéni schopnosti.(www.alternativnikomunikace.cz). Facilitovana komunikace, kdy se facilititor (pomocnik divky
s RTT) necha vést jejimi jemnymi impulzy a piSe na klavesnici jeji sdéleni, vyuZiva do jisté miry intuici. (Sarounovd, J., 2005)

9.3.6 Oblibené ¢innosti pro rozvoj osobnosti divek s RTT

U divek s RTT se osvédcuji ¢innosti rozvijejici smyslové vnimani, komunikaci, pohyb a télesné schéma. Jednotlivé aktivity
nelze vzdy rozlisit do uvedenych tii oblasti, protoze se prolinaji. Je vSak uZiteé¢né s timto rozliSenim pocitat a ptipravovat
¢innosti pro divky tak, abychom propojovaly jednotlivé slozky a moduly vnimdani — pohyb a rytmus, hmat a zrak atp. Naptiklad
cvicime na balonu se soucasnym zpivanim, malujeme s hudbou, provadime s ditétem spolecné pasivni a rytmické pohyby.

Smyslova vychova

Rozvoj smyslii provézi celé vyucovani, podili se na celkové aktivizaci ditéte. Cichové vjchova ma navic motivaéni Glohu, divky
bavi, zlepsuje dychéni, podporuje ¢innost amygdaly. Aromaterapii mizeme vyuzit pfi masdzich, relaxaci nebo jiné ¢innosti.
Snoezelen je zvlastni koncept obohacovdni déti se zdvaznym postiZzenim smyslovymi podnéty. Pfi snoezelenu je dobré brat
ohled na moznost epileptického zachvatu a vynechat blikajici svételné podnéty. Pii kazdé ¢innosti s ditétem vzdy sledujeme,

jak dité tuto ¢innosti pfijima, jak na né ptisobi.

Hra s télem

Dotykani, hra o télo, mazleni, houpani, jemné pohupovani ¢asti téla, kolébani podporuje davéru v okolni svét, probouzi
a piipravuje k dal$im ¢innostem, roz$ifuje moznosti vnimani. Souvisi s nimi koncept bazalni stimulace, ktery je také
divkam s RTT velmi prospésny. Koncept dr. Frohlicha u nas do praxe uvedla pani Friedlovd a je rozsiten zatim pfedevsim
ve zdravotnictvi.
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Zrakova edukace

Zrakem divky s RTT p¥ijimaji nejvice informaci zvenci a také je pro né dilezitym komunikaénim prostredkem. Proto mu vénu-
jeme mimofadnou pozornost. Dbame na vySetfeni zraku a jeho funkci (provadi zrakovy terapeut, nasleduje po oénim vySetieni
lékatem). Kromé jiz zminénych vad mtze divka trpét poruchou zrakové pozornosti, kterou lze cvi¢it. Zde se zaméfujeme
na vytvareni o¢niho kontaktu s ditétem v béznych situacich (déti s atypickym RTT mnohdy naopak vyzaduji casty zrakovy kon-
takt), rozsiteni hloubky a sitky zorného pole a vycviku dalsich zrakovych funkci: zaméfeni pozornosti, udrzeni pozornosti,
prendseni pohledu z pfedmétu na pfedmét, koordinaci ruka-oko, vinimani celku a detailu, vnimdani pohybu aj.

Kontaktni hry a hry se zrcadlem

VSechny komunikacni ¢innosti a hratky jsou velmi oblibené a prospésné. Zrcadlo uéi dité uvédomit si sebe a své okoli. Milou
variantou uceni se pfed zrcadlem je pouziti holici pény na povrchu zrcadla a malovani prsty nebo malovani oblicejovou barvou
na tvar.

Loutkové divadlo, dramaterapie

Mandsci a hra s nimi se podili na rozvoji zrakového vnimani a socializaci ditéte. Kromé toho je dobrym pomocnikem pfi vytva-
feni prijemné atmosféry pro dalsi uceni. Divky s RTT i p¥i zdvazném postizeni oceni aktivni icast v divadelnim predstaveni,
kostymy, zpév i potlesk obecenstva.

Hudebni vychova a muzikoterapie

Hudba v jakékoli podobé, aktivné produkovand i pasivné pfijimana, je pro divky s RTT dtlezita, a to bézna hudebni vychova
i muzikoterapeuticky specidlni program, hudba provozovand individudlné nebo ve skupiné. Pomoci hudby se dité dostava
do kontaktu s dospélym, zacind se spontanné projevovat, hudba odbourava mimovolné stereotypni pohyby a uvadi divku
do dobré ndlady. Tichou hudbu lze pouzit u jako pozadi k jinym ¢innostem (,rozpousti” usilovné napéti a usnadni vykon).
ZkuSenost nejlépe ukaze, zda jsme vybrali spravné.

Vychova uménim

K RTT patti citovost, citlivost a graciéznost. Divky s RTT jsou vnimavé k umeéni, rddy spole¢né maluji a tvori. I kdyz k tomu ne-
maji pohybové dovednosti, mohou se spolecné vénovat tviir¢im ¢innostem s podporou dospélého. Zde mizZeme najit inspiraci
ve waldorfské pedagogice, které je celistvy piistup a diiraz na duchovni stranku ¢lovéka blizky.

Canisterapie

vvvvvv

Ergoterapie
Ergoterapie pomdhad divce pfekonavat obtiZe v oblasti motoriky, procvicuje pohyblivost v béznych ¢innostech i hie a uéi ji
pouzivat kompenzacni pomicky.

Prace s poéitacem

Tato ¢innost pomaha rozvijet zrakové vnimani. Pfi pouzivani akomodovanych spinact miize prinést divce pocit nezavislosti,
sebevédomi a rozvijet jeji motorické dovednosti. Osvédéenym programem je Pasivni sledovani programu Méda, na trhu maze-
me najit fadu dalSich prihodnych CD.

Slavnosti a ritualy, vylety a pobyt v béZném prostiedi
Divky se rddy ucastni slavnosti a spole¢enskych udalosti. Piesto, Ze maji rady své prostiedi a pravidelny reZim, mohou si zvy-
kat na nové podnéty v doprovodu znamého clovéka.

Priklad individudlniho vyucovani divky s téZsi formou RTT:

Jitka, divka s hypotonii, tézkou psychomotorickou retardaci a epilepsii:

1. zpivdni pisnicek - pred zpivdnim si ukdZeme 2 obrdzky oznacujici pisné, zpivdm tu, na kterou se Jitka déle divd.

2. Cesdni hiebenem - zpocdtku méné oblibend cinnost, po nekolikdté si zvykla a prohlizi se v zrcadle

3. zrakové vnimdni a komunikace - hra s pfedméty, pojmenovdni véci, hmatdni a divdni se, propojovdni smysli (micek, pejsek,
knizka, méda, pastelka).
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Jitka sitikd o pozornost zaklonem a smichem, vyjadruje tak, Ze se ji tato ¢innost libi reaguje na osloveni jménem, uci se novd slova,
vitd striddni ¢innosti, byvd po celou dobu ptilhodinové lekce veseld a bdéld

4. ¢ichdni riznych vuni - Jitku vzdy rozesméje, pékné vydrzi byt pozornd, aktivni

5. prohliZeni obrdzkové knizky s jednoduchym popisem - md rdda, prenese pohled ze stranky na stranku

6. dotykdni se édsti téla, masdz dlani olejickem

7. vyroba vlastni knizky - ucebnice

8. pisnicky a pozdrav.

9.3.7 Metodika stravovani a sebeobsluha (hygiena)

V disledku zvySeného napéti svalli kolem tst, jazyka, krku a §ije, poruchy fungovani svalt na neurologickém zakladé, maji
divky s RTT obvykle potiZe s pi{jmem potravy, objevuje se slinéni a/nebo skiipani zubti. U divek provadime orofacidlni stimu-
laci kolem tst, i kdyz neni jisté, zda ma vzhledem k centrdlni pfi¢iné potizi, pfimy vliv na zlepSeni zvykdni a polykani. Osvéd-
¢ilo se vsak celkové zklidnéni a vyladéni divky pted jidlem, napi. zpévem nebo jinou piijemnou ¢innosti. (Také skiipani zubt
se objevuje ¢astéji, kdyz je divka rozruSena nebo nespokojena).

Je uzitecné pripravit si vhodné podminky pro stravovani - klidné misto a dostatek ¢asu, pomtcky (pfibor, ubrousky, zastéru).
Divky s tézsi formou postizeni jsou krmeny, nékteré mixovanou stravu, vétSinou stac¢i na drobno pokrajena a vidlickou namacka-
areagovat na sdéleni ditéte, ale zaroven nevyrusovat. Pfed jidlem je dobré zkontrolovat polohu ditéte: spravny sed s oporou.
Dovoli-li to okolnosti, umoznime ditéti, aby drzelo 1Zici s nasi podporou a spolecné ji vklddame do tst. Zasadné lze doporucit
pouzivani 1zice pfiméfené velikosti z pevné umélé hmoty (nikoli lamavé tenké!). Bézné kovové piibory mohou divku bolet
do zub1 p¥i nenaddlém pohybu hlavou.

Pokud divka ji madlo, je dobré dbat na pfijem kvalitni a hodnotné stravy.

s ndustkem, jindy lze pouzit cyklistickou lahev. Techniku poradi uéiteli zpravidla rodice, ktefi ji maji vyzkousSenou z domova.
Mnohdy je tieba dlouhodobé a trpélivé techniku piti s ditétem nacvi¢ovat. Do denniho zdznamu rodi¢im lze zapisovat mnoz-
stvi skutecné ptijatych tekutin.

Dostatecny pfisun tekutin lze fesit zahusténim napoje, podanim 7idké kase nebo ,husté” tekutiny — do ¢aje nebo dzusu roz-
mocit chleba nebo rozmixovat ovesné vliocky. Dité tak tekutiny bez problémt piijme.

Sebeobsluha - mnoho déti s RTT se nauci chodit na WC, i kdyz si neumi tici. VétSina divek pouZzivd pleny. Je mozné na vhod-
ném misté zarucujicim intimitu postavit prebalovaci stiil tak, aby byla akce kolem pfebalovani fyzicky pohodlna. (Mensi déti
lze ptebalovat na zinénce na zemi). Pfi oblékdni je divce piijemny citlivy a jemny postup.

9.3.8 Rehabilitacéni, kompenzaéni a pedagogické pomuicky

Rehabilitaéni a kompenzaéni pomicky a potieby:

Na miru vyrobeny drzak dchopu, kelimek s naustkem, plastova pevna 1zice, loketni podpérka,

vyztuz do voziku vyrobend na miru pro dité, mickovy bazén, polohovaci vak, plnény polystyrénovymi kulickami nebo jinym

materidlem, polohovaci polstafe a pomicky umoznujici pevny sed, ortézy, dlahy, popruhy, gymnasticky balon, overbal, ma-
saznimicky, aromaoleje, matrace, deky a pomticky k polohovani a bazdlni stimulaci, latkovy pytlik se soli nebo pohankou - 1ze

nahiat v mikrovinné troubé, termofor (zabaleny v mékké latce).

Specidlni stimulacni pomicky a potieby:
Harmonizaéni lazko, vibroakustaéni deska, rotoped, vodni lizko, light-box s p¥isluSenstvim - nejsou nezbytné, vybaveni
muzikoterapeutické mistnosti - reprodukéni deska, hudebni nastroje...

Pedagogické pomucky:

Sklopna deska, tlusté pastelky, voskovky, stétec s podporovanym tichopem, drzak na tuzku, magneticka tabule, deska a pfed-
méty upevnéné na suchém zipu, zrcadlova folie, komunikatory s hlasovym vystupem, spinace ke zvukovym hrac¢kdm, pocitac¢
aprogramy, deska z plexiskla ke komunikaci - neni nutnosti, hmatova kniha, vyrazné a jednoduché obrazky, obrazkové knihy,
hmatoveé zvukové herni panely, obrazkové pribéhy, UV ukazovatko nebo baterka, shirka vini, hmatky, zajimavé pfedméty
a materidly: tkanicky, pytliky s riznou ndplni - ryZe, hrach aj., zvukové hracky, zvukové knizky, zrakové stimulacni hracky
a pomticky, CD s hudbou riznych zanr, programy Boardmaker, Altik k vytvafeni komunikacénich knih a tabulek alternativni
komunikace.
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9.4 Kazuistika

Pavlina Dupalova

Divka K., 8 let.

Rodinna anamnéza: Divka K. pochazi z iplné rodiny. M4 t¥i sourozence - star$iho bratra a dvé mladsi sestry.

Osobni anamnéza: ze 2. gravidity, fyziologického pribéhu, porod spontadnni, v terminu, Kojena 11 mésicti, od 6. mésice pie-
chod na umélou stravu, bez obtizi, prospivala.

Psychomotoricky vyvoj: sed 6-7. mésic, kolem 10. mésice se zacala stavét, pak pfechodnd stagnace. 0d 16. mésice rehabilita-
ce dle Vojty a pak samostatnd chtize od 18.mésice. Po 2. roce se zhorSuje cilené pouzivani rukou - apraxie. Zrakem fixovala
od 2. mésice, socidlni kontakt do 11. mésice dobry, objevila se i slivka. Dale regres — omezeni o¢niho kontaktu, sklon k auto-
mutilaci (bouchdni hlavou o sklo apod.), afekty pfed usnutim, po 24. més. se zlepSuje socidlni kontakt - oto¢i se na zavolani.
Nosi pleny ve dne i v noci.

Vyjadieni rodict: Kolem 20. mésice po cviceni Vojtovou metodou zacala K. chodit s tim, Ze jeji chtize byla pfekotna a lehce ne-
stabilni. V tomto obdobi se zacaly projevovat autistické rysy (nezdjem o socidlni kontakt, ztratil se oéni kontakt, monoténni
¢innosti atd.). P¥i vétsim neklidu napf. bouchala celem o zed (zde rodice s ispéchem pouzivali ochrannou helmu NO SHOCK).
Rettiv syndrom se potvrdil ve tficatém mésici véku. K. je velmi aktivni. Pokud neodpociva, stdle chodi, hled4d néco dobrého
na zub. M4 rada socialni kontakt nejen s rodinou, ale i s kamarady nebo znamymi. Nevadi ji nové prostfedi, ma rada hudbu
a sleduje pofady (pohddky) s vyraznou grafikou a hudebnim doprovodem. K. prakticky nepouzivd ruce (pouze obcasny pinze-
tovy tchop jidla prsty pravé ruky) a nemluvi (vydavd pouze zvuky, kiiky a nékdy slovo ,ham”). Jeji chtize je nestabilni po Spic-
kach, toci se, schody zvlada pouze s dopomoci. Vétsinu dne je v télesném napéti, neustale mne ruce a propléta prsty. Ruce
uvolnuje jen pii inavé nebo nemoci nebo napf. pfirelaxaci v teplé vodé. Nosi stale pleny, trpi bruxismem (skiipani zub).
Osobni asistence: K. se vénuje osm hodin denné osobni asistentka, se kterou K. navstévuje Skolu, a to vZdy dvé hodiny tydné.
K. je spis pasivnim pozorovatelem, aktivné se nezapojuje do zddnych ¢innosti, cokoliv souvisejiciho s rozpojenim rukou (pra-
covni a vytvarné ¢innosti) sndsi velmi $patné, kiici, je neklidnd, ruce si chce opét spojit. Nav§tévuje muzikoterapii, na speci-
alnim lazku pfenasejicim vibrace je moc spokojend, dokonce se i uvolni, rozpoji ruce. I hudebni vychova je moc oblibena, libi
se jirGzné nastroje, hrani na kytaru a klasické zpivani. Poslouchd, chodi mezi détmi, usmiva se, stoupne si pred kytaristu, da
najevo radost. Doma pracujeme s ipadem, poustéji se ji obrazky spojené se zvuky zvifat, dopravni prostfedky atd... Ale ani to
jinemotivuje k pouzivani rukou.

K. jevSech ¢innostech bézné sebeobsluhy zavisla na péci druhé osoby. Nezvlada oblékani a svlékani, nespolupracuje, obleceni
si nevybird, mnohdy je ji oblékani velmi nepiijemné (je neklidna, ma sepnuté ruce, kope nohama, otaci se, problémem jsou
rukavy, rukavice a vSe, co vyzaduje ,,rozpojeni” rukou).

Podévani stravy a tekutin probiha ndsledovné: K. je neustdle pfi chuti, chodi do kuchyné, pozoruje pfipravu jidla, pohybem
celého téla davd najevo zdjem o jidlo, stoji u kuchymnské linky ¢i sporaku. V posledni dobé zacala predméty souvisejici s jidlem
okusovat ¢i do nich tukat hlavou, nekoordinované do nich strkat (okusuje spordk, okraje hrnce, kosik s ovocem ¢i pecivem),
je nutné ji neustale hlidat. Neobratné si vklada do tst kousky jidla i predméty, které jijidlo pfipominaji (slupky, drobné pred-
méty, pecky). Uchop je neobratny, §petkovy, ¢asto ji predmét z ruky vypadne a ,nedonese” ho az do pusy, co ji ¢asto nastve.
Chize divky K. je o Siroké bazi, chodi nekoordinované, ohyba se, ma sepnuté ruce, casto zakopava, nekontrolovatelné zrych-
luje a vyrazi kamkoliv (do silnice, z kopce dolf1). S dopomoci a za ruku (v uréitém ,tahu”) vyjde schody nahoru, dold jiz mno-
hem htf - boji se, tfese se, je neklidnd, place, vétSinou musi byt snesena. Chiize ji docela brzy unavi a potfebuje si lehnout.
Na ldzko silehne sama, ,vrhne” se z vy$ky na bficho, sama vstane (z lizka, zidle), ale tfeba na zem si sama nesedne, to samé
plati pro zidli, autosedacku... to musi udélat druhd osoba.

Komunikace: K. verbdlné viibec nekomunikuje, vyddva pouze neartikulované zvuky, které nemaji konkrétni viiznam, emoce
dava najevo pla¢em, smichem, vyrazem v obliceji, ojedinélé nejsou ani paradoxni reakce (na pla¢ sourozence hlasity smich),
posledni dobou se vice objevuje bruxismus a dle slov asistentky i lehké naznaky puberty. Neverbdlni komunikace je velmi
specifickd. Snazi se o ocni kontakt, ktery je nékdy letmy, jindy velmi intenzivni. Zdjem dava najevo celym télem - postavi se
k osobé ¢i predmétu, opfe se, zacne se pohybovat, nardzet). Asistentka se ji snazi davat pfedméty k vybéru (at uz konkrétng,
nebo v pfeneseném slova smyslu), podporuje ji k vijbéru o¢ima (ruce vzhledem k apraxii a stereotypnim pohybtim nepouziva),
motivuje ji (slovné, dobrotou), snazi se o pouzivani fotek nebo obrazki, je to pro K. ale p¥ili§ abstraktni, preferuje konkrétni
pfedméty. Asistentka s K. zkousi vybér ze dvou obrazk metodou, kdy je ma ve félii, drzi vzdy dva obrazky pred jejim oblice-
jem, vyzve ji, aby se podivala najeden z nich (tim ho vybrala) ai za letmy pohled nasleduje odména. K. ma ale problém zastavit
se (kromé speciadlni zidle a pfi jidle neposedi) a pfimét ji k soustfedéné pozornosti. Také se snazi u K. rozvijet pasivni slovni
zdsobu (popisuje a pojmenovava konkrétni pfedmeéty a ¢innosti), hodné oblibena ¢innost je zpivani pisnicek a basnicek, na ty
znamé K. moc pékné reaguje, md je rada. To samé platii o reprodukované hudbé, filmech, reklamach. K. vyhovuje urcité struk-
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turovani dne, které se uplatiiuje u autistt, pomoci konkrétnich pfedmétt. Kazdy den se asistentka snazi vénovat néjakému
~tématu”, coz se promita do pisnicek, obrazkd, hudby (slunicko, kocka, pes), s tématem se pak cely den , pracuje”. K. ma rada
béznou spolecnost lidi a déti, pozoruje je, kontaktuje o¢ima, stoupa si k ,oblibencim”. Doma s rodinou a i v jiném zndmém
prostiedi je spokojend, pozna blizké 1idi, vi, kde najde néco na zub, misto k odpocinku apod. Rada se tuli, ma rada legraci,
postuchovani, povidani a pozornost. Nema rdda dlouhé cestovani, zmény prostiedi, maly a tésny prostor, kde si nemuize
najit ,klidny koutek”, coz bohuzel plati i pro skolu, protoze tiida je mald, plnd lidi (déti a persondl) a ma ,neklidnou atmosfé-
ru” - vzhledem k riznym typtm postiZeni jednotlivych déti. Motorika, obzvlast jemnd, je hodné zastfend apraxii a neustalymi
stereotypnimi pohyby rukou, coz K. znemoziuje nejen veSkerou sebeobsluhu, ale i ,klasické détské hrani”, coz asistentka
shledava jako velky problém, protoze si mysli, Ze K. musi byt frustrovand. Veskeré pokusy ji hru alespon zprostfedkované
doptat nemély efekt. Proto se spolu zamétuji asponi na ¢innosti, které by pro K. byly zdbavou nebo pfijemnym zazitkem. K. je
piijemna relaxace v kulickovém pytli, spojend s hudbou a s vyuzitim prvkd bazdlni stimulace (vibrace, studené a teplé pod-
néty, rizné povrchy apod. Asistentka to spojuje s komentafem a pojmenovavanim cdsti téla, aby podpofila sebeuvédomovani
vlastniho téla).

9.5 Uziteéné kontakty a literatura
Mirka Tupd

Webové prezentace:

www.rett-cz.com, www.rettsyndrome.org, www.zszahradka.cz, www.rsrf.org, www.lifetool.cz, www.irsa.com,
www.alternativnikomunikace.cz, www.rettuk.org, www.maxim-zdrav.cz, www.chytrehracky.cz, www.petit-os.cz,
www.pomucky.com, http://spiritdances.wordpress.com/my-rett-body/, www.autismus-a-my.cz/blog.
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10 METODIKA PRACE S DITETEM SE SPINALNI MUSKULARNI ATROFIi
(SMA)

Markéta Vickova
10.1 Charakteristika onemocnéni spinalni muskularni atrofie

Spindlni svalovd atrofie (SMA = Spinal Muscular Atrophy) patfi mezi vrozena nervosvalovd onemocnéni s progresivnim pribé-
hem. SMA patii mezi vzicna onemocnéni. Zhruba jeden ¢lovék ze 40 je pienasecem nemoci. Cetnost vyskytu je podle dostup-
nych statistik pfiblizné jeden novorozenec diagnostikovany SMA na 6 000 narozenych.

Spindlni muskuldrni atrofie je onemocnéni geneticky podminéné, vrozené, hereditarni. Tento nazev (miSni svalova atrofie)
v sobé zahrnuje dtlezitd fakta - Ze ptvod je v miSe a ndsledkem je tibytek svalové hmoty - atrofie. Tuto neurologickou
jednotku popsali a publikovali nezavisle na sobé jiz na konci 19. stoleti dva neurologové a patologové — Rakusan G.Werdnig
(1890-91) jako: Svalova dystrofie misniho ptivodu, aj. Hoffmann, Némec (1892): Spinale muskelatrophie. Odhalili i rodinny
identifikovat geneticky podklad a na vyzkumu pfesného mechanismu ptsobeni genu a jeho produktu, bilkoviny, se pracuje
dosud. Jednoduse feceno, produkt SMN genu zajistuje normdlné dlouhé prezivani motoneurond pfednich rohd misnich. Po-
kud se normalné netvoii, tyto bunky odumiraji pfedcasné, zanika i vlakno a sval, ktery nema inervaci, rovnéz strdda a neni
schopen normélniho fungovani. (Siskova, [online])

Jednd se o onemocnéni neuront, které odpovidaji za védomé pohyby svald, jako napf. chiize, béh, pohyby koncetin, pohyby
hlavy a také polykani. Ubytkem nervovych bunék v mise se snizuje mnozstvi piikazii, které micha svaltim dava, dusledkem

toho dochazi k dbytku kosterni svalové hmoty. Tyto svaly postupneé ztraceji hybnost, ochabuji a pacient trpi zvySenou tinav-
nosti.

SMA postihuje v§echny kosterni svaly — nejvice byvaji postizeny zadové svaly, ramena a kycle. Slabost v dolnich konéetinach

je véeobecné vétsi nez u konéetin hornich. Diky dlouho pietrvavajici slusné hybnosti hornich koncéetin mohou SMA pacienti

ovladat elektricky vozik, ktery jim umoziuje relativné samostatny a svobodny pohyb, cozZ je pro né z psychického hlediska

nesmirné ddlezité. Postizeny také byvaji polykaci svaly, svaly krku a zvykaci svaly, takze pacienti mivaji potize s pfijimanim

potravy. Smyslové vnimani a kozni citlivost ztistavaji zachovany v plném rozsahu. Rozumové schopnosti rovnéz toto onemoc-
néni nepostihuje. Pacienti se SMA jsou zpravidla nezvykle dusevné ¢ili, vnimavi, komunikativni a ve §kole dosahuji obvykle

vybornych studijnich vysledki. Casto si rychle vynaleznou své vlastni ndhradni zptisoby provadéni pohybi, aby alespon ¢4s-
tecné obesli svoji svalovou slabost. Jsou vSak velice nachylni na respiracni infekty, které mivaji velmi tézky a komplikovany

pribéh. SMA obecné nepostihuje intelekt.

Vsoucasné dobé ani vyspélda medicina nezna na toto onemocnéni zadny Gc¢inny lék. Diky propracované genetické diagnostice

je vSak u SMA moznd prenatdlni diagnostika v roding, kde se jiZ toto onemocnéni vyskytlo.

10.1.1 Klasifikace spinalnich svalovych atrofii (SMA) podle stupné postizeni:

Typ I: akutni infantilni forma (Werdnigav-Hoffmanniv syndrom)

Diagnéza byva u déti obvykle stanovena pied dosazenim 6. mésice Zivota,ve vét§iné pripada pfed 3. mésicem Zivota. Typ I je
také zvany Werding-Hoffmann. Tvoii asi jednu ¢tvrtinu v§ech pfipadd. Prevalence v populaci se odhaduje na 1:25 000 zivych
porodl. SniZeni spontdnnich pohybtl se u nékterych déti objevuje jiz intrauterinné a u 2/3 je pfitomny hypotonicky syndrom
hned po narozeni. K progresi dochazi v prvnich mésicich Zivota. Spontanni hybnost se omezuje na minimum, postizeny jsou
i bulbarni funkce. VSeobecné je u nich velmi $patna aZ Zadnd kontrola hlavy. Nezvladaji sed bez podpory, nohy neunesou
zddnou vahu. Polykdni a piijem potravy miize byt ztiZeny. Mohou mit obtiZe i s polykdnim vlastnich slin. MiZe byt pfitomna

ze hrudnik je mensinez obvykle. Proto je omezeny vyvoj plic, kasel je velmi slaby. (Trust,[online]).
Typ II: pfechodna pozdné infantilni forma (chronicky typ Werdnig-Hoffmannovy choroby)
Diagnéza tohoto typu atrofie byva skoro vidy stanovena, nez dité dosahne 2. roku Zivota. Tvoii asi polovinu vSech diagnos-

tikovanych pripadd. Ke klinické manifestaci dochdzi ¢asto jiz béhem kojeneckého véku. Déti s timto typem mohou sedét bez

97



pomoci, ale potfebuji pomoci do sedu. U batolat a déti pfedskolniho véku periferni 1éze postihuje nejprve kotenové svalstvo
dolnich koncetin, manifestuje se poruchou chize.

Do urcitého stupné mohou stdat s pomoci ortéz. Problémy s polykdnim se obycejné u tohoto typu nevyskytuji. Ale to maze
byt u kazdého ditéte individualni. Pro nékteré pacienty mtze byt obtizné prijimat dostatek stravy normalni cestou, aby byl
zachovany rist a normalni télesna hmotnost. Nékdy je nutné zvolit piijem potravy pies gastrostomii. Déti se SMA II maji casto
fascikulace jazyka a jemny ttes prstl pfinatazenych prstech. Maji slabé meziZeberni svaly a dychaji pfedevsim branici. Mohou
mit problémy s odkaslavanim a s udrzenim saturace béhem spanku. Béhem ridstu se vyviji skolioza. Chlapci jsou postizeni
Castéji a klinicky pribéh jejich nemoci je tézsi.

Byvaji potfebné operace nebo pouzivani korzetu. Snizend denzita kosti miize vést ke zvySenému riziku zlomenin (Schwersenz,
[online]).

Typ III: juvenilni ¢i éasné adultni forma (Kugelbergtiv-Welanderové syndrom)

Zacatek je velmi variabilni. Diagnéza muize byt stanovena uz pfiblizné okolo 1. roku nebo pozdéji v mladi. Onemocnéni ma
chronicky pribéh, manifestuje se v détském ¢i adolescentnim véku, p¥ip. v ¢asné dospélosti postizenim kofenového sval-
stva dolnich koncéetin, které mize byt asymetrické. U vétsiny nemocnych se v pribéhu let pfidruzuje postizeni proximalniho
svalstva hornich koncetin, mimického svalstva a jazyka. Tvoii pouze necelych 10 % spindlnich svalovych atrofii. V typickém
pripadé byva stanovena diiv, jak dité dosahne 3. roku véku. Pacienti se SMA IIT mohou sami chodit i béhat, ale v pribéhu
onemocnéni mohou mit problémy s béhem, casto padaji. Mivaji problémy pii zméné polohy ze sedu do stoje apod. Pii typu III
mize byt také jemny ties prsta pfi jejich natazeni, fascikulace jazyku jsou jen ziidka. Problémy p¥i pfijmu potravy a polykani
jsou vylozené ziidka. (Schwersenz,[online]).

Typ IV: vlastni adultni forma (Araniv-Duchenneiv syndrom)

Zacatek v dospélosti, potiZe zacinaji obvykle po 35. roce véku. Jen ziidkakdy je diagnostikovdna ve véku mezi 18.-30. rokem.
Bulbarni svaly - tj. svaly potfebné k polykani a dychani, jsou postiZzeny jen velmi zfidka. Byva nékdy povazovana za variantu
predchozi formy. Na rozdil od ni ma vsak distalni pfevahu s poc¢atecnim postizenim drobnych svali ruky, jindy naopak nohy.
M4 benigni pribéh, nemocné vyraznéji neinvalidizuje ani nezkracuje jejich vék. Charakteristickym klinickym symptomem je
minipolymyoklonus, ktery jednoznacné vylouéi myogenni pivod nemoci. (Farat, 2008, str. 14-15)

10.2 Dité se SMA a vzdélavani

Vzhledem k tomu, Ze onemocnéni SMA nepostihuje intelektové schopnosti Zaka, 1ze jej velmi dobfe integrovat do béznych
typt §kol vSech drovni za predpokladu, Ze jeho specidlni vzdélavaci potteby budou podrobné rozepsdny specidlnim pedago-
gem v individualnim vzdéldvacim planu (IVP), pfi¢emz naplii uéiva nemusi byt upravena. Zaci se SMA zpravidla dosahuji velmi
dobrych studijnich vysledkii. Pouze je tfeba stanovit podpurna opatfeni, ktera zZakovi usnadni praci a budou zohledinovat
piedevsim jeho fyzické schopnosti a zdravotni stav.

.V bézné skole ziskava takové dité mnohdy prvni vétsi zkusenost s postoji Siroké verejnosti k postizenym, pfedevsim prostied-
nictvim chovani spoluzaki, kteri vyjadiuji nazory svych rodicd. Ty nebyvaji vzdy jen ohleduplné, pozitivni a akceptujici, ale
i odsuzujici a zavrhujici, s drazem na nizkou hodnotu postizeného obecné” (Vagnerovd, 2000, s. 189).

Je proto vhodné, aby rodice ostatnich spoluzaki byli pfedem informovani o skutecnosti, zZe do tfidy bude integrovan zak se

SMA. Méla by jim byt objasnéna podstata onemocnéni (je to genetické onemocnéni svalli, tudiz neni nakazlivé, nepostihuje

intelekt, a tak nemuseji mit obavy, zZe kvalita vijuky pro jejich déti bude néjakym zptisobem sniZena, nebot k dopomoci bude

zak mit vlastniho asistenta pedagoga (AP)). Rodice spoluzakd by také méli byt upozornéni, ze déti s timto onemocnénim

jsou velice nachylné na infekty dychacich cest, aby tedy byli ohleduplni i v tom, Ze své déti nebudou do Skoly posilat ne-
mocné.

Vsichni zaméstnanci by méli byt seznameni se specifiky, ktera obnasi pouzivani elektrického voziku - napf. jeho naroc¢nost

na prostor, pravidla pro bezpeény pohyb spoluzakd (ten, kdo na voziku sedi, nevidi za sebe). Rodice spoluzakd by méli mit

moznost se na této spolecéné schiizce zeptat na vse, co je v souvislosti s integraci zajima. Z téchto dvodt by bylo optimalni,
aby se schlizky ucastnil téz psycholog nebo specidlni pedagog, tfidni ucitel a samoziejmé i rodice integrovaného zaka. Je

vhodné zminit skutecnost, Ze toto onemocnéni mtze mit vliv také na vzhled ditéte napi. diky zkracovdni uréitych svali do-
chazi k deformitam koncetin, k tézké skolioze, tyto déti maji také omezenou mimiku obliéeje... V nékterych pfipadech

toto mize mit vliv na zkracenou délku Zivota.
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Sohledem nato, Ze toto onemocnéni je doprovazeno zvysenou iinavnosti a ibytkem sily, je nezbytnd pfitomnost asistenta
pedagoga po celou dobu vyuky. AP pomdha ditéti s hygienou, toaletou, pii jidle. Chysta a podava ditéti potfebné pomuicky
(mnohdy je tfeba podat psaci potfeby primo do ruky, pfisunout sesit ¢i uéebnici, protoze dité na né nedosahne, nebo nema
silu sije podat); dale piSe ditéti zapisy do sesitd, protoze i delsi pisemny projev dité unavi a je§té vice zpomaluje jeho pracovni
tempo.

Dité je samoziejmé cilejsi v rannich hodindch. Specidlni potfeby SMA Zaki se mohou béhem dne ménit v zavislosti na je-
jich inavé. Tyto zmény mohou rapidné ovliviiovat jejich vykon a schopnost soustfedit se — to mtze byt zpisobené snizenou
kapacitou plic, kdy je hrudnik vyrazné zdeformovan diky tézké skoliéze, kterd je rovnéz nedilnou soucdsti tohoto onemocné-
ni, mze dité také pocitovat bolesti zad, nebo se soustfedit na protahovani se a ulevovani si od nepohodlné polohy.

S ohledem na deformity koncetin a téZkou skoliozu patefe potfebuji tyto déti béhem vyucovani dle individualni potieby
polohovat. Zak by mél mit moznost kdykoli z vyuovani odejit a odpocinout si, protdhnout si nohy a zada. Pro tento pfipad by
také mélo byt zohlednéno umisténi relaxacéni mistnosti - aby Zak netravil dlouhou dobu na cesté za odpocinkem do jiného
patra ¢i na druhy konec budovy. Zejména na 2. stupni a na vyssich stupnich kol je vhodné uzpusobit stéhovani t¥id. Pro
zéky na voziku jsou tyto pfesuny naro¢né. Pokud je nezbytné stéhovat se, pak ucitel musi mit na paméti, Ze zZak na pfesun
bude potfebovat vice ¢éasu. Je zcela nezddouci, aby zak travil kazdou pfestavku stéhovanim se z u¢ebny do ucebny na ikor
odpocinku a komunikace se spoluzaky.

Divka se SMA (1. rocnik) Pani ucitelka hned v 1. tfide na tFidni schiizce sdélila rodicum, Ze by bylo vhodné, aby byl do zadni édsti
tridy zakoupen pestry relaxacni koberec, ktery by mohly vyuzivat vsechny deéti o prestdvkdch k odpocinku. Rodice pozadovanou
finanéni ¢édstku na ndkup koberce schvdlili. Na koberec byl umistén molitan, aby divenka se SMA mohla odpocivat i béhem vyuco-
vdni a mohla tak sledovat vyklad a déni ve tfidé. Nakonec pani ucitelka navrhla détem, aby si donesly polStdrky a koberec zacala
cilené vyuZzivat i pri vyuce. Napt. v hodindch c¢teni, hudebni vychovy, poviddni pri prvouce... Déti tuto zménu vitaly jako prijemné
zpestieni vyuky. Toto ,,polohovdni” vSem prospélo.

Nékteré déti s SMA mohou mit problémy s hlasovym projevem. S ohledem na snizenou kapacitu plic mtze byt hlas tissi,
coz je zptisobeno slabsim vydechovym proudem. Neni proto vhodné dité vyvolavat k predéitani dlouhych dsekt a stejné tak
je vhodné upustit i od nuceni ditéte ke zpévu pied tiidou. Diky modernim technologiim 1ze tyto problémy castecné vytesit
pouzitim mikrofonu.

Pouzivani pracovnich sesith vétsich rozmért - A4 mtze zakovi init potize (nedosdhne na horni okraje listu). Jako alterna-
tivni zplisoby feseni tohoto problému lze pouzit seSity mensiho rozméru, nebo sesit nahradit pofadac¢em (rychlovazacem)
a vkladat do né&j volné listy s tim, Ze jednotlivy list si Zak mtze podle vlastni potfeby preloZit na mensi rozmér. Stejné tak je
vhodné rozlozit na jednotlivé listy pracovni sesity pouzivané v ostatnich pfedmeétech (zejména pfi vyuce cizich jazykd).

Potfizovani zapiska je pro zaka s SMA ndrocné a velmi inavné. Vzhledem ke svému pomalému pracovnimu tempu to nemtize
ani stihnout. Ne kazdy pedagog asi bude svolny s tim, aby jeho vyklad byl zaznamenan na diktafon, a tak poznamky do sesitu
pisSe asistent pedagoga, nebo je zdk dostava od ucitele nakopirované.

Divka se SMA na 2. stupni od pant ucitelky dostdvala obsdhlé zdpisky uciva dejepisu mailem v elektronicé podobe. Dle potieby
si je vytiskla a zalozZila do poradace. Béhem vykladu, kdy si ostatni zdci zapisovali, si divka zvyrazriovacem podtrhdvala v textu
potrebnd data. Tim se zcela nendsilné zapojila do ¢innosti, aniz by ji musel vyrazné pomdhat asistent pedagoga.

Exkurze a vylety

Ucitel by mél pocitat s tim, Ze i Zak se SMA, pokud jeho aktudlni zdravotni stav dovoli, se bude tc¢astnit i akci pofadanych
mimo Skolu - tedy exkurze, vylety, pobytové kurzy... Ucitel by mél soustavné pracovat na zaclenéni zaka do tfidniho kolek-
tivu a pii kazdé aktivité podporovat vytvateni dobrych vztaht se spoluzaky. Dilezité je vybrat vhodné (bezbariérové) misto
pobytu (zohlednit pfepravu elektrického voziku - tedy volit nizkopodlazni dopravu, zajistit misto vhodné pro ndstup a vystup
elektrického voziku). V tomto pfipadé je vhodné konzultovat vybér s rodici zaka. Maji s pfepravou voziku a s vybérem ubyto-
vani své osobni zkuSenosti, jisté radi pomohou vybrat nejvhodnéjsi variantu.

Chlapec se SMA na elektrickém voziku (7. tfida) integrovdn v bézné ZS. PFi organizovdni skolniho vyletu pani ucitelka zajistila
nizkopodlazni autobus, aby se chlapec mohl vyletu ziicastnit bez pomoci rodictl, kteri by jej jinak museli na misto dovézt autem.
Chlapec byl nesmirné rdd, Ze cestuje v autobuse s détmi a rodice se nerusené mohli vénovat svym pracovnim povinnostem.
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Divka se SMA na elektrickém voziku (9. tfida). Tfida méla napldnovanou exkurzi do historického objektu, ktery nebyl pro vozik
pristupny. Pani ucitelka napsala rodic¢tiim divky mail se sdélenim, ze pokud divka prijde v den exkurze do skoly, bude zarazena
do 6. roéniku. Zddny individudIni ndhradni program pro tuto Zdkyni pfipraven nebyl, pFicemz exkurze se vztahovala k prdvé probi-
ranému ucivu déjepisu. Divka odmitla trdvit celé dopoledne ve tfidé, kde nikoho neznd, a radéji ziistala ten den doma.

Stravovani

Zaci se SMA mohou mit potiZe s polykanim a pfijimanim potravy - napf. potiZe s oteviranim tist. AP by mél dle pokynii rodi¢ti dohléd-
nout na mnozstvi vypitych tekutin - zdkovi je nabizet i béhem vyuky. Zak potfebuje na jidlo vice ¢asu, proto je vhodné povolit mu
konzumaci potravin i béhem vyucovani. Je dilezité zajistit mu na jidlo klid a dostatek ¢asu. Vhodné je napi. zatadit do jidelnicku
komplexni tekutou vyzivu vlahvickdch - napf. Nutridrink. Jedna se o klinickou vyzivu uzpisobenou k popijeni (tzv. sipping). Je pfimo
uréend pro pacienty se snizenym ptijmem ¢i zvysenou potfebou energie a zivin. Zaci se SMA by méli jist pravidelné v mensich davkach,
dostatecné pit a vyvarovat se potravin, jejichz ¢asti by mohli vdechnout. Jinak by mél AP postupovat individualné dle pokynt rodica.

Mimoskolni éinnost

Dité by mélo mit moznost ve svém volném c¢ase navstévovat také zajmové krouzky - pokud mu to jeho zdravotni stav umoziu-
je. I tyto aktivity jsou pro néj nesmirné dalezité - povzbuzuji ho a ma moznost rozvijet se v oblastech, které mu ¢ini potéseni
avnichz mdze vyniknout (Sachy, vytvarné ¢innosti, prace s grafickymiprogramyna PC...). I z tohoto diivodu by nemélo byt pfilis
ukold pfendseno do domdciho prostiedi.

10.3 Organizace a obsah vzdélavani ditéte se SMA
10.3.1 Bezbariérové prostredi

Prvotni podminkou pro integraci zdkd s télesnym postiZenim je odstranéni architektonickych bariér. Skola musi mit bezba-
riérovy vstup a zak musi mit moznost dostat se vSude po budové volné - tedy pouze za pomoci asistenta. Z bezpe¢nostnich
dtvodt nelze zdka na voziku nékam prendaset.

Néavod, jak uzptisobit prostiedi, v némz se vozickar bude pohybovat, aby vyhovovalo jeho pozadavkiim a zaroven spliiovalo poza-
davky stanovené zakonem, lze erpat z publikace: Daniely Filipiové ,Zivot bez bariér”.

Piidpravé WC je nutné pocitat s tim, Ze imobilniho Zaka je tfeba oblékat vleze (déti se SMA jsou tézce hypotonické - jako ,hadro-
vé panenky”, samy nestoji, diky tézkym skoliézdm maji problémy i sedét bez opory), tudiz bude nezbytné vybavit WC lehatkem.

Obr. ¢. 1: WC je vybaveno lehatkem pro lepsi manipulaci se Zakem pfi oblékani. Zdroj: M.Vickova

Pokud to podminky $koly umoznuji, je dobré umistit kmenovou tfidu, do niz bude zak se SMA integrovan, v pfizemi. Odpad-
ne tim mnoho problémd, které nastanou v pfipadé, ze se zafizeni pro pfesun vozickafe do patra porouchd a oprava mutze trvat
ivice dni. Byvd pak slozité hledat provizorni feeni a nenarusovat tim praci ostatnich tiid.

Pro pfesuny mezi podlazimi je z hlediska bezpecénosti i rychlosti nejvhodnéjsi vytah. Jeho pofizeni miize byt pro skolu z didvo-
du finanéni naroénosti nedostupné. Kratsi schodisté lze také nahradit bezbariérovym najezdem, nebo instalaci schodistové
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plosiny. Tu je ovSem vhodné instalovat pouze tam, kde je dostateéna $ifka schodisté - tedy i pii jizdé ploSiny musi zbyt
na schodisti dostatek mista, aby nebyli ohroZeni ostatni prochazejici Zaci. Tento problém se objevuje zejména na 2. stupni ZS,
kdy se zaci stéhuji do odbornych pracoven. Je dobré tento fakt zohlednit pfi sestavovani rozvrhu - tedy koncipovat rozvrh pro
tfidu, v niZ je Zak integrovan tak, aby stéhovani tiidy bylo omezeno na minimum, nebo aby se tfida zdrZovala pouze na jed-
padé dochazi k tomu, Ze Zak travi prestavky jizdou na plosiné - a je tak vyclenén z kolektivu tfidy. Nema ¢as se v klidu nasvacit
a mnohdy pro néj mize byt stresujicii skutecnost, Ze svymi pozdnimi ptichody do hodin narusuje vyucovani.

Divka se SMA (6. rocnik) byla integrovdna do jedné velké sidlistni Skoly, kde bylo zvykem, Ze se Zdci na vyuku stehovali za jed-
notlivymi vyucujicimi - tedy témér na kaZdou hodinu do jiné ucebny. Trvalo to vice neZ rok, nezZ se rodictim divky a specidlni
pedagoZce z SPC podarilo vedenti skoly presvédcit, ze pro integrovanou divku je dulezite, aby o prestdvce mohla ¢as trdvit se spo-
luzdky a ne jizdou na plosine, nebo jizdou po chodbé, kde tou dobou proudily davy Zdku z jinych tfid. Nehledé na to, Ze se béhem
prestdvky nestihla ani najist a odskocit si na WC, takze do hodin chodila pravidelné pozdé, nebo je predcasné opoustéla. Divce
to samozrejmé nebylo prijemné, casto si doma stéZovala. Nezbylo nic jiného, neZ obejit jednotlivé vyucujici a kazdého osobné
poZddat, zda by v tomto pfipadé nemohl opustit zabéhnuty model stéhovdni a dochdzet na vyuku do kmenové tridy, kde byla
divka integrovdna. Vétsina vyucujicich vyhovela. Bylo vsak zardZejici, Ze se takto bandlni problém fesil tak dlouho a s takovou
neochotou.

Prostorové usporadani tfidy

PfestoZe rozumové schopnosti u SMA déti ziistavaji v plné mite zachovany, v oblasti sebeobsluhy je dité zcela odkazano na pomoc dru-
hé osoby a zpravidla se pohybuje na elektrickém voziku. V mlad$im skolnim véku nékteré déti pouzivaji k pohybu jesté vozik mecha-
nicky, s nimz se lépe manipuluje v prostoru - neni tak mohutny a 1ze jej v pfipadé potieby pfenést. Tato moznost u elektrického voziku
zcela odpadd. Samotny vozik vazi pfes 100kg; a k tomu, aby se otocil, potfebuje prostor o rozmérech 90 cm x 120 cm. Z tohoto diivodu
je tieba, aby veskeré prostory budovy skoly a jejiho okoli byly plné bezbariérové - dostatecné Siroké dvefe, pro piekonani piipadnych
bariér (schodd a nerovnosti) musi Skola zajistit ndjezdové rampy ¢i plosiny odpovidajici platnym normam a predpisim o bezpecnosti.

Dilezité také je promyslet uspofddani nabytku ve tiidé tak, aby zdk v piipadé potfeby mohl ze tfidy odjet; tedy fady lavic
sestavit tak, aby zbyla cca 90 cm Sirokd ulicka na prijezd ke dvefim a k tabuli. Tuto potfebu by méli mit neustdle na paméti
i spoluzaci - méli by dbat na to, aby ulicka ztstavala volnd (tedy bez pohozenych batohti, tasek atp.) pro prijezd voziku.
Pracovni misto pro zéka je vhodné umistit ve tfidé tak, aby jej AP mohl obsluhovat, a pfitom nerusit v praci ostatni spoluzaky,
aby zdk sedici na voziku dobfe vidél na tabuli, a pfitom nebranil ve vyhledu svym spoluzakim.

Dle rady pani psycholozky byla Zdkyné se SMA na elektrickém voziku v 1. tridé posazena do prostredni fady - aby neméla pocit
vyrazenosti z kolektivu. Toto feseni se pozdéji ukdzalo jako ne pfilis prakticke, nebot asistentka nemohla sedét v dosahu zdkyné,
branila by tim ostatnim détem ve vyhledu na tabuli. Z hlediska obsluhy i pohybu voziku (moznosti odjet v pripadé potreby ze tridy,

Ze svymi pripadnymi odjezdy béhem vyucovani budi prilis velkou pozornost ostatnich spoluzdki.

Obr. ¢. 2: Rozmisténi nabytku ve tfidé - $irsi ulicky jsou nezbytné pro pohyb voziku. Zdroj: M. Vickova
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10.3.2 Stupné vzdélavani a specifika nékterych vyuéovacich predméti

a) Matefska Skola

Dtive bylo zvykem, Ze déti se SMA do MS v podstaté vitbec nedochézely, aby se tak sniZilo riziko jejich zvy$ené nemocnosti,
k niZ jsou tyto nachylnéjsi nez déti zdravé, protoze kazdé onemocnéni je pro organizmus déti se SMA velkou zatézi. I lécha
na prvni pohled bandlniho onemocnéni (ryma, kaSel) se mZe protahnout na tydny a mdlokdy se obejde bez uZivani antibio-
tik, protoze tyto déti nemaji silu na vykaslavani hlenu, coz pribéh kazdé bronchitidy zna¢né komplikuje.

Dnes se détem se SMA dochédzka do MS doporuéuje zejména rok pfed zahajenim povinné §kolni dochazky alespori na nékolik
hodin denné, a to pfedevsim za icelem socializace a zaziti pracovniho rezimu v kolektivu vrstevniki, coz ditéti v mnoha smé-
rech usnadni ndstup do Skoly a snaze se adaptuje na novy ,Skolni” rezim. V kazdém piipadé je vhodné ditéti umoznit, aby se
mohlo se svymi vrstevniky szivat uz od pfedskolniho véku a aby se naucilo pfijimat jejich reakce na vlastni odlisnost. Citlivy
piistup ze strany ucitelek v MS by mél sméfovat k tomu, aby v ditéti bylo podporovano zdravé sebevédomi - dité se musi nauéit

samoziejmeé jeho aktudlni zdravotni stav.

Uprava prosttedi v MS, zahrnuje pfedevsim zajisténi bezbariérového vstupu do budovy, do tfidy a vech prostor détmi b&zné
vyuzivanych (Satna, koupelna). Dité se bude oblékat vleze, proto je tfeba zajistit molitanovou podlozku nebo vhodné misto,
kde jej asistent bude moci polozit (pfivysazovani na WC a nasledném oblékdni).

K obsluze bude dité potfebovat asistenta pedagoga, ktery bude zajistovat jeho potfeby v oblasti hygieny, jidla a zapojeni
ditéte do ¢innostiv ramci MS. V tomto véku se déti se SMA zpravidla pohybuji na mechanickém voziéku, takZe asistent bude
mit na starost i obsluhu voziku. K vychazkam obvykle dité vyuziva rehabilitacniho kocarku, ktery je odpruzeny a pro jizdu
terénem poskytuje ditéti komfortnéjsi sed nez mechanicky vozik.

b) Zakladni §kola

bez obtizi. Ucitel by se mél zamérit na vytvareni pfatelskych vztahl a zapojovat Zaka se SMA co nejvice do vSech ¢innosti spo-
lecneé se zdravymi vrstevniky. Tyto situace se pro né do budoucna s nejvétsi pravdépodobnosti stanou modelem pro jejich dalsi
chovani. Je dulezité, aby ucitel ndzorné ukazoval spoluzdktim, jak mohou kamarddovi na voziku pomahat pii béznych ¢innos-
tech a aktivné je do téchto ¢innosti zapojil (poddvat véci, donést piti, otevtit fixy...). Ucitel by mél ditéti se SMA dat prostor
pro odpocinek vzdy, kdyz zpozoruje inavu. Rovnéz zadavani ikol by mélo zohledniovat zakovy schopnosti, aby nedochazelo
k pretézovani zaka, nebo aby doma musel dopisovat to, co ve Skole nestihl na ikor odpoc¢inku a volnocasovych aktivit.

Na 2. stupni Z$ se ¢asto objevuji problémy v oblastech vztahii. Zak se SMA zaéne v obdobi nastupujici puberty velmi inten-
zivné vnimat svou odli$nost, chovani spoluzdkt neni také vzdy idedlni (spoluzaci nékdy dokonce mohou vnimat p¥itomnost
zaka s handicapem jako néco, co je omezuje, co na sebe strhava pozornost a je tfeba tyto projevy chovani eliminovat nejlépe
vysvétlovanim a ndzornymi piiklady). Velmi ¢asto jsou totiz tyto problémy zplsobeny chybou v komunikaci. Spoluzdkim
chybi informace - v tomto véku je zajimaji podrobnosti o nemoci, intimni véci atp. Pokud ucitel nezvladne vést otevieny dia-
log se tfidou na toto téma sdm, neni vhodné otdlet a pocitat s tim, Ze se véci ,samy postupem casu vyres§i“. V ramci pfedmétu
obcanska vychova ucitel miize pozvat pracovnika z SPC nebo psychologa, ktefi maji s détmi se specifickymi potfebami bohatsi
zkuSenosti a détem poskytnou potfebné informace v mite ptfimérené jejich véku.

c) Stfedni skola

Zak se SMA by se mél orientovat na vybér oboru, ktery pro néj nebude fyzicky naroény a ktery pfipadné vylepsi jeho moznost
uplatnéni na trhu prace. Diky modernim technologiim tito z4ci nachazeji uplatnéni v oborech IT, pocitacové grafiky apod.
Vhodné je studium cizich jazykd.

Mezi pacienty SMA je i mnoho vysokoskolsky vzdélanych lidi, ktefi v ramci svych moznosti dokonce na ¢astecny tivazek pracuji.

10.3.3 Specifika jednotlivych vyuéovacich pfedméti

Psani:

Pti vyjuce psani neni nutné trvat na spravném drzeni tuzky (nejvetsi problém v 1. roéniku). Dité se v kazdém pfipadé snazi
vyrovnat zdravym vrstevnikim, proto trvat na dodrzovani normy pisma se v tomto pfipadé pro néj mtze stat nedosazitelnou
metou. Vlivem tfesu rukou, ktery byvd nékdy u pacientd se SMA patrny, mize byt i pismo roztfesené, kostrbaté a neprilis
dhledné. Jindy zase deformity zapésti nebo prstd zakovi tieba ani spravny tichop tuzky neumoznuji. V tomto obdobi je vhod-
né vyzkouset, jaky typ psacich potfeb ditéti bude vyhovovat, pficemz pozadavky jednotlivct se mohou znacné lisit. Shodné
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ovSem bude to, Ze psaci potieby museji byt lehké a museji zanechavat stopu i pfi lehkém pfitlaku. Nabidka na trhu je velmi
pestrd. Lze také pouzit specidlni pryzové nastavce usnadnujici ichop tuzky. Vzdy je dobré ponechat rozhodnuti na ditéti, co
jemu nejvice vyhovuje a ¢ini mu praci snazsi.

Matematika:

Potize lze ocekavat pfi geometrii, kdy SMA zak zpravidla neni schopen rysovat podle pravitek a pouzivat kruzitko. Je vhodné v tom-
to pfipadé pouzivat PC program, ktery je zdarma ke stazeni na této adrese: www.geogebra.org. Zak diky tomuto programu bude i pti
hodiné geometrie sobéstacny! Disponuje-li skola vybevenou PC ucebnou, jisté s nim s nadsenim budou pracovat i spoluzaci.

Télesna vychova:

Déti se SMA byvajivzhledem ke svému télesnému postizeni z tohoto pfedmétu uvolnény a neklasifikovany. Je proto vhodné zafadit
hodiny TV do rozvrhu jako okrajové, aby zak mohl diive odejit domt a odpocinout si. Pokud se z jakychkoli dtivod bude SMA zak
téchto hodin dcastnit, je dobré myslet na jeho zapojeni do ¢innosti - povérit jej funkci rozhodciho, zapisovatele vysledkd atp.

Pracovni éinnosti:
Program hodiny by mél byt pripraven tak, aby se zak se SMA mohl za pomoci asistenta zapojit do ¢innosti. Vzdy je tfeba vycha-
zet z fyzickych dispozic zaka.

Laboratorni prace a pokusy:

Ve specializovanych ué¢ebnach miizeme ¢asto narazit na problém prostoru - napf. zdk nemutze k pracovnim stolkim zajet, ne-
bot jsou pevné ukotvené a ulicky mezi nimi pro prijezd voziku zké atp. V tomto piipadé je potieba zajistit zdkovi na voziku
takové misto v ucebné, aby dobfe vidél na demonstrovany pokus a aby se jej mohl aleponi ¢aste¢né aktivné tcéastnit - zZak
muize byt napf. povéfen zapisovanim vysledk méfeni do pfedem pfipravené tabulky, méfenim casu a jinych veli¢in.

10.3.4 Metodika a hodnoceni

Vyuka zakt se SMA probihd zpravidla dle SVP dané $koly bez zvlastnich tlev; oviem s pfihlédnutim k moZnostem Zaka.

Prace se zdkem se SMA je zaloZena na individualnim p¥istupu, v némz by mélo pfevazovat pozitivni hodnoceni a snaha o vniti-
ni motivaci zdka. Zadané tkoly by mély byt pfimérené.

Zék by mél byt hodnocen bézné jako ostatni zaci - v diléich tikolech zndmkou nebo pochvalou. K hodnoceni zdka bude vyu-
zivana klasifika¢ni stupnice. Pfi hodnoceni by mélo byt zohlednéno pomalejsi pracovni tempo zdka, jeho zvy$ena tinavnost
a graficky projev. Rovnéz by méla byt tolerovdna dprava a pismo.

Pti ovéfovani znalosti se doporucuje volit formu, ktera je pro zZaka vyhovujici - tedy upfednostiiovat dstni zkouseni. V geo-
metrii a fyzice by mélo byt taktéz pfihlédnuto k motorickym moznostem Zaka. Vyucovaci hodiny vytvarné a hudebni vychovy
a pracovnich ¢innosti by mély byt zafazeny v rozvrhu na konci vyucovani, aby se jich zdk mohl dcastnit v zdvislosti na svém
zdravotnim stavu - pfipadné odejit z vyucovani dfive relaxovat. Z télesné vychovy je zdk se SMA uvolnén a neklasifikovan.
Zék bude do $koly dochézet dle rozvrhu. V ptipadé zhorseni zdravotniho stavu nebo v zimnich mésicich bude jeho dochézka
upravena dle doporuceni oSetfujiciho 1ékafte.

10.3.5 Domaci vzdélavani

Jiny zpidsob vzdélavani u zakd SMA je vyzadovan zejména v ptipadé, Ze se jednd o dité na umélé plicni ventilaci (UPV). S ohle-
dem na castou nemocnost a velkou nachylnost téchto déti i infekttim dychacich cest a s ohledem na nepiiznivé povétrnostni
podminky (mrdz, dést, vedro), které ovliviiuji kvalitu dychani a maji vliv na zvy$enou tinavnost ditéte, mnohdy rodice davaji
pfednost vyuce v domdcim prostfedi. Po dohodé muaze ucitel dochazet za zdkem domd, nebo zdk dochazet na konzultace
do skoly vétSinou mimo vyucovani. V posledni dobé je zaky velmi pozitivné pfijimano ,web vyucovani” - zak tedy maze pro-
stfednictvim webkamery nahlédnout pfimo do déni ve trideé.
Rozhodné by domaci zpdsob vyuky nemél byt zékovi vnucovan z divodi, kdy Skola neni schopna zajistit napf. pfesun zdka
svozikem do vyssich pater budovy. Vtomto pripadé musi byt vjuka zorganizovana podle potieb Zaka se specidlnimi potfebami
- tedy v ucebndch, kam se bez potizi dostane se svym elektrickym vozikem.
Forma domaciho vyucovani miize byt aplikovana i u zdkt s SMA bez UPV - pfedevsim v zimnich mésicich a v obdobich chtip-
kové epidemie. Na zakladé 1ékafského odborného posudku, a nasledné poradenského zafizeni, se lze domluvit na snizeni
poctu hodin vyuky (zejména o hodiny ,vyichov”) V kompetenci feditele §koly je na zdkladé téchto doporuceni upravit zdkovi
se specidlnimi potfebami tydenni hodinovou dotaci. Pokud ma Zak k dispozici asistenta pedagoga, je mozné vyuzit asistenta
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k doucovani v domacim prostiedi, nebot napln prace mu na zdkladé doporuceni poradenského zatizeni stanovuje feditel skoly.
I ptitéto formé vzdélavani je vSak za vedeni a za vysledek vyucovaciho procesu zodpovédny vyucujici pedagog.

Obr. ¢. 3: Vyuka ditéte s tracheostomii napojeného na UPV v domacim prostiedi. Zdroj: J. Matlakova

10.3.6 Pomiicky kompenzacni, pedagogické a technické

a) Pomicky kompenzaéni

na voziku mechanickém). Zak by mél mit moznost sedét ve svém voziku po celou dobu vyuky, protoze vozik zpravidla byva
vybaven specidlni sedaci ortézou, ktera je vyrobena ,na miru” a zajistuje tak zakovi zdravy a pohodlny sed. Zpravidla byva
vozik vybaven i nadstandardnimi prvky umoziujicimi polohovani sedaéky (opérkyisedadla) a dolnich koncetin. Kvoziku lze
dokoupit pracovni desku, ktera dobfe poslouzi v mistnostech, kde zdk nemtizZe zajet ke stolu (spec. ucebny, jidelna...)

Ve tfidé je tieba vytvorit pro zdka ergonomicky vybavené pracovisté. Pracovni plocha musi byt nastavitelna vyskové, aby
se pod ni dalo zajet vozikem a Zak nemusel byt pfesazovan na specidlni zidli, nebot kazdy transport imobilniho zdka je pro néj
zbyte€nou z4téz{ a manipulace se star§imi détmi jiz byva obtizna. Pracovni deska md rovnéz nastavitelny dhel, takze §ikma
plocha miize zakovi usnadnit ¢teni nebo psani.

Dal$i kompenzaéni pomickou, kterou mtze zdk se SMA ve $kole pouzivat, je parapodium. Tato lécebna rehabilita¢ni pomfic-
ka slouzi nechodicimu pacientovi jako vnéjsi kovova kostra s bedernim pasem a pomdhd mu udrzet vzpfimeny postoj, a tim
obnovovat a posilovat funkci nohou. Vertikalizace je také dobrou obranou proti rozvoji skoliézy a osteoporézy a slouzii jako
prevence budoucich dychacich a zazivacich obtizi nebo zlomenin koncetin pfi padech. (videoukazky, fotografie a nazorné
vyuziti viz na www.ablegaitor.com)

Obr. ¢. 4: Parapodium. Zdroj: H. Kocova
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b) Pomiucky skolni

Zaci se svalovym onemocnénim potfebuji psaci pomticky, které jsou lehké a mékké, ¢imi zanechavaji stopu bez vétsiho
pritlaku. Velmi kvalitni a v praxi osvédcené jsou psaci potfeby Stabilo (www.stabilo.cz). Jsou lehké, fixy a zvyraziiovace se
nabizeji ve dvou velikostech (mini a prodlouzené) maji moderni design a pro déti Skolniho véku jsou velmi atraktivni.Tato fir-
ma nabizi také specidlni pastelky ,Stabilo WOODY 3v1“. 3v1 slouZi jako pastelka, voskovka a vodovka zdroveii. Nelame se, je
lehka a piSe na vSech materialech (kov, sklo, tmavé papiry...). U mladsich déti se osvédcily tzv. gelové pastelky, které jsou
rovnéz lehké, nelamavé a velmi mékké. K usnadnéni psani a stabilizaci papiru lze zaktim doporucit protiskluzovou podlozku.
Ve vytvarné vyjchoveé zakovi mohou usnadnit praci psaci potfeby trojhranné se zkracenou nasadkou nebo prstové stétce. Pfi
praci s vodovymi a temperovymi barvami je vhodné pouzivat také nepfevrhnutelny kelimek.

Starsi zaci mohou pii hodindch geometrie vyuzit sadu magnetickych pravitek.

c) Pomiicky technické

Diky rozvoji informacnich technologii, zvlddaji déti ¢asto jiz v pfedskolnim véku prdci s pocitacem. Pocitace dnes tvoii neod-
myslitelnou soucast Zivota déti od dtlého véku a staly se rovnéz vyznamnym pomocnikem ve vzdélavacim procesu. Umoziuji
zaktim s postizenim komunikaci s okolnim svétem, slouzi jako zdroj informaci a v soucasné dobé existuje pro v§echny vékové
kategorie zaku $irokd nabidka vijukovyjch programi pro jednotlivé vyucovaci pfedméty. Z hlediska manipulace a pfenosnosti
je pro zaka s télesnym postizenim vhodnéjsi notebook (nebo netbook, jehoz miniklavesnice usnadni zdkim se SMA psani,
nebot omezend hybnost ruky jim neumoznuje pfi psani pohodlné obsahnout klavesnici standardnich rozmérd) V soucasné
dobé jsou oblibené iPady s dotykovym displejem. Nakup pocitacd do skol dlouhodobé podporuje také projekt Konta Bariéry
»Pocitace proti bariéram” (viz www.bariery.cz)

V této oblasti se nabizi mnoho variant alternativniho ovladani poéitace. Pro déti mladsiho skolniho véku lze misto klasické
mysi doporucit trackball.

Stejné dobfe poslouzi star§im zakdm k ovlddani tablet, ktery umoziuje i kresleni na PC.

K ovladani notebooku lze pouzit Swiftpoint Mouse ¢ili bezdratovou ,minimys”, kterd je lehka a jeji anatomicky tvar usnad-
nuje uchopend.

Bezdratovou miniklavesnici 2v1 o rozmérech 126 x 134 mm a vaze 130 g oceni zejména starsi zaci.

Obr. é. 5: Miniklavesnice a my$ v jednom. Zdroj: M.Vickova, Obr. ¢. 6: PEN Mouse - pocitacova mys v podobé tuzky.
Zdroj: www.czc.cz

Pocita¢ova mys v podobé ovladaci tuzky ma misto hrotu senzor a tii ovladaci tlac¢itka na klikani a rolovani. Zatrizeni tak
kombinuje tablet s perem a poéitacovou mysi, vyhodou je snadny transport a provoz bez nutnosti rovného povrchu. Spojeni
s pocitacem je bezdratové. Tuzka vazi 17 g.

S ohledem na progresivni pribéh nemoci lze zakdm nabidnout alternativni ovladani PC zrakem ¢i hlasem. Mezi nejnovéjsi zpt-
soby patii zrakové ovladani PC. Tento cesky vyndlez se jmenuje I4Control a spocivad v tom, ze je minikamera I4Control pfipev-
néna na obrubu bryli a sleduje tak jen malé zorné pole, v némz je zornice oka nejvyraznéjsi ¢asti zabiraného obrazu, bez ohledu
maly drdt, jehoz prostfednictvim jsou data o pohybu o¢i dodavana piimo do pocitace, kde jsou pomoci nenaroéného programu
zpracovana. Kurzor mysi pak kopiruje pohyby o¢nich bulv a mrkanim se provadi klepnuti tlac¢itkem mysi. Systém se k pocitaci
pfipojuje pomoci USB.
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Program ,MY VOICE” umoznuje pomoci hlasovych povelt provadét operace, k nimz je potfeba mys nebo klavesnice. Videou-
kazky viz zde:
http://www.fugasoft.cz/index.php?cont=myvoice&sub=video

Problémy s otdcenim stranek u mnohastrankovych publikaci by zdkim mohla vytesit elektronicka éteéka knih - zejména
model s dotykovym displejem bude pro zdky se SMA snadno ovladatelny.

Velmi Sirokou nabidku specidlnich programt a alternativnich poéita¢ovych doplika pro handicapované a odbornou konzulta-
ci nabizi 0S PETIT (http://www.petit-os.cz/).

10.3.7 Shrnuti

»Dobfi ucitelé stavi na individudlnich pfednostech kazdého studenta a uznavaji, zZe vsichni studenti maji cosi cenného, ¢im
jsou pro tiidu pfinosem.” (Michael F. Giangreco & Mary B. Doyle)

1) Dulezity je individudlni piistup - tedy zadavat zdkovi tkoly pfiméfené jeho fyzickym schopnostem odpovidajici.

2) Respektovat pracovni tempo, aktudlni stav pozornosti a aktudlni zdravotni stav zaka.

3) Doptat zakovi prozivat radost z ispéchu a ocenéni svych vykont. Uz pfi zadavani dkolu je tfeba zohlednit pomalejsi tempo
a zvySenou tinavnost zdka - a na zdkladé toho volit i alternativni metody prace - tedy pfiméfené zkratit psany projev (nebo
volit dopliiovaci cviceni); pfi testech ponechat dostatek ¢asu na vypracovani odpovédi.

4) Pri zadavani domdcich kol - je tfeba uvédomit si, kolik ¢asu zabere takto znevyhodnénému zédkovi vypracovani daného
cviceni - tkoly limitovat jejich obsahem a nepfendaset velké mnozstvi tikol do domdciho prosttedi.

5) Volit vhodnou odstupriovanou pomoc asistenta pfi plnéni dkold.

6) Pri ovéfovani znalosti volit formu, kterd je pro zaka vyhovujici (upfednostiiovat tstni zkouseni, testy formou nedokonce-
nych vét, dopliiovaci cvic¢eni atp.)

7) Vhodnoceni vyuzivat pfedevsim pozitivni motivaci a umoznit tak zdkovi pocitit radost z ispéchu.

8) Podporovat vnitini motivaci Zaka - hodnotit pfedevsim jeho snahu, zdjem a pracovni 4sili - nejenom vykon.

9) Snazit se pfi kazdé ¢innosti zaclenit zaka do kolektivu tfidy a aktivneé jej zapojovat do veskerého déni.

10.4 Kontakty na organizace

Obcanské sdruzeni

Kolpingova rodina Smecno

Sidlo organizace:

U Zamku 5, 273 05 Smecno

tel., fax: 312 526 768
info@dumrodin.cz
www.spinalka.cz

www.fsma.org - v angli¢tiné
www.smaspace.com - v angli¢tiné

Kazuistika:

Uspésna integrace zdka se SMA na 2. stupni Z$

S. je 13lety chlapec (SMA II. typu) pochdzi z iplné rodiny, ma star§tho zdravého sourozence. Pohybuje se na elektrickém vo-
ziku, ktery je vybaven specidlni ortézou pro sed. S. je zikem 6. roéniku ZS xxx, v niz je integrovan od 1. roéniku. Jeho projevy
chovani zcela odpovidaji chronologickému véku. S. je veden jako zak se specialnimi vzdélavacimi potfebami a jeho vzdélavani
je upraveno individudlnim vzdélavacim planem (IVP). Dopravu do $koly kazdodenné zajistuji rodice.

S ptestupem S. na 2. stupeti nastala i potfeba pfesuntt do odbornych uceben, které se nachazeji v patfe. Skola neni bezbarié-
roveé upravena - nedisponuje zadnym zarizenim, které by umoznilo pfesun elektrického voziku do vys$siho podlazi. Po dohodé
s rodici byl problém castecné vytfeSen tim, Ze S. ma ve Skole k dispozici jesté lehky mechanicky vozik, kterym se za pomoci
asistenta dostane do patra a do nékterych specializovanych uceben.

Ve tridé S. sedi se spoluzakem v prvni lavici. Pani asistentka sedi po jeho pravé strané. Toto pracovni uspofadani vyhovuje
obéma stranam. S. je v oblasti sebeobsluznych ¢innosti plné odkdzan na pomoc druhé osoby - tu si samostatné vyzdda.
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Obtize jsou u S. patrné zejména v oblasti koordinace pohybt a v jemné motorice, také delsi mluveny projev ¢ini S. vétsi
obtize.

S. mavzorné vedeny vSechny Skolni i domdci sesity. PiSe do sesitt mensiho formatu (A5). Delsi zapisy zapisuje pani asistentka.
Vypocty, odpovédi na zadané otazky apod. S. zapisuje samostatné.

Dle vyjadieni pana feditele $koly probihd vzdélavani S. bez vyraznych potizi. Pan feditel je ze strany vyucujicich pravidelné
informovan o zptisobu edukace a sam také ve tfidé vyucuje matematiku. P¥i hodinach geometrie vSichni Zaci vyuzivaji vyu-
kovy program GEOGEBRA, ktery je pro né nejen pfijemnym zpestienim, ale zejména S. diky tomuto programu miize samostat-
né rysovat. Vsichni ucitelé pracuji podle IVP. Obsahovd napln uciva neni timto planem nijak upravena. S. prospéch je velmi
dobry - stdle prospiva s vyznamendnim.

Velmi pozitivné 1ze hodnotit socidlni zaclenéni S. do kolektivu tfidy. S. se tGcastni vSech aktivit. A na prvni pohled je partné,
ze spoluzaci jsou zvykli mu pomahat - automaticky oteviou dvefe, podaji spadlé véci, o prestavkach S. travi ¢as ponejvice se
spoluzdky.

Pti vyucovani se S. snazi plnit vSechny pozadavky, pri plnéni zadanych tkold pracuje, jak nejlépe dovede - velice se snazi.
S ohledem na pfechod zdka na 2. stupen bylo ze strany SPC navrzeno vyraznéjsi vyuziti PC techniky (osobni notebook), ktera
by usnadnila pfedevsim pofizovani zapiskl a umoznila by predavani dat v elektronické podobé (S. byva ¢asto nemocny- uci-
telé by mu mohli zasilat zaddni dkold a pokyny pro jejich vypracovani pribézné).

Rodice jsou se vzdélavanim syna spokojeni, velmi ocenuji vstiicny piistup vSech vyucujicich k S. hlavné v obdobich, kdy je syn
opakované nemocen a nemize do Skoly denné dojizdét. Rodice jsou se Skolou v pravidelném kontaktu - spolupracuji zejména
s asistentkou pedagoga.
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11 METODIKA PRACE S DITETEM S TOURETTEOVYM SYNDROMEM

Andrea Silberova

~Pomalu jsem zacal tusit, Ze to moje postiZeni neni tak diileZité, jako muj osobni postoj k mému postizeni” (Toman, 2009, s. 15).
citdt uspésného motivacniho recnika, spisovatele a pacienta s IS

11.1 Charakteristika Touretteova syndromu

Touretteliv syndrom, dale jen TS, je neurologicko psychiatrické onemocnéni, které MKN-10 nazyva kombinovanou tikovou
poruchou vokalni a mnohoéetnou motorickou. Tato nemoc s pocatky v détstvi a kulminaci potizi obvykle v adolescentnim
véku, md tendenci pietrvavat do dospélosti a je povazovdna za ¢asto invalidizujici poruchu, kterd je typickd obdobim dtlumu
a expresi projevil v rozlicnych podobdch. Pomér mezi chlapci a divkamije az 9:1 a na 1000 obyvatel pfipadd jeden piipad TS
(Mal4, 2000).

Tiky
»Liky jsou nahlé, nepravidelné se opakujici, ale stereotypni pohyby (pohybové tiky) nebo zvuky (zvukové tiky) rusici normalni
aktivitu. Tiku pfedchazi nutkani k jeho provedeni, které je zpravidla nasledovano uvolnénim vnitiniho napéti. Na rozdil od ji-
nych dyskinezi mohou byt tiky pfechodné potlaceny vili.” (Rizicka a kol., 2002, s. 167).
* Prosté pohybové tiky
Prosté pohybové tiky postihuji jedinou svalovou skupinu. Pfevazné se jedna o stereotypni, opakujici se nahlé a kratkodobé
pohyby trhavého rdzu, mohou se vyskytnout i méné dynamické pfetrvavajici stahy a kroutivé pohyby (dystonické nebo
tonické tiky). Jsou to napiiklad oblicejové pohyby, jako pomrkavani, kréeni nosu a zaSkuby, cukdni rtd a dal§ich mimickych
svalil. Casté jsou prudké trhavé pohyby hlavou, pfivirani oénich vicek, valivé pohyby o¢i, otevirani st a rizné nakrucovani
a skripani zubd, krouceni §ije a ramen, bouchani do bticha, patfi zde rovnéz izolované stahy bfisni stény a dalsi. Zvlastni
formou motorickych tikd jsou ndhld ztuhnuti u zrovna probihajici hybné aktivity, tzv. blokacni tiky.
e Komplexni pohybové tiky
Komplexnimi pohybovymi tiky jsou nazyvany stavy, kdy dochazi k riznym koordinovanym pohybdm zpisobenym jiz né-
kolika svalovymi skupinami, podobajicim se normalnim aktivitdm nebo gestikulacim, které jsou v§ak né¢im ndpadné nebo
nespravneé nacasovany. Mohou to byt bezicelné (potfasani hlavou, kyvani trupem) nebo mohou napodobovat konkrétni
cilené pohyby (odhazovani pramene vlasi z o¢i, rovnani bryli na nose, upravovani icesu ¢i limce apod.) Jindy je ptivodni
ucel pohybt nejasny (dotykani se, ohmatavani, uchopovani, ofichdvani a dalsi manipulace s riznymi pfedméty, jejich
odhazovani, idery do okolnich pfedméti, poskoky, vykopy nohou, abnormdlni chiize, ¢asto bizarniho razu, otocky a diepy,
¢i dokonce kotouly a cviky béhem chtize apod. Néktefi rodice a ucitelé se domnivaji, Ze tiky jsou projevy zlobeni, déti jsou
za tyto projevy trestany, okfikovany, ale ony za to nemohou.
» Prosté zvukové tiky
Zvukovymi tiky jsou vlastné motorické tiky, které postihuji dychaci, hrtanové, hltanové a oblic¢ejové svalstvo. Tyto zvuky
jsou tvofeny pohybem vzduchu nosem, tsty a hrtanem. Prosté zvukové tiky jsou jednoduché neartikulované zvuky typické
napiiklad popotahovani nosem, posmrkavani, odkaslavani, chrochtani, krkdni, hvizdani, sani. Na rozdil od téchto vcelku
nendpadnych a mnohdy pfirozenych zvuki se nékteré tiky projevuji napadnéjsim prabéhem, velmi hluénymi neartikulo-
vanymi hlasovymi projevy, vykiiky, jekotem a piskotem znacné intenzity. K vokalnim tikim ze pfifadit také nepfimérené
hlasitou fe¢ v bézné mluvé, kterou se mohou vyznacovat nékteii pacienti s TS.
» Komplexni zvukové tiky (hlasové tiky, vokalizace)
+Komplexnimi vokalnimi tiky rozumime slova, véty nebo jejich fragmenty, zahrnujici néjaky viyznam ¢asto nevhodného nebo
urazlivého charakteru. Bézné vyslovovani nebo ¢astéji vykfikovani neslusnych, ¢asto obscénnich slov se nazyjva koprolalie.
ného. Slova zahrnuji az nadmiru vulgarni vyrazy typické pro danou kulturni oblast. Cim obscénnéjsi a hrubsi je pouzity vul-
garismus, tim vétsi pfichazi tileva po provedeni takového zvukového tiku. U nékterych pacientl mize byt obtiZzné rozeznat
tikovou koprolalii od bézného kleni ¢i zamérnych nadavek.” (Rizicka, Jankovic, 2002).
Dalsi pfiklady vokdlnich tikt v komplexni podobé jsou palilalie, které jsou jakousi obdobou echolalii projevujici se opa-
kovanim slov i celych vét jiné osoby.
Spoleénymi ukazateli tikového onemocnéni jsou pocity, které jednotlivym tikovym projeviim pfedchdzeji. Pocity paleni
o¢i pfed mrknutim, strnulost zad, krku pfed zdSkubem hlavy, pocity mravenceni nebo §tipani v partiich ramen, pfedlokti
a zdpésti, nékdy jsou pocity popisovany jako Skrceni ¢i tlak a dalsi nespecifické pocity v ploskdch dlani, ramenou a hrdle,
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které pacienti jen téZce konkretizuji vlastnimi slovy. U vokdlnich tikoviych projevi jsou to pocity ucpani nosu, bolesti
v krku. Déti tvrdi, ze jim tam néco vadi nebo néco v krku, nose maji. Byvd pro né tézké tyto pocity popsat. Spolenym rysem
tikovych projevt je jejich potlacitelnost. Tikové projevy je mozno v ur€itych situacich po néjakou dobu potlacit vili, ovSem
za vnitiniho vypéti, které se nahromadi a projevi se pozdéji vybuchem nahromadénych tikd, o kterém se zminuje Rizicka
s Jankovicem (2002) a nazyva se rebound fenomeén. 0¢ delsi je doba potlacovani tikd, o to vétsim vybuchem se to projevi.
Obzvlasté ve Skole ijinde dokazou déti tiky zadrzovat, coz je pro né velmi naro¢né a budi dojem, ze jim v podstaté nic neni,
ucitelé nevéii, Ze jsou nemocni a nevidi, Ze po navratu ze Skoly domt dojde k tomuto jevu, museji se tzv. vytikat, aby se
zbavili celodenniho napéti a nashromdzdeénych tikil. Typické situace, kdy se pacient snazi tiky potlacit, jsou napt. vyucovaci
hodina, zkousSeni u tabule,icast na koncerté nebo divadelnim ptedstaveni (Rzicka, 2002).

11.1.1 Komorbidni, ¢ili pfidruzené potize v souvislosti s TS

Hyperkineticka porucha - ADHD ( Attention Deficit Hyperactivity Disorder)

Tato porucha pfevldda u vétsiny déti s tikovym onemocnénim, jsou pozorovany znamky ADHD jesté pied provadénim prvnich
tika. Charakteristickou je prevladajici porucha pozornosti, hyperaktivita, impulzivita, u déti se to mtze projevovat zvysenym
neklidem, skakdnim do feci, zvysenou tnavnosti pfi sledovani vykladu uciva, zdanlivé se tyto déti jevi jako neposlusné. Je
vhodné jim opakovat poZadavky, nejlépe jeden po druhém a ovérit si, zda pochopily, co jim bylo zaddno. Vetsi mnoZstvi poza-
davkii na né kladenych se mine ticelem, déti jsou roztrzité, zapomenou, co jim bylo zaddno, vykonaji jen édst poZzadavkii. Casto
se vyskytuji také poruchy uceni, témi jsou dyslexie (specificka porucha ¢teni), dysortografie (specificka porucha pravopisu),
dysgrafie (specifickd porucha psani) a dalsi (ValiSova, 2010).

Obsedantné kompulzivni porucha - 0CD, CD
0CD (obsessive-compulsive disorder) je zkratka pro obsedantné kompulzivni poruchu, kterd provazi nemalou ¢ast pacientd
s TS. Charakteristicka je opakujicimi se vtiravymi mySlenkami nebo nutkanim, ¢i pfedstavami, které vyvolavaji pocity tzkosti.
Typické piiklady projevil jsou napiiklad: ritualizované dotykani se pfedmétd, ¢asti téla, poklepavani, pocitani, striktni dodr-
zovani urcitych pravidel.

Ze Skolni praxe je typickym pripad chlapce, ktery se musel, opakované v urcitém sledu, dotykat rohtt skolni lavice. To narusovalo
jeho sousttedénost, pri vykladu uciva. Take jednim z podobnych pfipadi je nutkdni jiného chlapce, stipat spoluzdky do ruky, coz
prindselo fadu nedorozuméni mezi spoluzdky.

Mala (2008) relativné omezenou $kalu projevi, shrnuje do péti sekvenci:

o strach ze zneéisténi spojeny s ritudlnim omyvanim (az u 55 % pacienti);

* patologické pochyby spojené s ritudly kontroly (rtizné vzorce v poctu, case, kontroly svétla, plynu, dvefia oken az u 80%

pacientd a pocitaci ritualy u 20 %);

¢ neodbytné akty nebo myslenky sexudlni nebo agresivni povahy (obavy, Ze nékomu ubliZi, modlitebni ritudly, pocitani

a shromazdovani véci u 25 % pacientd);
¢ obsese piesnosti, symetrie, pofadku (precizni uspofddanost, organizovani véci);
e primarni obsedantni zpomalenost (neschopnost, zpomalenost, prakticky celodenni ritual napiiklad u oblékani).

Impulzivita a agresivni projevy

Porucha ovladani je jednim z projevt TS. Patii zde silné vybuchy zlosti, agrese, zachvaty zufivosti a vztek, nepfimérené sexualni ak-
tivity a dalsi. Razicka, Fiala (2003) se také zminuji o socidlné nevhodném chovani, které u 20-30 % pacientt byva charakterizovano
urdzlivymi pozndmkami k okoli, nej¢astéji proti ¢lentim rodiny, spolupracovnikiim, je zfejmé jednim z nejhorsich projevt TS.

Sebeposkozovani

Freeman (podle Rdzicka, 2002) uddva Siroké rozmezi vyskytu sebeposkozovani, 4-40 % pacientd s TS. Jednd se o pfipady, kdy
si pacienti rozkusuji vnitini strany tvaii do krve, okusuji rty, tlucou se péstmi, busi hlavou do dveti, zdi, vpichuji ¢i vbodavaji
sirdzné pfedméty do kfize. RGzicka (2002) navic uvadi zajimavost v této spojitosti a tou i tendenci pacientl s TS poskozovat
si o¢i mechanickym tlakem, ¢i jinak.

Z praxe je typickym pripad chlapce, ktery mél neustdle rozkousané tvdre, mél bolesti, byl vycerpany, dle slov maminky vymysleli
.figle”, jak toto nutkavé sebeznicujici chovdni obelstit. Nacpané koule obycejné vaty mezi tvdr a zuby napusténé hermdnkem,
tuzka mezi zuby, kterd nedovoli kousnout. Nastoupila i odbornd pomoc, vyroba krytu na zuby na ortodoncii, trvalo to dva roky. Po-
sledni moznosti bylo jit do experimentu - ortodontické dlahy, které maji udajné lécit IS. Chlapec uz souhlasil se vsim, byl ochoten
podstoupit cokoliv. Nosil v puse 10mm dlahu, Sislal, zvedal se mu z toho Zaludek, ale neslo se kousat! Po nékolika meésicich nutkd-

ni kousat se ustoupilo. Pouze mechanickd zdabrana v puse zptsobila postupné vyhasnuti nutkavého sebeposkozujiciho chovdni.
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Fobické a tizkostné poruchy

Fobické a tizkostné poruchy, tj. iraciondlni strach z riznych objektd, situaci, které mohou vyvolat silnou izkost. Fobie jsou
charakteristické obavami, vyhybavosti ze strany pacienta, snahou omezit kontakt s obavanym pfedmétem nebo situaci. U déti
se mize socidlni fobie také projevovat strachem z hlasitého ¢teni ve tiidé, pfednesu, mluveni s dospélymi, psani na tabuli,
jedeni ve skolni jidelné i o pfestavkach, telefonovani a dalsimi situacemi. U pacientl s tikovou poruchou a s TS obzvlasté se
zda byt samoziejmé, Ze se obavaji situaci, kdyby na sebe mohli upoutat pozornost (Hort, 2008).

Z praxe je charakteristickym priklad chlapce, ktery ve skole nebyl po dlouhy ¢as schopen jist Skolni svacinu. Postupnym utuZo-
vdnim ditéte, kdy mu bylo zpocdtku umoznéno jist svacinu mimo tfidu a postupne se prechdzelo k drobnym kompromistim mezi
ditétem a ucitelem, bylo dosazeno toho, ze chlapec v obdobi titlumu tikd, jedl i obédy ve skolni jidelne.

Deprese

Deprese lze u pacientd s TS vysvétlit mimo jiné i jako dtsledek citovych a spolecenskych dopadi Zivota s TS. Robertson (2000)
vysvétluje depresi u pacientll s TS chronicitou onemocnéni, socidlnim vypétim a stigmatizujicimi faktory. Hort (2008) se
zminuje také o riznych projevech, jako jsou vnitini neklid, prekazky v uceni, tzkost apod., rozdéluje piiznaky v jednotlivyych
fazich vyvoje takto: Uz v predskolnim véku lze jako zndmky deprese povazovat nezajem o hru, nesoustiedénost, ataky place
nebo kiiku, zamlklost nebo naopak agresivitu, ale i poruchy spanku a nechutenstvi. Ve skolnim véku jsou to pfevazné somatic-
ké projevy, tj. bolesti bficha, hlavy, pfechdzejici az v izkosti a fobie. Zvlastni piipady tzv. maskované deprese mohou skryvat
poruchy chovani. Po¢inaje agresivitou a konce protispolecenskymi vypady.

NOSI ¢ili nevhodné chovani

Robertson (2000) neobscénni komplexni socidlné nevhodné chovani nazyva zkratkou NOSI (Non-obscene complex socially
inappropriate behaviours). Toto chovani se tyka pacientd s projevy nevhodného rusivého chovani, maze se tykat az 30%
pacientd s TS, které zahrnuje slovni napadani nebo fyzické vypady vii¢i ostatnim jedincdm napiiklad urazkami tykajicimi se
vzhledu, zdpachu, ptivodu a podobné. Touha urazet své okoli mize byt potlacena podobné jako tikové projevy.

11.2 Dité s TS a vzdélavani

Robertson (2000) vyzdvihuje potfebu vytvofit koncepci zvlddani TS. Zahrnuje celou $kédlu intervence. 0d podpory a vzdélava-
ni az po farmakologickou 1écbu, v celkovém propojeném ramci. V pfipadé mirné formy TS pouceni, co syndrom obnasi, posta-
cuje. I kdyz je ucitel informovany o problematice TS, pokud p¥ijde do styku s timto ditétem, nemusi byt p¥ipraven a miize
byt zaskocen, i prestozZe uz se s TS setkal osobné, protozZe Zddné dva pripady nejsou stejné. Meyers (2005) také nabada
k nutnosti informovat v ramci §koly persondl, poéinaje uciteli, vychovateli, zaméstnanci kuchyné, bufetu, a celé fady dalsich,
kteri mohou pfijit do styku s timto Zakem. Pokud nékdo nevi, Ze ma pfed sebou dité s TS, mtze to mit v praxi dalekosahly
dopad i nemistnou poznamkou ze strany nezasvécené osoby.

Z praxe v zahranici je vysledovdno, Ze rodice jsou mnohdy diky Spatné informovanosti nuceni k individudInimu vzdéldvdni a mohou
byt v mnoha pripadech povazovani za zdroj odbornych informaci a tudiz povaZovdni za spojence. Celd fada rodict chce o nemoci
svého ditéte vedet co nejvice a hledaji sami co nejvice informaci a stdle si je rozsituji o nové. I proto by méli ucitelé brdt rodice ditéte
s tikovym onemocnénim jako rovnocenné spojence, mohou se od nich mnohé dozvédét, ale i naopak ucitel, pokud je znaly této pro-
blematiky, miiZe byt rodiciim a svému Zdkovi oporou, zdrojem informaci. Ne kazdy rodic se dokdZe orientovat v odbornych textech
a ne kazdy nadmiru zameéstnany ucitel md ¢as a moznosti neustdle hledat nové informace a sledovat vyvoj v této problematice.
Ucitel Korman (2007) zvefejiiuje postoje mladistvych k problematice TS: ,Pfeji si, aby rodice rozuméli, jak ndroc¢né je pro mé
zadrzovat tiky.”

Prvnim krokem v rdmci osvéty bylo v CR vydani multimedialniho CD o TS, (ATOS, 2007).

Komunikace s okolim v ramci Skolni dochazky

Jak jiz bylo vySe uvedeno, i nemistnd pozndmka ze strany neznalé osoby mtize mit na dité s TS dalekosahly dopad. Drtilkova

(2007) uvadi, ze okoli pochopi tiky jako formu nemoci, av§ak u kdzenskych prohfeskt neklidnych déti toto pochopeni nenalé-
za. Pouze tehdy pokud je okoli o tikovych potizich informovano, dokaze pochopit a akceptovat tyto projevy. Pro ndastin toho,
co prozivaji déti s TS, je zde vypovéd amerického studenta Colina (Korman, 2007).

Chlapec li¢i své pocity, které zaZivajii dalsi pacienti s TS. Popisuje situaci, kdy se ocitd prede vsemi ve Skole jako ve spodnim prddle.
Tvrdi, Ze diky tikovym projeviim se citi byt nahy nebo neustdle jako novy zdk, prvni den v nové Skole, neustdle pod drobnohledem

druhych, pozorovdn. Neustdle sledovdn, neustdle objektem hovordil.

Pti komunikaci s jedincem, ktery md ve chvili, kdy s nim mluvime, tikovou ataku, plati vSeobecny uzus: ,Vyckat, az tik pomi-
ne a volné pokracovat v rozhovoru.”
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Zvladani stresovych a frustraénich situaci, zbyteénych emoci

Daud udava, ze ¢im vétsi je postizeni ditéte, o to vétsi jsou dopady na jeho psychicky stav v dospélosti (podle Elliot, 2002).
Choroby a poranéni, kterd postihuji mozek, byvaji povazovany za problematické a zdlezi na reakcich rodiny, jak se s nemoci
ditéte vyrovnaji. Je rovnéz vhodné, podobné jako u programd na potirani sikany ve s§kolach, tyto programy rozsirit i ve vztahu
k nemocnym a postizenym détem a pomoci jim ziskavat nové zkuSenosti a poznatky. U¢it déti celit napfiklad posméskim, ci
pozndmkdm, které mohou vést k tendencim izolovat se, a tim se pfed nimi chrdnit, coz v ptipadé TS byva velmi ¢asté, ne-li pra-
vidlem, kterym by se mél naucit celit. Problémidm, stresovym a bezmocnym i beznadéjnym situacim v jejich o¢ich, pripadné
naslednym vybuchtim vzteku, place, je mozné se jim naucit ¢elit pomoci poradenstvi nebo nacviku technik chovani, coz nelze
zaménovat za domlouvani. Poradenstvi by se mélo zaméfit na pochopeni vlastni osoby, nahled na své chovani a vlivu druhych
na né. Pomoc p¥i nauceni spravnych nebo odnauceni §patnych vzorci chovani podle Elliota (2002) vice zapada do §kolského
poradenstvi. Stresové a frustraéni situace mohou vyvolat tizkost, kterou lze naué¢enymi postupy mirnit. Uzkost lze proménit
ve stav nabuzeni k vykonu, motivaci ke zvladnuti ikolu a postupné vystaveni se zatézové situaci miize ¢asem vyvolat vétsi
odolnost ke zvladani problémf doma i ve Skole. Vyuzitim pohotovosti organismu k viykonu nebo naopak tiniku lze tyto situace
zvladat provedenim napiiklad nékolika dfept nebo kratkym béhem. Snizi se tim napéti. U nékterych jedincti ovsem pohybova
aktivita mtize izkost prohloubit. Je nutné pfistupovat ke kazdému dle jeho moznosti a schopnosti zvladat naro¢né situace.
Lze se zamé¥it na kontrolu dychdni. Socidlni fobie jde ruku v ruce s izkosti, ktera je charakterizovana strachem z oc¢ekéavani,
coz lze u Touretteova syndromu rovnéz ocekdavat. Je jisty rozdil mezi socidlni izkosti a socidlni fobii.

Kvili nedostatecné informovanosti déti s tikovou poruchou, stradaji, pfitahuji pozornost a jejich tiky jsou mnohdy povazovany
za zlozvyky. Nevhodné zvolenymi vychovné vzdélavacimi postupy a nadmirou tlaku mohou jejich tiky nabyvat na intenzité.
Podle Coners (2002) TS je jednim z nejvice mylné diagnostikovanych a nepochopenych neurologickych onemocnéni, kterd maji
Spatny dopad na vzdélavani a socialné emocni pohodu ditéte. Ztejmé ucitelé slyseli néco malo o TS, ale pokud nemaji osobni
zkuSenosti z praxe nebo jsou jejich informace nedostateéné, mize dojit k nenapravitelnym chybam, az kfivdam na ditéti
s touto diagnézou. Dochdzi k jejich mylnému fazeni k porucham chovdni a bez dalsich vySetfeni jsou jejich tiky brany nikoliv
jako projevy nemoci, ale jako rusivy element ve tfidé a znak nezvladnuti vychovy ze strany rodict. Zde piiklad mladé Zeny,
ktera byla diagnostikovana az ve svych 36 letech, a to diky pofadu o TS, ktery nahodou zhlédla a nasla souvislosti se svymi
problémy, které v jejim okoli dosud nikdo nechapal, obratila se na odborniky, ktetiji TS spravné diagnostikovali, coz zdsadné
zménilo jeji Zivot. ,Na rozdil od jinych onemocnéni - poruch, které jsou ve tridach pfitomny - astma, cukrovka... ustupuje se
mnohdy od potrestani. Kdyz student pfedvadi své motorické a vokalni tiky souvisejici s TS, byva usmérniovan, karan, trestan.
Pro¢ by to délal? To se stava - lidé chdpou astma, cukrovku, ale nerozuméji TS” (Coners, 2002, str. 1).

Coners (2002) také uvddi, Ze v dobe, kdy netusila, ze se u ni jednd o projevy IS, myslela, Ze jeji nutkavé pocity v hlavé maji vSechny
déti. Pri hlasitém cteni si po kazdém pdtém slové musela pocitat do pétadvaceti, neZ mohla pokracovat ddle. Pozdéji si myslela, Ze
tyto pocity md jen ona, ale nemluvila o nich s nikym, aby si nemysleli, Ze je bldzen. Toto pocitdni byl jen jeden z mnoha pfiznakd,
se kterymi byla nucena se vyrovnat sama, po svém.

Dité s TS se milize v Zivoté potykat s mnoha nepiijemnymi situacemi, kterym by se mélo naucit celit. Problémtim, stresovym
afrustra¢nim situacim, pfipadné naslednym vybuchtim emoci, je mozné se naucit ¢elit pomociporadenstvinebo behavioralnich
technik, coz nelze zaménovat za domlouvani. Poradenstvi by se mélo zaméftit na pochopeni vlastni osoby, ndhled na své chova-
niavlivu druhych na né. Behavioralni pfistupy upfednostiuji preferenci urcitych vzorct chovani, pticemz tento druhy pfistup
podle Elliota (2002) vice zapadd do Skolského poradenstvi.

Stresové a frustracni situace mohou vyvolat izkost, kterou lze naucenymi postupy mirnit. U fyziologické tzkosti je pfithodné
vyuzit nabuzeni organismu a vystavit se stresové situaci. Vyuzitim pohotovosti organismu k viykonu nebo naopak tniku lze
tyto situace zvladat provedenim napiiklad nékolika diept nebo kratkym béhem. SniZi se tim napéti. U nékterych jedinct
ovSem pohybova aktivita maze tzkost prohloubit. Socidlni tzkost provazi kazdého jedince, jako je napiiklad tréma, ostych
pfed cizimi nebo autoritativnimi jedinci apod. oproti tomu fobie je provazena anticipaéni izkosti takové miry, Ze jedinec se
snazi vyhybat véem socidlnim situacim, které u néj fobii vyvolavaji (Honzak, 1995, 2008). V piipadé pacienta s TS je riziko
vzniku socidlni fobie zna¢né a v patologickém disledku miZe znamenat jeho socidlni smrt (ATOS, 2011).

11.3 Organizace a obsah vzdélavani ditéte s TS

Mertin (2004) vzhledem k ADHD poukazuje na zvysujici se vyznam rodic¢d a uciteld, jakozto nejvyznamnéjsich preventistd
a terapeut ADHD. Je zcela bezpochyby, Ze podobné jako ADHD i tikové onemocnéni vyzaduje specidlné pedagogické postupy.
Neni tieba rozliSovat mezi vychovou bézného ditéte, nebo s ADHD, nebo v pripadé tikového onemocnéni, véetné Touretteova
syndromu, ovSem je nutno brat na zietel, Ze bézné dité rusivé elementy vstieba bez zfetelnéjsi Gjmy, oproti napiiklad ditéti
s TS. V rdmci kvalitniho vzdélavani Mertin (2004) shrnuje tyto tfi proménné: osobnostni charakteristiky, kvalita vyuky, cas
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vénovany uceni, ovSem s pfihlédnutim k individudlnim potfebadm. Poznatky Mertina (2004) u ADHD lze aplikovat i na déti

s TS. Takové dité bude jisté znevyhodnéné ve svych pfedpokladech, které vsak lze kompenzovat kvalitnéjsim vychovnym

ptsobenim i dobou, po kterou na né dospéli ptisobi. Neni pochyb, Ze odbornd vychovné vzdélavaci péce poskytuje vétsi Sance

pro uplatnéni v budoucnu a bézny vyjchovny ptistup by mél byt programové zapojovan v ramci celého vyichovné vzdélavaciho

procesu. Nékteré postupy, které doporucuje Mertin (2004) u déti s ADHD, lze zcela jisté praktikovat i ve vychové a vzdélavani

déti s Touretteovym syndromem, coz jsou napfiklad:

* relaxace (rozvoj schopnosti odpocinku a uvolnéni),

o piitomnost dospélého a jeho zapojeni do aktivit déti, spolecné ¢innosti (icast dospélého prodluzuje dobu soustfedéni
na ¢innost),

» predvidavost (pfedvidavost jako prevence, nikoliv jako reakce na nasledky),

* jednoznacné piikazy (jasné, jednoduché, konkrétni a hlavné jednoznacné),

* nevychovavat slovy, ale éiny (zesilujici naléhani upevnit fyzickou pfitomnosti),

 strukturace ¢asu a ¢innosti - stabilni fad (uréity denni stereotyp, rutina, ¥ad, bez nahlych zmén a vykyvi),

 duslednost (diraz na autoritu rodice s pfihlédnutim k moznostem ditéte, dbat na plnéni vyi¢enyich ptikazt),

o priirozené nasledky (postavit se nasledklim pfi nesplnéni ukolu, ¢i povinnosti celem, fesit problém, nemarnit energii
na zbyteéné lamentovani).

Mertin (2004) povazuje emocni angazovanost rodict jako pozitivni, avSak i negativni faktor, kterym se mohou symptomy
ADHD zesilovat, coz by se dalo uplatnit i v ramci tikovych projevii. Ddle poukazuje na skutecnost, ze rodice jsou s ditétem
kazdy den, jsou poklddani za dominujici osoby pfi ovliviiovani ditéte, maji primarni zodpovédnost za jeho zdravy télesny
i duSevni rozvoj, jeho vzdélavani i vychovu. Ddle také kritizuje ceské Skolstvi, jeho orientaci na vykonnost a netoleranci
k détské zivosti. Pfevladajici frontalni zpisob vyuky, zesiluje nepozornost a neklid, ¢i ho dokonce zpisobuje. Rovnéz pouka-
zuje na nétlaky ze strany Skoly i rodi¢l na ziskdni diagnézy. Vagnerova (1997) s védomim nevyhodnosti pozice postiZzeného
ditéte odtivodiiuje obranné stimuly rodict, které maji slouzit k vyrovnavani se s touto zatézi, ktera je na né kladena, s tim
také spojena agresivita viici ucitelim, ktefi mohou byt vinéni ze §kolniho netspéchu jejich ditéte. K napéti mezi rodici a uci-
telem mize pfispivat i skutecnost, Ze ucitelé nemaji z pohledu rodic¢d zkus$enosti s riiznymi typy postizeni, véetné TS a jejich
nedostatecnd edukace, erudovanost, nedostatek kooperace s nimi, pfipadné stagnace ditéte, nebo jeho pfetézovani, mize
vést i k pasivni obrané rodict nebo hledani alternativniho feSeni, véetné zmény tiidy, skoly a pretrvavajicim pocitim do-
mnélé zaujatosti ze strany ucitele. ,Neshoda ucitele s rodici ditéti neprospivd.” (Vagnerovd, 1997, s. 11). U¢itelé by méli mit
na paméti, zZe pfiréeni role problémového ditéte, rigidni postoj k ditéti, anticipace problémd mohou fungovat jako socidlni
stigmatizace a mohou pfedurcovat dité k pozdéjsimu netispéchu v profesni roli. Zjisténi urcité odchylky, jakou je nap¥iklad TS,
muize dité fadit do role nemocného, coz se mize zdat socialné piijatelnéjsi a mélo by ditéti pfinést specifické hodnotici krite-
rium, adekvatni naroky a individualni pfistup. 0dlisné definovani problému zcela jisté ovlivni postoje k nému, toleranci k jeho
projeviim a celkové usnadni zivot (Vagnerova, 1997). Train (1997) zcela oprdvnéné upozoriuje na uskali, kterd 1ze ocekavat
i pfesto, ze je dité diagnostikovano. Pokud ma stanovenu diagnézu, je to do jisté miry stvrzeni, Ze jeho projevy neprameni
z nespravné vychovy nebo neposlusnosti ditéte, ovSiem nema tuto nalepku na cele, tudiz lze oc¢ekavat problémy v rdmci $irsi
neinformované vefejnosti, ale také i v prosté neakceptaci lékaiského vysvétleni projevi a naslednymi pocity viny u rodict
i pfes stanovenou diagnézu. Je dilezZité podporovat spravné poznavani a hodnoceni skutecnosti, citovou vyrovnanost, vy-
konnost pfizpdsobit moznostem a dbét na spolecenské vazby, které se v souvislosti s tendencemi k izolaci ze strany pacienti
a ztizenému postaveni ve spolecnosti, z divodd nepochopeni projevi TS, jevi jako stéZejni problém (Langmeier, 2000). Stejné
jako je tomu u neklidnych détiiv pripadé ditéte s TS je vramci edukace cilem ukazat moznosti a zdroje zvlddani kazdodennich
problémi, naucit se jim Celit a hledat moznosti a cesty zvolenym metodami, formami a postupy (Kol¢arkova, 2008).

11.3.1 Konkrétni zasady a pristupy v interakci s ditétem s TS

e jevhodné, aby ucitel tfidu pfipravil na p¥ichod ditéte s tikovym onemocnénim nebo vysvétlil problematiku tiki, pokud se
u nékterého z déti vyskytnou,

* doporucuje se vyhybat zlostnym reakcim na tikové a jiné rusivé projevy, pfestoze mohou byt znacné rusivé, dité je nedéla
schvalné, proto na né nekficte, nevykazujte je ze tfidy, netrestejte je poznamkami,

e jeptihodné, pokud mluvite s ostatnimi détmi o TS, podporujte jejich spolupraci,

e po dohodé s rodici ditéte 1ze vhodnym zptsobem seznamit spoluzdky s problematikou tikd, a to pfiméfené jejich véku,
avsak nevénovat ditéti nadmiru pozornosti, mohlo by to byt kontraproduktivni, mohlo by se citit pod drobnohledem,

* nedoporucuje se zahlcovat déti ptilis odbornymi vyrazy, doporucend doba prezentace maximdlné 20 aZ 30 minut s prosto-
rem pro nasledné dotazy,
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e nabizi se moznost vyuzit informaéniho CD ATOS, které je k dispozici na strankdch http://www.atos-os.cz, kde je k dispozici
animace, ktera i malym détem pomiize pochopit, o jakou nemoc se jedna,

e v zahranici se osvédc¢ila metoda prezentace nemoci pfimo ditétem, které je ji postizeno, s moznosti doptavani spoluzakt
k jednotlivym aspektim, které je zajimaji,

e muzete ocekavat otazky typu, jak se ti to stalo, je to nakazlivé, proc¢ tiky, které popisujes, jsou v posledni dobé jiné, anebo
proc diive dité délalo to a nyni néco jiného, jsou lidi s tiky hloupi, pro¢ to délaji, apod.

¢ je vhodné upozornit, Ze rozsah tikovych projevi, jejich sila a druh, se mtze v case ménit, nékteré zanikaji, jiné se opako-
vaneé vraci a objevuji se nové projevy,

e osvédcenym porovndnim, je Skytavka, kdy se déti ucitel zeptd, zda jiz nékdy méli Skytavku a zda se jim poda¥ilo ji zastavit
a jak se citili, kdyz trvala pfili§ dlouho, to by mohlo pfinést srovnani s tikovymi projevy i pro mladsi zéky,

¢ v zahranici se také osvédcily tzv. PEER programy, pomohou v zaclenéni ditéte do kolektivu tfidy a udrzeni zdravého klimatu
ve tfidé diky zapojeni vrstevnikd, ktefi pomdhaji ve spoluprdce i u¢itelem udrzovat dobrou atmosféru ve tfidé a vytvari podminky

¢ jeddlezité sledovat, zda nedochazi k posmésktim, zda dité s tiky neni izolovano,

* doporucuje se v§imat siimoznych naznakd Sikany,

e jezddouci, pokud informujete dalsi ucitele a vychovatele, ktefi mohou prijit s ditétem

e za urCitych podminek mutzete poucit i dalsi personal Skoly, aby chovani ditéte s tiky nepovazZovali za zlobeni nebo dr-
zost, mohlo by jejich nevédomosti dochéazet k jejich, zbytecnym napomenutim nebo nemistnym poznamkam, které mohou
u téchto déti napachat znacné skody,

e jsou zndmy pripady, kdy dité bylo za své tikové projevy posldno pryc¢ z jidelny nebo vykdzdno na chodbu z prestaveni, Z praxe stoji
za zminku pripad chlapce, kterému ¢inilo znacné potize, pokud si svlékal svetr. Nékdo na néj zavolal jménem, on ztstal s rukdvy sta-
zenymi bez hnuti a to trvalo dlouhé minuty, coz zpiisobovalo ve tridé vybuch smichu. Jeden z uciteld, ktery si této zvldstnosti vsiml, ji
podporoval tim, Ze pokud chlapce vidél svlékat si svetr nebo si ho oblékat, bez zjevného divodu na néj zavolal jménem a to vzbuzova-
lo opétovny smich celé tridy, véetné ucitele a dodnes tento jiz dospély muz, pocituje znacné tizkosti pti vzpomince na tyto situace.

 krizovym obdobim se jevi nastup puberty, kdy zpravidla dochdzi ke zhorseni tikovych projevi a dalSich pfidruzenych pfi-
znakd, budte v tomto obdobi vice shovivavi.

Zvladani rusivych projevi

Pti planovani rdznych kulturnich a jinych akci, je nutno pocitat s tim, zZe pro dité mze byt frustrujici navstéva divadelniho
predstaveni, koncertu nebo jiné aktivity, kde by jeho projevy mohly byt nadmiru rusivé, pficemz neni nutné ho z téchto akti-
vit vynechévat, ale nabidnout mu alternativni feseni, jako napf. opusténi salu pokud bude intenzita tik nartstat nebo bude
prilis rusivd, nechat ho odejit vytikat se do ustrani.

Zde se nabizi spravné osetteny postup v pripadu chlapce, ktery pri potiebé vytikat se, mél dohodnuto s ucitelem, Ze miiZe odchd-
zet ve vyucovdni na toalety, kde své tikove projevy miiZe ventilovat a vrdtit se do tridy, pricemz u chlapce dochdzelo drive k tomu,
ze po celou dobu skolni vyuky zadrzoval svou malou potiebu a nebyl schopen se soustredit na Skolni prdci, domii dochdzel tzv.
na posledni chvili, proto bylo postupné dohodnuto, Ze chlapec smi pouZivat toalety v dobé, kdy je vyucovdni, aby mél dostatek
soukromi, prospésnymi jsou riizné sportovni aktivity, soutéZe, kde muze dité pocitit uspéch z vitézstvi a muZe na chvili dojit
k vymizeni tikii. Zde pripad ze skolni praxe, kde chlapec, kterému jesté nebylo diagnostikovdno tikové onemocnéni a jeho projevy
byly znacné. Nebylo mu umoznéno navstévovat kurzy plavdni, rodi¢ byl postaven pred situaci, kdy mu bylo ddno na vybér, bud
dité z plavdni odhldsit, nebo dochdzet s nim, tzv. si ho pohlidat sdm, pficemz to nebylo z pracovnich duvodu mozné, tudiz chlapec
zustdval po dobu plaveckého vycviku v cizi tridé, coz s ohledem na jeho tizkosti zhorsovalo jeho tiky a citil se nezddouci a pozdeji
sejiz na jiné Skole plavat nenaucil, coZ ho dodnes znacné mrzi a trdpi.

Problematika medikace - léky

Nasazeni 1ékli predchdzi mnohdy tézka rozhodovani rodi¢di, zda vibec s 1éky zacit, jelikoz byvaji pfedepisovany pievazné

psychiatry a to stdle provazi fadu predsudkd (Silberovd, 2011). I pfesto, Ze v této oblasti jsou zaznamenany v posledni dobé

pocity nepohodli, a cela fada dalsich. Je vzdy nutné podélit se s rodi¢i o postiehy v této oblasti. Stava se, Ze rodic je na vySette-

niu lékate dotazovdn, jak dité léky sndsi, zda ho ve Skole n&jak neomezuji, to mize byt pro rodice problematické, pokud dité

samo neni schopno své pocity popsat.

Z toho vyplyvaji nasledujici doporuceni:

e rodi¢ by mél ucitele informovat, pokud dochdzi ke zméné 1é¢iv nebo tpravé jeho davkovani

e ucitel by mél rodici poskytnout zpétnou vazbu tim, ze si bude v§imat, zda nedochdzi napt. k vétsi unavitelnosti, ndpadnym
zménam a vykyvam v chovani apod.
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Ulevy

Doporucuje se, domluvit se s rodi¢i, zZe v pfipadech, kdy dité neni schopno s ohledem na sviij soucasny stav, zvladnout vyuku,
aby zistalo doma a povéfit nékterého z zakt, aby se podilel na shéru podkladi k doucovani doma s umoznénim zasilani uciva
a domaci ptipravy elektronickou posStou nebo ve tfidé zprostfedkovanim téchto podkladd a dochazenim za zakem. Pokud dité
pocituje nadmérnou tinavu nebo bolest, dovolte mu prosim, stdhnout se do tstrani v klidové zoné tfidy, na pohovku, matraci,
zinénku nebo gymnasticky mi¢, pokud ma dité svého asistenta, pomahaji ulevit od napéti a bolesti masdze tzv. mickovani,
nebo nékdy jen postaci chvile odpocinku s protazenim a stlac¢ovanim bolestivych partii.

Rusivé projevy, které nabyvaji na sile, mohou znacné rozhodit pracovni napln, obzvlasté, je-li potfeba soustfedit se na zadany
ukol. Napi. pfi pisemné prdci se nabizi moznost, nechat dité psat v kabinetu za dohledu pedagoga nebo asistenta. Pokud
je na ditéti znat nadmérna dnava, je neklidné nebo je viditelné, zZe se snazi zadrzovat své tiky jiz dlouhou dobu, pomtze,
umoznite-li mu napiiklad zajit pro kiidy, papiry, neni nutné a ani vhodné, posilat ho vytikat se na chodbu, sta¢i ndznakem,
pokyvnutim hlavou, domluvenym posunkem, nechat dité projit se na chodbu ¢i toaletu, aby mohlo své tiky provést a uvolnit
napéti. Neni vhodné posilat dité s tzv. obézniky nebo vzkazy do jiné tfidy, kde pouhym vstoupenim do tiidy vzbudi pozornost
nebo posmésky zakd, ktefi nejsou informovani. Mizete zapojit celou tiidu protahovanim, poskoky nebo zpévem, aby se od-
reagovaly spolecné s nim. Problematika hospitalizaci je naroénym obdobim pro dité i jeho rodinu, vétSinou se dité dostava
do psychiatrické 1écebny, diagnostického tistavu, na lizkova oddéleni a ztraci kontakt se spoluzdky a pfi navratu ho provazi
nejistota, zda zvladne navrat do své tfidy a nahromadéni zameskanych Skolnich povinnosti, spolupraci s rodi¢i. Umoznéni
preposilani vzkazl pies rodice, sepsani dopist, pohlednic se spoluzaky ditéte s TS, spoluzakovi napf. v ramci vyjtvarné vychovy
nebo ceského jazyka, miize toto obdobi znacné usnadnit. Doporucuje se také, konzultujete-li zameskané ucivo s hospitalizo-
vanym ditétem, pokud se jiz citi lépe.

11.3.2 Vyuzitelné pomicky

Kompenzaéni a rehabilitaéni pomtcky

Pro potieby déti s tikovym onemocnénim se v ramci Glevy od bolesti, které prameni z provadéni nékterych tika, osvédcily
molitanové micky, kterymi lze, provadét masaz prevazné krku a ramen, coz pfinasi dlevu u dpornych trhavych pohybt
hlavou, stacenim ke strané nebo pokyvovanim. V pfipadé potfeby je individualné mozné nasazeni kréniho limce u ob-
zvlasté silnych zaskubt hlavou. Jako vybornou kompenzaéni pomticku lze pouzivat balanéni mice, které zna¢né poma-
haji snizit napéti z dlouhého a nuceného sezeni na mnohdy nepohodlné $kolni zidli béhem vyucovani. O prestavkdach
pomdha protaZeni na Zebtinach, které jiz v nékterych tfidach byvaji soucdsti vybaveni ucebny, s naslednym uvolnénim
a odpocinkem.

Vzdélavaci pomicky

Ve vyucovani md pfevazna cast zakl s tikovymi projevy problémy v psani, mnohdy jsou shledany naznaky dysgrafie, dysor-
tografie apod., pfi¢emz lze doporucit minimalné od druhého stupneé zakladni skoly vyuzivani osobniho pocitace, notebooku
pro zdpisy uciva, zaznamy domdcich tkoll a vyuzivani rtiznych vyukovych programi. S ohledem na $patnou ¢itelnost pisma
déti s tikovym onemocnénim se osvédéuje vyuka psani vSemi deseti. I ucitel oceni ¢itelnost a snazsi kontrolu zapsaného tiko-
zapisy. Necitelny zdpis uciva nebo ukolu, pfindsi problémy navic a zvySuje strach ze selhdni. I pouhou kontrolou ze strany
ucitele, zda je zadani domaciho tkolu ¢itelné, mizZe snizZit jeho nasledny netispéch. Ucitelé by méli zkontrolovat, zda dité si
zapsalo a to Citelné zaddni tkolu. V matematice se u téchto déti doporucuje ¢tvereckovany sesit.

Obecna pravidla v ramci vychovné vzdélavaciho procesu

Zadny tikovy projev neni uréen u¢iteli nebo nékomu z ttidniho kolektivu, proto nesméji byt brany osobné, jak se nékdy v praxi

ucitelé domnivaji. Velkou pochybnost vnasi do chapani tikd i odbornd literatura. Konkrétné zarazeni tikdi do zvldstnosti cho-
vani v disledku neurézy vzniklé z konfliktniho vyvoje, ¢i nedofesenych obtiZi, jak uvadi v kapitolach ze specialni pedagogiky
pro ucitele (Novotna, Kremlickovd, 1997). Zde je patrné, ze i ucitel by se mél neustdle vzdélavat a vyuzivat aktudlni poznatky,
nikoliv se drzet dogmat, kterd mohou napiiklad povazovat dité s tiky za neurotické, pochdzejici ze socidlné slabé rodiny nebo

dokonce tyrané. To je omyl.
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Zasady, které 1ze uplatnit i v ramci vyjchovné vzdélavaciho procesu déti s tikovym onemocnénim, mozno shrnout v ja-
kési pomysliné devatero.

Divéra a otevienost - mluvte, naslouchejte:
¢ vnimejte redlné pozadavky, prosby a pfani, naslouchejte pottebam ditéte.

Podporujte samostatnost i vzajemnou spolupraci:

e osvédéené motto v socidlni praci se da uplatniti zde a to je:

e ,pomoz mi, abych to mohl udélat sam,”

e pomdhejte, ale ponechte plnou zodpovédnost,

e budte nablizku s radou,

* méjte na dité redlné pozadavky,

e neprekracujte hranice dnavy,

* nepodcenujte, ale nepfecenujte moznosti ditéte jako zdka a sebe jako kantora, ukazte a nabidnéte vicero zpisobt, jak se
uplatnit a pocitit i maly dspéch.

Spolupracujte s rodici:

* nepovazujte se za vSe znalé i rodi¢ je rovnocennym partnerem,

e vétsinou jsou to rodice, kteri se snazi shromazdit maximum informaci o nemoci ditéte,

e pokud rodic¢e nemaji ptistup k informacim, mdzZete jim poskytnout podklady vy osobné, pomtizete jim pochopit, co se s je-
jich ditétem déje a dalsi spoluprace bude snazsi,

¢ pokud mate jakékoliv pochybnosti, obavy, nejasnosti nebojte se obratit na odborniky, je lepsi se na mozné problémy pfipra-
vit, vyvarovat se jich, zmirnit je, nez $patnym dsudkem, nepochopenim podstaty véci odstrafiovat nedozirné nasledky.

Rozsifujte povédomi o TS:

e vzdélavejte sebe i okoli,

e predsudky mohou napachat velké zlo, pomozte je osvétou odstranit,

¢ ivymuzete byt ndpomocni, podélte se o osvédcené postupy,

¢ budte otevieni novym zkuSenostem, ovSem ne za cenu nepromyslenych experimentd.

Vsimejte si i nepatrnych naznaku sikany:

e drZte se zdsad prevence §ikany,

* nepodcenujte prvotni ndznaky v podobé izolace ditéte s tiky, i kdyz jista mira izolovanosti mize byt pro déti s tiky typic-
ka,

e udrzujte zdravy kolektiv tfidy, aby se déti do Skoly tésily, nebaly se.

Nekficte a nenapominejte dité za rusivé projevy:
¢ idrobné kiivdy mohou v ditéti ztstat hluboko a dlouho zakofenéné.

Poskytnéte dostatek casu a klidu na praci:

e zvazte i moznost nabidnout ditéti psat pisemnou praci mimo tfidu, pod dohledem, berte v tivahu kolisani ve vykonu v da-
sledku nadmérné kontroly tikd pfi psani pisemné prace, pomizete vytvorit klidnou atmosféru pro ostatni zaky, které dité
s tiky pfi psani rusi.

Nevénujte ditéti s TS pfehnanou pééi, ktera mize obtézovat.
* nedélejte mezi zZaky rozdily, pravidla plati pro vSechny, neskatulkujte si zaky.

Ukazte ditéti, Ze ma otevienou budoucnost:

* nepodporujte v ditéti s tiky sklony k uzavienosti,

e jsou oblasti, ve kterych tyto déti vynikaji, pokud v nécem dité neni tispésné, jsou tu ijiné moznosti, jak se uplatnit,
¢ hledejte nové alternativy a naucte je brat své onemocnéni spise jako malou kosmetickou vadu, nikoliv handicap.
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11.3.3 Hodnoceni

» gramatické jevy je vhodné zkouset radéji tstné ¢i formou dopliiovacich cviceni,

* nedoporucuje se snizovat vyslednou znamku za grafickou tipravu prace,

» piihodné je poskytnout dostatek ¢asu na dokonceni a ndslednou kontrolu pisemné préce,

* v geometrii a pozdéji rysovani hodnotit spi§ osvojeni a porozuméni ltce, nez pfesnost rysi (tyto déti mivaji velmi casto dys-
grafické projevy),

* doporucuje se tolerovat kolisani pozornosti, vracet dité k pozornosti a vzdy se pfesvédcit, ze zachytil pokyny vyucujicich
a porozumél jim,

* respektovat osobnitempo ditéte, v pfipadé omezeného ¢asu hodnotit pouze to, co dité vypracovalo,

e vhodny je také zvyseny dohled na to, aby si dité zapsalo domaci pfipravu a pomtcky,

e jevhodné také zatazovat do vyuky chvile odpocinku,

* dtslednym vedenim a pozitivni motivaci lze upeviiovat pracovni a ucebni vytrvalost,

* doporucuje se chvalit dité a povzbuzovat ho, a to i za snahu nejen za vykon a pfi hodnoceni a klasifikaci stavét pfevazné
na dstnim projevu,

 dale se doporucuje podporovat sebevédomi ditéte a budovat jeho sebedivéru,

* vhodné je také umisténi v pfedni lavici, v okoli klidnéjsich spoluzdkda,

* jenamisté, ocenujete-li dité i za malé tispéchy a spolupracujte s PPP nebo SPC,

e piihodné je, pokud v obdobich ndporu a vétsi intenzity tik budete shovivavéjsi,

* vhodny je individudlni pfistup, kazdé dité je jiné, co pfipad TS, to jiné ptiznaky, rovnéz tiky mohou mit proménlivou povahu,

* doporucuje se zvazit i moznost slovniho hodnoceni, které mize byt vice motivujici a fekne o kvalitdch ditéte mnohem vice.

11.3.4 Uskali v ramci §kolské praxe v ramci TS

Mertin (2004) vzhledem k ADHD poukazuje na zvysujici se vijznam rodica a ucitell. Je zcela bezpochyby, ze tikové onemocné-

ni vyzaduje specialné pedagogické postupy, to jsou:

* odpoéinek (umét se uvolnit od napéti a odpocivat i aktivné);

o piitomnost dospélého a jeho zapojeni do aktivit déti, spolecné ¢innosti (ic¢ast dospélého prodluzuje dobu soustfedéni
na ¢innost);

* jednoznacné piikazy (jasné, jednoduché, konkrétni a hlavné jednoznacné);

* mnevychovavat slovy, ale ¢iny (zesilujici naléhani upevnit svou pfitomnosti);

» strukturace ¢asu a ¢innosti - stabilni fad (urcity denni stereotyp, rutina, fad, bez nahlych zmén a vykyvii, zadné ndhlé
zvraty a zmény);

* daslednost (diraz na autoritu rodice s pfihlédnutim k moznostem ditéte, dbit na splnéni vyic¢enych piikazt);

e prirozené nasledky (postavit se ndsledklim pfi nesplnéni tikolu, ¢i povinnosti celem, fesit problém, nemarnit energii
na zbyteéné lamentovani).

Vagnerova (1997) fadi tiky mezi neurotické projevy v jedné kapitole s neurotickymi navyky, coz se mtze jevit jako matouci,
protoze ndvykiim se lze do jisté miry odnaucit, ovsem tikové projevy obzvldsté u IS nelze jednoduse odstranit pouhym odnau-
covanim. Podstatné je, ze déti neurotické jsou vice nachylné ke zvySené citlivosti, nestdlosti, drazdivosti a niz$i odolnosti
k zatézim, které se projevuji kolisavou vykonnosti, aktivitou, ndladami. Zmény, zhorSeni citového ladéni, vykyvy v prozivani,
horsi sebehodnoceni, vliv télesného stavu na negativni ladéni, nizsi zatézova tolerance, izkostnost jako trvalejsi rys, to je
vycet iskali, se kterymi se mohou potykat tyto déti. Mertin (2004) kritizuje ceské Skolstvi pro jeho orientaci na vykonnost a ne-
toleranci k détske zivosti. Prevlddajici frontdlni zptsob vyuky, zesiluje nepozornost a neklid, ¢i ho dokonce zptsobuje. Upozoriiuje
na natlaky ze strany Skoly i rodi¢t na ziskani diagnézy. Vagnerova (1997) s védomim nevyhodnosti pozice postizeného ditéte
odivodnuje obranné podnéty rodicd, které maji slouzit k vyrovnavani se s touto zatézi, ktera je na né kladena, s tim také spo-
jena agresivita viici uciteldm, ktefi mohou byt vinéni ze §kolniho netispéchu svého ditéte. K napéti mezi rodici a uciteli maze
prispivat i skutecnost, ze ucitelé nemaji z pohledu rodi¢h zkuSenosti s riznymi typy postizeni, véetné TS a jejich nedostatec-
na odbornost a zkusenosti, nespoluprace s nimi, pfipadné ustrnuti ditéte, nebo jeho pietéZzovani, mtize vést i k pasivni obrané
rodict nebo hledani alternativniho feseni, véetné zmény tiidy, skoly a pretrvavajicim pocitim domnélé zaujatosti ze strany
ucitele. , Neshoda ucitele s rodici ditéti neprospivd“ (Vagnerova, 1997, s. 11). Ucitelé by méli mit na pameéti, ze prircent role pro-
blémového ditéte, strnuly postoj k ditéti, predviddni problémil mohou fungovat jako socidlni stigmatizace a mohou predurcovat
dité k pozdejsimu netispéchu v profesni roli. Zjisténi urc¢ité odchylky, jakou je napiiklad TS, muzZe dité fadit do role nemocného,
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coz se mlize zdat socialné piijatelnéjsi a mélo by ditéti pfinést opravnéné hodnoceni, adekvatni naroky a individualni pristup.
0dlisné stanoveni problému zcela jisté ovlivni postoje k nému, toleranci k jeho projeviim a celkové usnadni zivot (Vagnerova,
1997). Train (1997) zcela opravnéné upozornil, pokud ma dité stanovenu diagnézu, je to do jisté miry stvrzeni, ze jeho projevy
neprameni z nespravné vychovy nebo neposlusnosti ditéte, ovSem nemad tuto nalepku na cele, tudiz l1ze oc¢ekavat problémy
v ramci §ir$i neinformované vefejnosti, ale také i v prosté neakceptaci lékafského vysvétleni tika. Postoje vefejnosti k nemoc-
nému, to platiipro pacienty s TS, mohou byt ovliviiovany napadnosti zevnéjsku, zménami chovani a riznymi predsudky. ,Ne-
moc je tfeba posuzovat nejenom jako biologickou odchylku, ale i jako ur¢ity druh socidlni deviace” (Vignerova, 2008, s. 89).
Népadné projevy, typické pro TS, lze zafadit pod ndpadnosti zevnéjsku, o kterych pise Vagnerova (2008). Na jejich zakladé
mlze byt dité i dospély pacient s tikovymi projevy povazovan za méné inteligentniho, méné schopného, coz opét nese urcita
rizika v podobé odstupu, odtazitosti, odmitani vrstevniky.

Détis TS jsou vice ohroZeny Sikanou. Jejich nizsi sebevédomi, napadnost, zvySend tizkostnost, socidlni neatraktivnostato, ze
mohou byt povazovany za divné, jsou jedny z faktort Sikanované obéti, o kterych pise Vagnerova (2008). V piipadé TS zcela
jisté dochazi ke zhorseni tikovych projevi, rostouci tendenci socidlni uzavienosti. Nejrizikovéjsim obdobim je nastup puberty
a dospivani. Je to obdobi citového kolisani, nestabilnich reakci, pfecitlivélosti a nejistoty (Vagnerovd, 2000). ,Sebedtvéra
je do znaéné miry socidlné ovlivnéna, zavisi na pfijeti a ocenéni jinymi lidmi, v tomto véku zejména vrstevniky” (Vagnerova,
2000, s. 225). Skupinové prijeti, touha po samostatnosti a divérném vztahu je v obdobi dospivani natolik silnd, Ze miZze vést
v pfipadé netspéchu, selhani nebo odmitnuti k vyhleddvani ndhradnich prozitkd, jako je tfeba koufeni, piti alkoholu.
Problémy a nasledna vypofadani se s nimi déti s tiky fes$i témito zpasoby:

e Stazenim se do sebe (pferuseni, omezeni kontaktd, uzavirani se do vlastniho svéta);

e StaZenim se do téla (psychosomatika, poruchy pfijmu potravy, zavislosti);

 Piesunutim jinam (agresivni chovani, vandalismus, anarchismus), (Spatenkova, 2004).

11.4 Kontakty

Obéanské sdruzeni ATOS - komplexni podpora a poradenstvi pro TS v ramci celé CR http://www.atos-o0s.cz/

Kazuistika ¢. 1

Mlady muz, jemuz v diisledku potizi spojenych s TS nebylo umoznéno dostudovat. Ve skolnim prostredi byl Sikanovdn ze strany
spoluZdki a nenachdzel podporu ani ze strany ucitele.

Muz, *1976, svobodny, SS, knihovnik, rysy obsedantné kompulzivni a izkostné poruchy nebyly diagnostikovany pro atypické
symptomy, specifické problémy se socializaci v kontextu TS.

Socialni anamnéza

Klient pochdzi z iplné funkéni rodiny. Matka i otec pracovali na sménny provoz, vztahy v rodiné harmonické. V soucasné dobé

klient bydli s matkou v byté vyskového domu. Vztah s otcem bezkonfliktni, otec zemftel, kdyz bylo klientovi 18 let, coz nesl vel-
mi téZce. Oporu klient nachazi u matky, ktera byla vychovné kompetentni, vztah je protepleny. Vzhledem ke zdravotnim poti-
zim klienta stdle znacénd fixace na matku. Kontakt s bratrem minimalni, avSak bezkonfliktni, vyjma obdobi klientovy puberty,
kdy se hadali. Bratr po absolvovani povinné vojenské sluzby zalozil vlastni rodinu, odstéhoval se. Komunikace s bratrem je

klientem pocitovana spisSe jako neutrdlni, bez citové vazby jako je tomu u matky a nebo jeji sestry, klientovy tety. Klientovi

byla schvélena Zadost o ¢astecny invalidni dichod. Klient byl hospitalizovan také pozdéji, na zakladé stavii, které mély izkou

souvislost s platonickym problémovym partnerskym vztahem se zenou a inklinaci k sektarstvi. Dnes na tuto zkuSenost klient

pohlizi s nadhledem, avsak se zna¢nymi obavami, Ze by se to mohlo opakovat. V soucasnosti Zije sam s matkou, partnerku

nemél a nemd, ackoliv touzi zalozit si rodinu. Dosud bez sexudlnich zkuSenosti.

Skolni anamnéza

Klient navstévoval MS, nastup do ZS v 6 letech, klient jiz ovladal plynulé éteni. Zadna specifickd porucha uéeni nezjisté-
na. Do 4. tfidy bezproblémové zatazeni do Skolni dochédzky. 0d predskolniho véku velky zdjem o ¢etbu knih a sbirani rtiz-
nych pfedméta. Prvni tikové projevy se objevily pii problémech na plaveckém vycviku, ktery byl absolvovan ve Skolnim
bazénu, jenz byl soucasti Skolniho aredlu. Na téchto plaveckych hodinach dochdzelo k natlaku ze strany instruktorky
plavani, kterd na klienta naléhala, nutila ke skoktim z mistku. Kratce po incidentu, kdy byl klient instruktorkou vystr-
cen z mistku do vody, nastaly tikové projevy, konkrétné vokalniho charakteru, které se stupnovaly a pfidavaly se i dalsi
Skubavé pohyby trupu. Klient udava, Ze v obdobi 90. let nikdo netusil, co se dé&je, proSel mnoha vySetieni a prohloubilo
to jeho jiz tak znacnou uzavienost. V ramci Skolni dochazky a také v souvislosti s absolvovanim lyzafského vycviku byl
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klient vystaven Sikané ze strany spoluzaka, proto se dalSich akci netcastnil. Klientovy potiZe vytustily v ataky silného kriiku
ve skole behem vyucovdni. Na tyto situace tfida reagovala smichem, vcetné ucitele. Klient uvddi, Ze ndpor nevydrzel a opustil tridu.
Uchylil se k tridni ucitelce, kterd ho po zklidneni posilala ¢asto predéasné domil z vyucovdni. PrestoZe nevédél on, ani ucitelka nic
o duvodu techto projevil, ani souvislosti s moZnou diagnézou Touretteova syndromu, nasel u ni pochopent. Klient byl nucen témito
okolnostmi, véetné hospitalizace na détské psychiatrii v Motole, 6. rocnik ZS opakovat. Klient uvddi, Ze cely priibéh povinné skolni
dochdzky v souvislosti s jeho tikovymi projevy a pridruZzenymi komorbiditami byl nadmiru frustracnim obdobim pro néj i rodice.
Pro tyto potize byl klient nucen odejit ze stredni skoly. Uplné sttedni vzdélani s maturitou si klient doplnil formou dalkového
studia na gymnaziu. V soucasné dobé je uznavanym odbornikem v tizké oblasti historie sportu, pfednasi a pise knihu.
Hodnoceni fizené ¢innosti s timto klientem

Klient pocituje velkou tenzi pfi komunikaci s opa¢nym pohlavim, avsak po pfekonani ur¢itého napéti nevaha aktivné sdélovat
své zkuSenosti a popisovat jednotliva tskali, kterym doposud celil. Vzhledem k jeho dzkostem a znaénému rozptyleni po-
zornosti zdanlivymi mali¢kostmi, jako jsou zvuky, kiik déti na ulici nebo jen vzddlena polohlasnd mluva, byla fizena ¢innost
vedena v nékolika fazich, které pomohly zmapovat jeho individualni projevy onemocnéni. On sam hodnoti narativni metodu,
ktera byla zvolena pro tuto praci, jako jistou formu lécby nebo terapie, protoze je pro néj obtizné hovoftit o tak osobnich vé-
cech, jako jsou jeho prozitky a vnimdani ovlivnéné nemoci. Klient svymi konkrétnimi prozitky, které utkvély v sémantickych
sekvencich, zcela nazorné ukdzal, jak i zdanlivé malickosti v Zivoté zdravého jedince, mohou mit dopad na cely jeho Zivot.
Klient touzi po vztahu, ale zaroven oteviené hovoii o tom, Ze je smifen s tim, Ze ztistane sam. Podle neverbalnich projevt je
patrné, ze vztah se Zenou je pro néj vidinou stastného zivota, ale vzhledem k jeho pfedchozi zkuSenosti v partnerském vztahu
se obava regrese psychotickych stavi. Klient je smifen se svou nemoci, ¢eli obcasnym zhor§enym staviim, ale i pfesto si dava
cile, které se mu dafi plnit, a¢ s velkym vypétim, jako jsou piipravy a uvddéni pfednaskovych akci v muzeu, kde pracuje. Zde
nachdzi své uplatnéni. Znacné frustrujici je pro néj neschopnost navazat intimni vztah se zenou. Silné touzi zalozit rodinu,
pocituje v sobé ochranitelské tendence a touhu po partnerce a ditéti, avSak jeho jedinou zkuSenosti v této oblasti je pouhy
platonicky vztah s divkou, kterd jeho city neopétovala. Tuto frustraci podporuje také fakt, Ze dosud Zije s matkou. Na druhou
stranu je vS§ak nutno podtrhnout jeho tizkou profilaci v oboru historie a statistiky spojené s hokejem, ktera zfejmé v dohledné
dobé vyusti ve vyddni knizni publikace (Silberova, 2011).

Kazuistika ¢. 2

Chlapec, ktery v disledku nepochopenti tikovych projevii nemohl navstévovat Skolni plavecké kurzy, byl nucen behem krdtkého
obdobi zménit skolu, az zakotvil na soukromé specidlni skole, kde je diky spravnému pedagogickému vedeni a tizké spoluprdci
Skoly, odborniktl a rodiny témér kompenzovdn a jeho vyhlidky jsou velmi dobré.

Chlapec/*1997, diagnostikovan TS, OCD, ADHD, specificka porucha psani, z netdplné, ovSem funckni rodiny, bez hereditarni
zatéze v rdmci Toureteova syndromu.

Rodinna anamnéza

Otec SS, 0SVC, matka VS, starsi sestra v pééi détského psychologa v dobé rozvodu rodiéfi, otec kontakt s détmi neudrzuje, jen
sporadicky, zahy po rozvodu otec zalozil novou rodinu, dcera z druhého manzelstvi. Nestykaji se. Rodina bez psychiatrické
zatéze.

Socidlni anamnéza
Matka z diivodu péce o syna dlouhodobé pracovala na no¢ni smény, nyni nezaméstnand, zaméstnavatel netoleroval dalsi stu-
dium a nutnost péce o syna, posléze matkou podana zadost o piispévek na péci, ktery byl, schvélen ve 2. stupni, tj. stredné
tézka zdravotni zavislost. Matka s détmi bydli ve statnim byté 3+1, I. kategorie. Otec se s détmi stykal jen do doby uzavieni
druhého nasledného snatku. Nezajimd se o jejich potteby, vyzivné platil do roku 2007 pravidelné, V soucasnosti dluzi znaénou
¢astku na vyjzivném.

Skolni anamnéza

0d 4 let chlapec navitévoval MS, adaptace velice problémovd, velkd fixace na matku, nikdy tam nechodil rad. Zaskolen v 7
letech, odklad skolni dochdzky na doporuéeni psychologa a pediatra pro nezralost. Skolni adaptace dobra, problémy nastaly
v poloviné 1. tridy. PPP - dysortografie, dyskalkulie nepotvrzena. Chlapec béhem dochdzky do 1. tridy vysttidal dvé skoly.
Ve druhém roéniku ZS pfesel na soukromou §kolu pro déti se specifickymi vzdélavacimi potfebami, kde je dosud, a to po pied-
chozi poradé s klinickym psychologem, kam chlapec dochazi od roku 2001. Jiz béhem dochazky do skoly v prvni tiidé byly
tridni ucitelkou pozorovany urcité ndznaky poruch uceni, hyperaktivita, tenze a tikové projevy. V soucasné dobé chlapec na-
vstévuje 8. tiidu s vybornym prospéchem, s vyznamenanim. V minulosti byl ve tiidé zaméstnavan specidlnimi ikoly v oblasti
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piirodovédy, kterd byla jeho vyhranénou zalibou. Po zméné tfidniho uéitele a po problematickém smifovanim se s nezdjmem
otce ztratil o tuto ¢innost zdjem. Chlapec jevil znaény zajem o biologii, botaniku, entomologii, pral si vlastnit kvalitni mikro-
skop s moznosti uklddat pozorované v digitdlni podobé. Byl znac¢né cilevédomy, az pfehnané, dle svych slov chtél vystudovat
nékolik vysokych skol a chce byt védcem. V soucasné dobé od téchto plant upousti. Znacéné se uzavira, nikam nechodi, kama-
rady nevyhledavd. Znaky socialni fobie.

Hodnoceni fizené ¢innosti s timto klientem:

Na zakladé spoluprace s chlapcem a jeho nejblizsi rodinou, véetné tiidniho ucitele, doslo k seznameni se s podklady z pedago-
potizi, jejich intenzita a variabilita, véetné moznosti postupd a feSeni, které nejen chlapci pomahaji pfeklenout problematicka

obdobi. Jak jiZ bylo vyse uvedeno, chlapec se od utlého détstvi potykal se zdravotnimi problémy vyrovnavanim se s porozvo-
dovou situaci v roding, coz ziejmé posililo jiz tak tizky vztah s matkou, na kterou je chlapec velmi fixovan. Z toho pramenici

maladaptacni potize prohlubovaly chlapcovu tizkostnost. Matka se dle nazorta 1ékait jevi jako vychovné zcela kompetentni,
vztah je zdravy, viely, bez citovych vykyvi. Tikové projevy zpétné byly edukaci matky zaznamenany jiz v batolecim véku. Byly
povazovany za hravost, détské dovadéni. Varovnym signdlem, Ze néco neni v potddku, byly markantni tikové projevy staceni

o€iv sloup, které byly matkou nahrdny na videokameru. Bez této nahravky byly tyto projevy ze strany obvodni lékatky baga-
telizovany. Tiky pfechdzely od cukdni hlavou, potahovanim krku, coZ mu zptisobovalo velké bolesti zatylku, mavani a tfeseni

rukama, poskakovani, mrkani, kréeni nosu, otevirani tst, vyplazovani jazyka, skiipani zubd, cucani pozitych tekutin i néko-
lik desitek minut v tstech, $tipani, kousani vnitini strany tvari, izolované stahy bfisni stény, které ptisobily rovnéz velké bo-
lesti a zformovaly chlapcovu bfisni sténu jako po neustalém posilovani. Jako hlavni problém v souc¢asnosti matka uvadi tikové

tlumenym smichem a také potfebou zavirat se do pokoje a celkovou uzavienosti pfed okolim. Matka uvadi: ,na tikové projevy

siza léta zvykli, jen je obéas prekvapi jejich intenzita, pfipadné navrat starych tikd nebo objeveni se zcela novych.” Diive mat-
ka nenachézela pochopeni ze strany détské lékatky, kterd nebyla pfili§ obeznamena s problematikou TS. Za socialné stigma-
tizujici povazuje matka i chlapec tiky vokalni, za které se chlapec stydi, snazi se je potlacit, ale tim se tiky kumuluji a dochazi

k expanzi tikd, které byly po urcitou dobu potlaceny. 0¢ delsi je doba jejich potlaceni, o to vétsi intenzitou se projevi. Jediné,
¢eho se v soucasnosti matka chlapce obavi, je jeho silnd socidlni izolace a moznost vyhledové dalsich tikovych projevd, jako

napi. koprolalie a chronicity nebo moznosti pfetrvavani pfiznakt do dospélosti a uvadi vysokou pravdépodobnost socidlniho

handicapu a obavy s tézkostmi v obdobi adolescence, které s touto nemoci mize byt velmi emoéné zranujici. Je nutné zda-
raznit, Ze intenzita chlapcovych obtizi se méni s denniiroéni dobou, rano jsou tiky mirnéjsi, v horkych letnich mésicich a pri

uinavé byvaji horsi. Také pozitivni a negativni stres ovliviiuje intenzitu tik. Chlapcovy nutkavé myslenky a ritualy jsou nyni

lepsi a objevuji se jen nepatrné naznaky, které chlapce ani dalsi ¢leny rodiny neomezuji, ¢i neznepokojuji, jako je napf. potfe-
ba srovnanych ¢asopist, jen vlastni lazkoviny, oblibené obleceni, které nosi chlapec témér do roztrhani, ritudlni vecerni obfad

pfed usnutim, vydavani sycivych zvukd nebo nutkdni stipat do loktd. Chlapctv uzky zdjem o biologii, ekologii, entomologii,
a tim zvySena potieba informaci z odbornych ¢lankd, casopisti a knih, které vjlucné zaplnovaly jeho volny cas, vice prohlubo-
valy jeho izolaci. Ani snaha matky o opakované vyhledavani zdjmové ¢innosti v této oblasti neuspéla at jiz z kapacitnich nebo

casovych divodi, kdy ¢as krouzkd nebo ptirodovédné stanice se kryl s ¢asem vyucovani.

S odstupem ¢asu matka chlapce povazuje za nejvétsi pfinos spolupraci se sdruzenim ATOS, informovanost a edukaci o tikové

problematice a hlavné stanoveni spravné diagnézy u chlapce, protoze doposud si matka vycitala, Ze néco déla Spatné, ne-
nachdzela pochopeni u rodiny byvalého manzela, ktera dosud nechdpe pri¢iny chlapcovych potizi a neustdlé poukazovani

spiSe naopak. Za pfinosné se jevi zafazeni chlapce do Skoly s malym poctem zaka ve tfidé. Za zminku stoji i dusledek postoje

byvalé tridni ucitelky, kterd si tikové projevy Spatné vyloZila a odmitala chlapce brdt na lekce plavdni se tfidou, chlapec byl nucen

zustdvat v cizi tridé, coz byla dalsi zména, kterd jeho tiky opét prohlubovala a znacné ovliviiovala i jeho tenzi v cizim prostredi, kde

byly jeho tikové projevy ostatnim détem k smichu. V té dobé se objevily jeho stavy tizkosti, nadmérné myti rukou, které vyustily

v potrebu vyhledat péci psychiatra, véetné nasazeni medikace. V té dobé se objevil i strach z vytvarné a pracovni vychovy, kde byl

nékolikrdt vystaven posméskiim pred celou tridou, kdyz jej ucitelka upozornila, Ze jeho vytvarny projev patii do materské skoly

a pred kazdou vytvarnou vychovou dochdzelo k nékolikandsobnému myti rukou po rdnu, véetné psychosomatickych potizi v po-
dobé tresu rukou, prujmu, bolestem bricha. Chlapec plakal a vzlykal po kazdém ndvratu ze skoly domii. To matku pfimélo ihned

zménit $kolu. Dodnes chlapce trapi, Ze mu nebylo umoznéno naucit se plavat v plaveckém kurzu se Skolou.

Po pfestupu na jinou $kolu jiz tato moznost nebyla. Rovnéz jeho strach z vytvarné ¢innosti se zmirnil, kdyz byl v nové skole

chvalen za snahu, ackoliv jeho vytvarny projev dodnes neni odpovidajici jeho véku. Dokonce vyhrdl i cenu ve vytvarné celo-
statni mimoskolni soutézi. Je zajimavé, ze chlapec kresli zvlastni obrazce, ptekryva nékolik vrstev obrazka pies sebe, otaci

papir pii kresbé az o 360 stupnf, ale dosud se o jeho osobity styl vytvarného projevu bliZze nikdo nezajimal. Chlapcovy vy-
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hlidky jsou dobré vzhledem k jeho vijbornému studijnimu prospéchu a vyhranénym zajmtm, které tak kvalitné vypliuji jeho
volny ¢as. Jeho charakterové vlastnosti, postoje a nazory jsou ve v§ech smérech hodnoceny kladné, je u uciteli obliben. Jeho
chovani se nejevi jako problémové, jelikoz jeho tikové projevy jsou brany spravné jako symptomy onemocnéni a okoli je obe-
znameno s touto problematikou. S osamostatnovanim chlapce pii vyhledavani vztaht s opaénym pohlavim v budoucnu, nebo
pii pohovorech, zkouskach muaze celit potizim, nemistnym poznamkam, ale informovanost mtze tyto postoje okoli zménit
(Silberovd, 2011).

Kazuistika ¢. 3

Nadand divenka s tikovym onemocnénim a problematickou adaptaci, s ndznaky pocinajici sikany a problematickou rodinnou
situact.

Divka narozena r. 2001, navitévuje 4. tf. ZS. Jesté v MS se u ni objevuje tikové onemocnéni, posléze diagnostikovan TS. Je
z nedplné, ale funkéni rodiny.

Rodinna anamnéza

Otec zdrav, spec. pedagog, bez psychiatrické zatéze. Matka zdrava, spec. pedagozka na matefské dovolené. Zije s pfitelem, se
kterym ma malého, nékolikamésicniho syna. Otec udrzuje kontakt s dcerou, ale s matkou, byvalou zZenou, vibec nekomuni-
kuje, nezalozil si zatim novou rodinu a pfes dceru si vyrizuje osobni icty s matkou pacientky. Otec azZ chorobné zarli na otéima
své dcery, na jeji blizky vztah k otéimovi a divce tento vztah vycitd, citové ji vydira a nepékné se vyjadiuje o matce, otc¢imovi
imalém bratfickovi, kterého pacientka velmi miluje. Matka Zije ve spolecné domdacnosti s pfitelem, oba se vzorné staraji o obé
déti. 0 nemocnou divku a zdravého chlapce. Otéim nedéld mezi détmi rozdil, nevlastni dceru ma rad, vénuje se ji, stara se o ce-
lou rodinu, celou rodinu vice méné zivi. Otec plati na dceru vyzivné pravidelné, ale jinak se o jeji potfeby mnoho nezajima.

Osobni anamnéza
Dité je z 1. gravidity, porod zahlavim, novorozenec zraly, nekiiSen. Divka pacientka byla do dvou let kojena, opakované pro-
délala zanéty hornich cest dychacich, jinak vaznéji nestonala.

Skolni anamnéza

0d 3 let navitévovala MS, na kterou si tézko zvykala, adaptace byla dost problémova. Cca v 5 letech se u ni zacaly objevovat
tiky pohybové, rozhazovdni rukama a pevné stisky dlani v pést, doprovazené zatinanim zubt a kiecovitym zaviranim oc¢i. Na-
stup do 1. t¥idy ZS v 6 letech, kde problémy pfetrvavaly a s pfibyvajicim stresem doma, hadky a rozvod rodiét a ve skole - po-
sméch spoluzaki, posléze mensi Sikana, aZ izolace od tfidniho kolektivu, se zhorSovaly. Divka v souc¢asné dobé navstévuje 4.
tf. ZS, navzdory vemu, co si prozila, ma vyborny prospéch. Je velmi nadand, krasné zpiva, maluje a hraje na klavir. P¥i zpévu,
malovani a hte na klavir ji tiky nerusi.

Zdravotni anamnéza

dostava na neurologii VEN v Praze 2, kde je ji diagnostikovan TS, celé rodiné se ulevi. Posléze prichdzi s matkou do Psycholo-
gické poradny o. s. ATOS, kde s ni pracuje psycholozka poradny. Stav pacientky zpocatku nebyl dobry. Divka byla stresovana

zmnoha divodd. Jednak bouflivy rozvod rodict ji nijak nepomdhal v jeji nemoci, ba naopak, potom postoj otce k nové rodiné

matky a citové vydirani dcery a pak taky piistup Skoly k jeji nemoci, ten byl pfimo odstrasujici. Divka byla stresovana ve §kole

Sikanou spoluzakl a §kola nebyla ochotna a schopna Sikanu Yesit, tvatila se, jako Ze neexistuje, takZe na doporuceni poradny

matka $kolu divce zménila a stal se téméf maly zazrak. Nova ZS, hlavné t¥idni uéitelka pacientky, jsou vstticni, spolupracuji

sporadnouisrodinou a diky pani ucitelce se divka s novou tfidou szila ve velmi kratkém case a v nové tiidé se citi dobte. Nasla

sitam nové kamarady a chodi do Skoly konecné rdda. Pochopeni skoly, vstficnost tfidni ucitelky je vybornym lékem na divci-
nu nemoc, pisobi antistresové a celé rodiné pacienta pomaha. Patii jim za to velky dik a je pfikladem, jak by to v praxi mélo

fungovat. Téch nedobrych pfikladi z praxe je bohuzel stdle hodné. Ale nesmime zapomenout zminit i fakt, ze divce - pacient-
ce rovnéz pomohl pfirdstek do rodiny, maly braska, ktery se taky osvédcil jako skvély 1ék na stres a nepohodu.
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Tato publikace je zajimava tim, Ze je psana piimo pacientem s TS, ktery pies sviij handicap dokazal pfekonat vSechna tskali
a stal se GispéSnym ve svém oboru. V této publikaci popisuje tskali, kterymi si v zivoté prosel.

SACKS, 0. AntropoloZzka na Marsu: Podivuhodné a vyjimecné Zivoty genidlnich a psychicky odlisnych osobnosti. 2. vydani, Dybbuk,
228 s. ISBN: 978-80-86862-1.

Tato publikace ¢tivé a vystizné popisuje zivot chirurga trpiciho TS.
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12 METODIKA PRACE SE ZAKEM S WILLIAMSOVYM SYNDROMEM

Hana Kubikovd
12.1.1 Zakladni charakteristika Williamsova syndromu, strucna etiologie

Williamstv syndrom (daleijen ,WS”) je vrozend porucha, jejiz pfi¢inou je geneticka vada, takzvand delece 7q11.23. Delece je
typem mutace DNA, p¥iniZ u postizenych jedincii chybi éast genetické informace v oblasti 7. chromozomu. Delece zahrnuje
pfedevsim gen pro elastin a nékolik dalsich gent (elastin je protein nutny pro fungovani pruznych cév, dostateéné mnozstvi
elastinu je dilezité pro spravnou funkci srdecniho svalu, artérii a dalsich velkych cév a organil) - celkem chybi priblizné
25-28 genii. Vezmeme-li v ivahu, ze lidsky genom je tvofen 25 tisici geny, pak ¢lovéku s Williamsovym syndromem chybi cca
jedna tisicina genetické informace.

Williamsidv syndrom se neda lécit a postihuje svého nositele na cely zZivot. Poskozeni 7. chromozomu vznikd téméf vzdy nahod-
né v obdobi krdtce pfed pocetim, po splynuti chybné pohlavni buniky s druhou se pak delece replikuje (Morris, Lenhoff, Wang,
2006). Vyjimecneé se mlize stat, ze ke ztraté genti dojde az v pribéhu embryonalniho vyvoje, takovy jedinec pak nema mikrode-
leci ve vSech bunikdch a také jeho postiZeni mize mit leh¢i, resp. jiny pribéh - takovéto formeé se fikd mozaikova. U zdravych

rodicl a sourozenct neni vyznamné zvysené riziko postizeni u dal§tho potomka. Sdm jedinec s Williamsovym syndromem ma

50 % riziko narozeni potomka se stejnym postizenim.

Svou povahou patii Williamsiv syndrom mezi mikrodelecni syndromy, které jsou jednim z typt chromozomovych aberaci.
Chromozomové aberace se oznacuji jako submikroskopické, coz znamend, Ze jsou zdkladni cytogenetickou analyzou neiden-
tifikovatelné. Tyto aberace nelze pozorovat mikroskopicky za pouziti béznych prouzkovacich metod. Ve vétsiné pfipadd je lze
zjistit pouze molekularné biologickymi, popfipadé molekuldrné cytogenetickymi metodami - typicka je metoda FISH (Koca-
rek a kol., 2006). Metoda FISH (Fluorescent In Situ Hybridization) je vySetfeni, které se provadi z krve a je pro stanoveni
diagnézy Williamsova syndromu klicové. Tato metoda spoc¢ivd v obarveni krve specidlnim fluorescenénim barvivem, které
v pfipadé Williamsova syndromu zabarvi misto, kde na 7. chromozomu chybi gen pro elastin (Morris, Lenhoff, Wang, 2006).
Dané vysSetieni je teoreticky mozné provést jiz v prenatdlnim stadiu zivota z plodové vody matky, bézné se ale tato specificka
vada pfi screeningu nezjistuje.

Pro tuto genetickou poruchu se nékdy (zvlast v némecky mluvicich zemich) také pouziva ndzvu Williams-Beureniv syndrom
(Bzdtch, Jariabkovd, 2002). Lékati Williams (v Aucklandu na Novém Zélandu) a Beuren (v Gottinge v Némecku) popsali toto
onemocnénivletech 1961-2 nezavisle na sobé v rozmezi nékolika mésicd. Vlastni geneticka pti¢ina syndromu (chybéjici geny
na 7. chromozomu) byla odhalena az v roce 1993, do té doby diagnostika probihala na zakladé pfitomnosti shodnych p¥izna-
ki - tzv. klasicka tridda: typicka tvaf, mentdlni retardace a charakteristicka srdeénivada (supravalvularni aortalni stenéza).

Williamstv syndrom patii mezi vzacné genetické poruchy, jeho vyskyt se odhaduje na 1:7 500 az 1:20 000 narozeni
(americka asociace Williamsova syndromu uvadi vyskyt jednoho dité s WS na 10 tisic poroddi, britskd nadace pracuje s preva-
lenci 1:20 000, skandinavské studie hovoti o vyskytu 1:7 500 (Morris, Lenhoff, Wang, 2006). V Ceské republice byla tato
diagnoéza potvrzena zhruba u nékolika desitek déti (pfesnd ¢isla nejsou k dispozici), redlny pocet by se vsak vzhledem
k prevalenci mél pohybovat v fddech stovek jedinct. V minulosti tento syndrom nebyl mezi odborniky pfili§ zndmy, a proto
je unas zejména v dospélé populaci poddiagnostikovan. Podezieni na Williamstv syndrom mize pfijit od odbornych 1ékaid,
ktefi maji dité v péci, napf. od kardiologa, neurologa, endokrinologa nebo od psychologa ¢i specidlniho pedagoga, ktefi
zjistuji pficinu psychomotorického opozdéni a v§imnou si charakteristickych znakd Williamsova syndromu. Stdle jesté neni
vyjimkou, Ze diagnéza je stanovena az v predskolnim nebo pozdé&jsim véku ditéte. Casna diagnéza je viak velmi dilezita, diky
ni je mozné preventivné pfedchdzet nékterym zdravotnim problémam, které se vyskytuji v pozdéjsim véku, dale je pak mozné
piivzdélavani a vychové vyuzivat specidlnich pedagogickych pfistupt a zamérit se na nejéastéjsi problémy s touto diagnézou
spojené.

Williamstv syndrom postihuje svého nositele na cely Zivot a projevuje se celou fadu pfiznak. Lidé s touto poruchou jsou si vel-
mi podobni, maji zpravidla Siroké celo, velka dsta s plnymi rty, malou spodni celist, nizky kofen nosu, pfi pohledu do jejich oci

(¢asto modrych) je mozné si vSimnout hvézdicovitého vzoru duhovky. Déti vétSinou byvaji malé - rodi se s nizkou porodni hmot-
nosti a iv dospélosti nebyvaji ptilis velci (pramérna vyska u Zen je 152 cm a u muzd 167 cm) - v zahranicni literatufe se o tomto

syndromu v minulosti psalo pravé v souvislosti se vzhledem a malou vyskou také jako o elfim (skfitkovském) syndromu.
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Nejpal¢ivéjsim zdravotnim problémem jsou vrozené vady srdce a velkych cév dosahujici rizného stupné zavaznosti. Vyskytu-
jise az u80% jedinci. Nékteré vady vyzaduji operacni feSeni, u jinych je vyzadovana tiprava zivotospravy, jindy staci pravidel-
na kontrola kardiologem, dalsi vady operovat nelze viibec. Narkéza znamend kazdopadné pro lidi s Williamsovym syndromem
zvy$ené riziko. V raném obdobi se nékdy vyskytuje tzv. hyperkalcémie ¢ili zvy$ena hodnota vapniku v krvi, kterd je ¢asto
spojena s odmitdnim potravy a zvracenim, ve vy$sim véku zpravidla spontdnné vymizi. Typicka je také hypotonie, tj. snizeni
svalového napéti, dale hyperlaxicita neboli zvySena volnost vaziva. Oboji v pozdé&jsim véku souvisi s vadnym drzenim téla,
skoliézou a s raznymi kloubnimi problémy. U lidi s Williamsovym syndromem se objevuji i potiZe s hybnosti pfedlokti, kdy
kosti v pfedlokti srlistaji a brani tak pfirozené rotaci ruky (synostézy). Mezi dalsi casté problémy se fadi dysfunkce stitné
Zlazy, predcasna puberta, hypertenze, zrakové vady (neptlisobici zavazny hendikep) a anomalie chrupu.

Urcitou zvlastnosti je tzv. hyperakuze, neboli zvy$ena citlivost sluchu. Znamend, Ze déti slysi hlasitéji tény, a to zejména
ve vyssich frekvencich (az od 20 decibeld, coz znamena, Ze sly$i nékolikandsobné lépe, nez zdravi lidé), nékteré zvuky mohou
vnimat az bolestivé. Déti s Williamsovym syndromem netoleruji fadu zvuka, které ostatnim p¥ipadaji normadlni (napf. détsky
plac, klepani, smrkani, hrom, ohnostroj, zvuky riznych spotfebicii). Na nepfijemné zvuky reaguji déti zakryvanim usi, jiné se
zacnou vztekat, rozpldéi se, chtéji utéct, mohou byt ve vztahu ke zdroji hluku i agresivni. Tato zvySena citlivost na zvuky se
objevuje skoro u 95 % lidi s Williamsovym syndromem, coZ jim pisobi nemalé potize v héZném Zivoté.

Psychomotoricky vyvoj byva u déti s Williamsovym syndromem od pocatku opozdény. Déti zacinaji pozdéji sedét, 1ézt, cho-
dit, mluvit (fe¢ ¢asto nastupuje az v pfedskolnim véku). V raném véku byvaji déti drazdivé a plactivé, maji potiZe se spankem
ikrmenim (Casto dlouho nutnda kasovitd strava). V pozdé&jsim véku se projevi riizny stupein mentalniho postiZeni, nejéastéji
v rozmezi lehké az stiedné tézké mentalni retardace (méfeno standardnimi psychometrickymi testy), vzacné se vyskytuji
jedinci s normalni inteligenci, pfip. lidé s téZsim mentalnim postizenim. U vétSiny déti se vyskytuji poruchy §kolnich doved-
nosti.

Vtadé aspektti se nelisi od jinych déti s mentalnim postizenim, avSak nékteré rysy jsou pro né natolik specifické, Ze se pfedpo-
klada jejich genetickd podminénost. Typickym pfikladem je rozdil mezi relativné dobrymi verbalnimi schopnostmi opro-
ti vyraznéji naruSenym zrakové-prostorovym schopnostem (projevuje se napf. obtizemi pii chizi v terénu, po schodech,
v orientaci). Pro déti je typické, Ze jsou aZ neobvykle spolecenské, komunikativni, pomérné bezkonfliktni a nadmiru
duvéfivé. Jejich vyjadiovaci schopnosti jsou mnohdy lepsi, neZ je samotné porozuméni tématu, cizim lidem se proto nékdy
jevi vyspélejsi a rozumnéjsi, nez doopravdy jsou (jako problém se to mlize projevit napf. pii posuzovani pfed posudkovym
lékafem ¢i u jednorazového psychologického pohovoru). Problémem byva také hyperaktivita, porucha pozornosti, nékdy
maji potiZe udrZet si pfislusny spolecensky odstup, v hovorech ¢asto ulpivaji na oblibeném tématu. Byvaji také velmi mu-
zikalni, hudba je doslova pfitahuje a mize byt vhodnym prostfedkem k motivaci.

V dospélosti maloktery jedinec dosahne plné nezavislosti. Lidé s Williamsovym syndromem tak zpravidla zGstavaji v péci rodi-
€0 nebo vyzaduji podporu formou chranéného bydleni a zaméstnani. Ptipady, kdy dospély s Williamsovym syndromem zaloZzi
rodinu a plné se osamostatni, jsou vzacné.

Specifické zdravotni problémy

Pro ptehlednost jsou zdravotni problémy uvedeny do tabulky, kde je vpravo uveden typ postizeni a v levém sloupci jeho
nejcastéjsi projevy (Pediatrics — Official Journal of the American Academy of Pediatrics, 2001). U zadného jedince s William-
sovym syndromem se nevyskytuje cely soubor pfiznaka a zdravotnich problémd, kazdy ¢lovék s Williamsovym syndromem je
jedinecny.

Tabulka 1: Zdravotni problémy jedincti s WS

. Esotropie - silthani (50 %)

Zrakové .
Hyperopie - dalekozrakost (50 %)
Chronické zanéty stfedousi (50 %

Sluchové ' Z v ust (50%)
Hyperakusis (90 %)

Zubni Mfllokluze - nes;’)révnyv skus’(83 %)
Mikrodoncie - ndpadné malé zuby (95 %)

(pokracovani tabulky na nasledujici strané)
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Kardiovaskularni

Celkem (80 %)

SVAS - supravalvuldrni aortalni stenéza (75 %)
SVPS - supravalvuldrni plicni stenéza (25 %)
PPS - periferni plicni arteridlni stenéza (50 %)
Stendza rendlni artérie (45 %)

Jiné arteridlni stenézy (20 %)

VSD - defekt komorového septa (10 %)
Hypertenze (50 %)

Genitourinarni

Strukturalni anomalie (20 %)

Enuréza - pomocovani (50 %)
Nefrokalcinéza (> 5 %)

Rekurentni infekce mocovych cest (30%)

Gastrointestinalni

Potize s pfijmem potravy (70 %)
Zacpa (40%)

Divertikly tlustého stfeva (30 %)
Prolaps rekta (15 %)

Kozni

Mékka poddajnd kiize (90 %)

Triselnd kyla (40 %)

Pupecni kyla (50 %)

Pfedcasné Sedivéni vlasti v dospélém véku (90 %)

Muskuloskeletalni

Kloubni hypermobilita (90 %)

Kloubni kontraktury (50 %)

Radioulndrni synostéza - sristani kosti (20 %)
Kyféza (20 %)

Lorddza (40 %)

Vadny stereotyp chtize (60 %)

Kalcium

Hyperkalcémie (15 %)
Hyperkalciurie (30 %)

Endokrinni

Hypothyredza - snizend funkce §titné zlazy (2 %)
Casny nastup puberty (50 %)

Diabetes mellitus (15 %) (v dospélém véku)
Obezita (30%) (v dospélém véku)

Neurologické

Hyperreflexie - nadmérné vystupnovani reflexnich pohybt
(7 5 O/O)

Centralni hypotonie (80 %)

Hypertonie (periferné) (50 %)

Chovani

ADHD (70%)
Generalizovana tizkostna porucha (80 %)

Kognitivni

Opozdéni vyvoje (95 %)

Mentdlni retardace (75 %)

Hraniéni intelekt (20 %)

Normaélni inteligence (5 %)

Narus$eni vizudlné-prostorové konstruktivni kognice (95 %)

12.1.2 Specifika ve vzdélavani déti s Williamsovym syndromem

Pfevazna vétsina déti s WS vyzaduje pfivzdélavani specidlni podporu. Mezi détmi s WS jsou v§ak znaéné rozdily, lisi se
v silnych a slabych strankach, proto jsou potfeby a moznosti u kazdého ditéte jiné. Vybér nejvhodnéjsiho zafizeni zavisi
na individudlnich schopnostech ditéte, ale také na dosahu Skolskych zafizeni v misté bydlisté. Rozhodnuti o vhodném za¥i-
zeni vyzaduje spolupraci mezi rodici ditéte a poradenskym zafizenim, vzhledem k opozdénosti vyvoje je pfinosem vyuziti
odkladu povinné skolni dochazky, piip. i zafazeni do pfipravného ro¢niku. Pro nékteré déti je vhodna integrace do bézné
zakladni Skoly, pro jiné je piinosnéjsi vzdélavani ve specialni Skole. Rozhodovani mezi integraci a vzdélavanim ve specidlni
Skole (obvykle zdkladni Skole praktické ¢i zakladni Skole specidlni) je ovlivnéno celou fadou faktord. V piipadé inkluzivniho
pristupu k ditéti je osvédéenym modelem pritomnost asistenta pedagoga a podpora poradenského pracovisté. Dité je vzdé-
lavano podle individudlniho vzdélavaciho planu, je mu poskytnuta pfiméfrend mira podpory (individudlni p¥istup, delsi doba
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na odpovédi, preference slovnich odpovédi pfed pisemnymi, moznost vyuziti notebooku pii psani poznamek, vétsi diraz

na praktickou aplikaci uéiva). Vyhodou inkluze je socidlni a emoéni zisk pro dité i jeho spoluzdky, Skola ditéti poskytuje

i pfirozeny prostor pro ndcvik socidlnich dovednosti a mordlniho chovani a posiluje individudlni, specifické schopnosti a do-
vednosti, které vyplyvaji z nadani ditéte. Pro nékteré déti jsou vSak vhodnéjsi specialni skoly, kde se klade vétsi diraz na po-
silovani problematickych oblasti. Mezi détmi s Williamsovym syndromem existuji znacné interindividudlni rozdily, a proto zde

neexistuje jedno optimalni feSeni pro vSechny.

V mnohych jednotlivostech se déti s WS nelisi od jinych déti s mentalnim postizenim a mohou tudiz tézit z bézné pouzivanych

pedagogickych postupi. V dalsich oblastech je pro né ale typické nevyrovnané rozloZeni jednotlivych schopnosti. V klasic-
kych inteligenénich testech dosahuji vyraznéji lepsich vysledki ve verbalnich iilohach ve srovnani s testy neverbalnimi.
Tomu odpovidaji i problémy ve vyuce a praktickém Zivoteé.

12.1.3 Specifické projevy déti s Williamsovym syndromem ve vztahu k vzdélavani

Zakladem dobré vyuky ditéte s Williamsovym syndromem je ocenéni jeho neobvyklych kladl a porozumeéni jeho potizim. Podi-
vame-li se na tyto déti jako na skupinu, ma vétsina déti s WS podobné silné a slabé stranky, tfebaze musi byt toto tvrzeni vidy
modifikovdno; dité od ditéte se totiz mize v mnohém lisit (Scheiber, 2002).

Silné stranky ditéte s WS

* spolecenskd a pratelska povaha - byvaji oblibeni zejména u dospélych,

e empatie, zdvofilost,

e mluvit za¢inaji pozdéji, ale maji az na vyjimky vyborné vyjadiovaci schopnosti (pfevazujici ov§em nad porozuménim!),
* plynuly a zfetelny mluveny projev, bohatd slovni zasoba,

e pamét na zvuky a slova,

¢ dlouhodoba pamét na informace,

¢ nadani pro hudbu a rytmus,

* dobrd pamét na obliceje.

Slabé stranky ditéte s WS

e problémy s jemnou a hrubou motorikou - ¢asto plynou z ortopedického omezeni,

e problémy ve zrakové-prostorové orientaci,

¢ impulzivita, ale ne vzdy hyperaktivita,

e problémy s vizudlni paméti,

* soustfedénost na detaily, unika jim celkovy koncept,

e problémy s abstraktnimi pojmy/problémy s abstraktnim myslenim,

e obtizné zpracovavani neverbalnich informaci,

* velmi ¢astd, az obtézujici konverzace na oblibené téma,

e zvySena citlivost na zvuky - nékteré zvuky mtiZzou ditéti zptisobovat azZ bolest,

o vy$si vyskyt problémového chovani (emoéni poruchy, psychiatrické poruchy, afekty, tizkostnost, frustrace), nez u ostatni
populace déti s mentalnim postizenim.

Podle zkusenosti rodict jsou nejkritictéjsim faktorem pro dspéch ditéte ve skole dovednosti a citlivost ucitele, které spocivaji
v rozpoznani a vyuziti silnych stranek ditéte. Ucitelé, ktefi umi ,zdlraziovat pozitiva”, a ktefi tato pozitiva podporuji, jsou
pro dobré zaclenéni ditéte nepostradatelni.

12.1.4 Medikace

S diagnézou Williamstv syndrom se poji fada zdravotnich probléma (napi. srde¢ni vady, problémy pohybového aparatu, po-
ruchy funkce ledvin apod.), ovéem lé¢ebny rezim se u Williamsova syndromu lisi dité od ditéte. Rada déti je zcela bez medi-
kace, nékteré déti jsou medikovany v souvislosti s vysokym krevnim tlakem ¢i nespravnou funkci §titné zlazy. V souvislosti
s ADHD ¢i zvySenou uzkostlivosti maji nékteré déti pfedepsana antidepresiva ¢i léky na zklidnéni a podporu soustfedéni.
Medikaci je vSak vzdy nutné zvazovat v souvislosti s dalsimi zdravotnimi problémy ditéte (zejména s ohledem na kardiolo-
gické potize). Dilezity je pro dité pravidelny pohyb, fyzioterapie, vhodné cviceni (prevence ortopedickych problémd a casté
obezity a diabetu 2. typu v dospélosti). Je oviem nutné znat aktudlni zdravotni stav konkrétniho ditéte a z néj vyplyvajici
piipadnd omezeni.
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12.1.5 Vliv onemocnéni na jednotlivé vzdélavaci oblasti

Komunikace a socialni vztahy

Velkou pfednosti déti s WS je jejich ptatelskost, spole¢enskost a komunikativnost. Re¢ se rozviji pomaleji, ale pfed na-
stupem do Skoly se fe¢ové schopnosti zlepsi (vyjimecné u nékterych déti pfetrvavaji problémy s feci i v pozdéjsim véku).
Ve skolnim véku vétSina déti s WS mluvi plynule a fec je velmi kultivovand, s obsdhlou slovni zasobou. Dobfe vyslovuji a ¢asto
napodobuji fe¢ dospélych. Jsou schopny odposlouchat a pouzivat nezvyklé vyrazy a slozité fraze, kterym vsak nerozu-
mi. Jejich vyborné vyjadfovaci schopnosti ¢asto pfevazuji nad porozuménim a mohou svym projevem plisobit vyspéleji, nez
doopravdy jsou. Re¢ovy projev déti s WS miiZe byt nevhodny, stale se opakujici. Nejéasté&ji mluvi o tom, co je samotné nejvice
zajimd (a mohou to byt velmi specifické zajmy - kombajny, traktory, pracky, stérace...). Maji sklon zveli¢ovat a dramatizovat,
porozumeéni je ve vétsiné pfipadu horsi nez vyjadfovani.

Vyvoj Teci Sel zpocdatku pomalu. Asi od dvou let syn zvlddal slova mdma, tdta, koné. Nejvétsi ndstup reci nastal ve 3,5 letech, kdy
nastoupil do Specidlni materské Skoly a zacal pouZivat komunikacni systém VOKS. Nyni po deseti mésicich je uZ docela upovidany,
s pomoci logopedky rozsitujeme slovni zdsobu, vytvdri véty. Zacinaji mu rozumét cizi lidé. Nevyslovuje zdaleka vsechny hldsky,
vynechdvd predlozky, spojky apod. Zacali jsme s muzikoterapii - poslouchdni zvukil a pritazovdni citoslovci, zkouseli jsme baby
signs - syn si v jednom obdobi vytvdrel svoje znaky, nekdy je pouzivd doted.

Déti s WS jsou velmi piatelské povahy, ale najit si kamarady stejného véku pro né byva obtizné, déti s nimi nemaji vétsinou
trpélivost, zdjmy se lisi od zajmu vrstevnika. Preferuji kontakt s dospélymi, ke kterym jsou Casto aZ p¥ili§ divéfivi, a tim
i snadno zneuzitelni. Tato vlastnost bohuZel ¢asto pfetrvava do dospélosti a stoji v cesté za samostatnym Zivotem. Byvaji
také neobycejné vnimavi vii¢i potfebam a pocitim jinych lidi. Nékdy maji problém s dodrZovanim spolecenskych konvenci.
Zadouci chovani je mozné posilovat nacvikem riiznych spolecenskych situaci, stanovenim pravidel, systémem odmén, disled-
nym piistupem.

Nds syn miluje spolecnost - hodné lidi, oslavy. Tési na vSechny mozné akce. Staci, aby nékoho zahlédl pouze jednou, a bude ho
od té doby zdravit na ddlku. Nedostatek zdbran md zajisté také, kazdému fikal AHOJ. Ale v posledni dobé se naucil pockat, aZ
pozdravime my jako prvni a pak fekne DOBRY DEN.

Déti mivaji téz problémy s mirnénim emoci, nemusi byt schopné kontrolovat radostné vzruseni nebo zadrzet slzy ¢i zlobu
nad zdanlivymi mali¢kostmi. Casto trpi tizkosti ze zmén a pfechods.

Piistup ucitele - mél by se vzdy ujistovat, zda mu zZak rozumi. U¢itel by mél uéit dité ur¢itému odstupu od cizich lidi a také
jej sméfovat k rozpozndni situaci, kdy neni vhodné mluvit o svyjich problémech ¢i oblibenych tématech. BEhem vyucovani by se
ucitel nemél bat pfisnéjsiho pfistupu, a pokud dité mluvi mimo téma, prosté jej taktné umléet (,Ano, tohle je zajimavé. Dnes
vSak mluvime o nécem jiném. Mtzes to vSak spoluzakim sdélit o prestavce, pokud je to bude zajimat.”).

Pozornost

Spatna soustfedénost, nervozita, zvy$ena citlivost, véetné zvysené citlivosti na zvuky (hyperakuzis) jsou typickymi pti-
znaky Williamsova syndromu. Déti s WS by mély dostavat piesné a jasné pokyny, je nutné je pravidelné pobizet k ¢innosti

a pripominat, k cemu je dana ¢innost dobra nebo co se ma pravé délat. Pro déti s WS je tézké soustiedit se delsi dobu na dany

ukol. Na druhou stranu jsou fascinovany béznymi pfedméty nebo tématy, na které se dokazou soustfedit velmi dlouho, proto

je vhodné oblibena témata vyuzivat p¥i vyuce, p¥ip. jako cilovou odménu za vykonanou ¢innost. Vhodné je zamezit rozptylo-
vani Zaka napf. posazenim ve tfidé do pfednilavice, pouzivanim sluchatek, zafazovanim ¢astych prestavek. Privyuce je vhod-
né pouzivat materidly, které neobsahuji mnoho obrazk ¢i barev. Zci s pridruzenym ADHD potfebuji i ¢asté stfidani ¢innosti

a moznost fyzické aktivity i béhem hodiny.

Jako vétsina déti s mentdlnim postizenim rozumi i déti s WS lépe jasné strukturovanym tikolim s pevnymi pravidly -
s ispéchem se s nimi dd pracovat metodou strukturovaného uceni ¢i dal$imi metodami pouzivanymi napf. u déti s poruchami
autistického spektra.

Percepéni a motorické zvlastnosti
Vétsina déti s WS md potiZe s koordinaci jemné a hrubé motoriky, s vizuo-motorickou koordinaci a vizuo-prostorovou

integraci. Vétsiné skolou povinnych déti s WS délaji potiZze dovednosti vyzadujici manipulaci s prsty. Psani pismen a ¢islic,
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piesné stithani ntizkami ¢i vymalovavani ohranic¢enych ploch mtize byt pro dité velmi frustrujici. Pro mnohé mohou byt obtiz-
né téz kazdodenni dovednosti jako zavazovani tkanicek, krajeni potravy, zapinani kosile a kabatu. Maji problémyi s orientaci
v prostoru - mohou mit potize s vnimanim vzddlenosti, hloubky, tvaru, velikosti, objemu, rozdilu mezi popfedim a pozadim.
Mtze Cinit extrémné obtiznym ,vidét les pro stromy”, rozumét vécem jako celku namisto toho, aby je vnimaly jako soubor ¢asti

vovos

se osvédcuje zafazeni hudby ve vech formach, véetné tance a pohybové pripravy.

Cteni

VétsSina déti s WS nemd se ¢tenim velké problémy a naudi ¢ist alespon na zdkladni drovni. Ze vSech Skolnich pfedmétd byva
¢teni tim, ktery se déti s Williamsovym syndromem uéi nejsnaze a ktery je bavi. Vzhledem k dobré sluchové paméti je vhodné
pii vyjuce cteni pouzivat klasickou analyticko-syntetickou metodu, kterou je vsak mozné kombinovat s dalsimi metodami
vyuky. Jako motivaci ke ¢teni je vhodné vyuzit oblibené téma - dité tak mize ¢ist knizky o hasi¢skych autech ¢i kombajnech,
Casopisy o oblibenych hudebnich skupinach, propagaéni materidly ¢i letdky o prackach, sekackach na travu apod. Pfi ¢teni
vSak maji potize s pochopenim textu (nepomeér mezi fonologickou a sémantickou slozkou) - dité dobfe rozlisuje jednotlivé
hlasky, spojuje je do slov, ale vazne u nich pochopeni vétné struktury a celkového obsahu sdéleni. Je tedy nutné neustale
klast dopliiujici otazky tykajici se textu a logickym souvislostem v ném. Dobrd metoda je diskutovani o tématu, probirani ob-
sahu jednotlivych odstavci, je vhodné pfectené vizualizovat, aby dité mélo jasnou pfedstavu, o¢ se v textu jednd. Pro vyuku
plynulosti cteni pomaha spolecné cteni s ditétem.

Psani

péni tvari pismen, umisténi na plose) a zaroven kviili problémim s jemnou motorikou. Casto jsou schopny se naucit psat,
ale vzhledem k naru$eni jemné motoriky je pismo necitelné. V zahranié¢i déti s Williamsovym syndromem ¢asto vyuzivaji k na-
cviku psani a pozdéji i zapisovani si poznamek notebook, podobny pfistup se osvédcuje i u nds. V ostatnich predmétech je
lepsi dité psanim nepietézovat, je mozné vyuzivat napf. dopliovacky misto diktatd, vytisknout ¢astecny zapis z hodiny, kde
si dité dopliiuje jen vynechané véci atd. Pokud zaci pisi dlouhy diktat nebo zapis (a zak s WS ho pise ruéné), bylo by dobré mu
dat vice ¢asu nebo zkratit zdpis s tim, ze zbytek si dopiSe doma. Zaroven je ale nutné vysvétlit ostatnim zakdm, pro¢ se tak
déje - ¢im starsi zaci zdkladni skoly to budou, tim mensi pochopeni se mizZe objevit.

Matematika

Oblast poctd a geometrie byva pro déti s WS velmi problematicka, protoze vyzaduje zrakové-prostorovou orientaci a schop-
nost abstraktniho uvazovani. Ptivyuce je vhodné zapojovat vSechny smysly, pouzivat realné predméty, vyuzivat humorné
priklady a zkuSenosti z redlného Zivota (krdjeni pizzy pro zlomky, nakupovani pro s¢itani a odecitani, pro vyuku ¢asu te-
levizni program), oblibena témata, éasto opakovat. Je mozné vyuzivat ¢iselnych fad, karticek s ¢isly pfifazovanych k pred-
métim, omezovat pocet zadani na stranku. Ctvere¢kovany papir mize déti mast, rad&ji pisi do sloupct ohrani¢enych linkami.
Vzhledem k obtiZim v grafomotorice by mél ndcvik psani ¢islic a vlastnich aritmetickych operaci probihat oddélené - grafickd
podoba ¢islic zaméstna pozornost ditéte natolik, Ze se nesoustfedi na s¢itani a odéitani. Nékteré déti nasobeni a déleni prosté
nezvlddnou, mély by mit moznost pouzivat kalkulacku, dalsi déti maji problémy s hodinami s kulatym cifernikem - digitalni
hodiny mohou byt feSenim. I v matematice je vhodné vyuzivat hudbu - rytmické fikanky jakozto prostiedky k porozuméni
sCitani, od¢itdni, ndsobeni, déleni a dal$im matematickym dovednostem.

Matematika je u nds nejméne oblibeny predmét, i kdyz v ni za posledni ptilrok udélal syn obrovsky pokrok. Je mu 14 let a pordd
pouzivd prsty, aby si pocitdni dokdzal predstavit. V den, kdy je matematika na rozvrhu, by nejradéji nesel do skoly a taky to na mé
uz pdrkrdt zkousel.

Vyuziti hudby

Déti s WS maji pravdépodobné diky své genetické poruse velmi viely vztah k hudbé, fada z nich ma k hudbé i dispozice a talent,
hudbu je u nich velmi vhodné vyuzivat v kazdodennim Zivoté. Doporucuje se vyuziti hudby jako zklidiiujiciho faktoru
(lidé s WS trpi ¢asto nadmérnou tzkosti) nebo jako podpirného prostiedku p¥i uéeni (vyuziti rytmu, rozsifovani slovni
zasoby, memorovani dilezitych idajl a zvladani sekvencnich dloh apod.).

Rtzné techniky mohou pomoci i v dal§ich oblastech - rytmicka cviéeni a pohybové aktivity pii hudbé podporuji a rozvijeji
moznosti pohybu, pomahaji vyjadfovat pocity, zlepsuji motorickou koordinaci a vytrvalost. Dechova cviceni zase posiluji
dychaci svaly, uvoliiuji tenze atd. Prace se zvukem mizZe napomoci i pfi zmiriiovani hyperakusis - dité mize mit nepfijemny
zvuk nahrany a pfi pfehravani samo reguluje hlasitost a délku pfehravani, takto si mize na fadu zvukil postupnym nacvikem
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zvyknout. Nékteré déti jsou schopny ucit se hrat na néjaky hudebni nastroj (v oblibé jsou bici), jiné se mohou realizovat napf.
v péveckém sboru.

Citlivost na rizné zvuky nds provdzi od malicka. Syn postupné proSel obdobim, kdy mu vadil vysavac, stahovdni Zaluzii, stérace
auta, vrtacka, siréna, smrkdni. Stabilné se v Zebricku neprijemnych zvukil drzZi détsky pldc¢ a zvuk mixéru, nejnoveji se priradila
citlivost na klepdni a zatloukdni. Syn reaguje zakryvdnim usi, strachem, pldcem, ktery neni k utiseni. V dobe, kdy sousedé v pane-
ldku rekonstruovali byt, jsme se museli doc¢asné vystéhovat...

Jako miminku synovi vadil kazdy zvuk, vysavacem pocinaje, tleskanim konce. Pak se to vyrazné zlepsilo, vydrZel i kiovinorez.
0d 4 let si ale neustdle zakryvd usi a vadi mu zvuky, které uz mel zvlddnuté.

Do dnesniho dne nds nejvétsi problém je prdvé hyperakuzis. Nejvice se syn boji strunové sekacky, motorové pily a Stékotu psa.
Ucime ho, aby nam tekl, jaky zvuk mu vadi a mohl véas odejit. Mdme radost, kdyz se uz obcas dokdze ovlddnout a zvuk, ktery mu
vadi, chvili vydrzi.

Pro rodice déti s Williamsovym syndromem sestavila muzikoterapeutka Mgr. Dana PSenickova navod jak s détmi pracovat -
fadu nameétd je mozné vyuzit i pri vyuce ve Skole:

~Moznosti jak vyuzivat prvkil muzikoterapie v prdci s détmi v kazdodennim Zivoté je mnoho. Napr. spojovat logopedickd cviceni

s muzikoterapeutickymi technikami, coz vede ke stimulaci a podpore rozvoje reci. Védomeé vyuzivat schopnosti déti odposlou-
chat. Novd nebo nezvykld, tézkd a problematickd slova ddt do jednoduchych veét, presvédcit se, zda dité porozumélo a procvicovat
s jednoduchou melodii v rozsahu 1-3 tonil. Zpivat i jednoduché instrukce, napt. ,Ddme papir do kose”. Pro podporu prostorové
orientace vyuZzit vzestupné ¢i sestupné melodické linky. S kazdou ¢innosti, kterou je tfeba nacvicit a podporit, spojit jinou jedno-
duchou melodii. VyuZivat zvukii na CD ve spojenti s redlnymi predméty, obrdzky, situacemi - s moznosti ovlddat hlasitost
zvuku. Predklddat zvuky formou hry. Seznamovat, trénovat, citlivé ddavkovat, zvykat. Vyhledat CD se zvuky pfirody, domdcnosti,
s lidskymi zvuky. Také CD, kde jsou pouZité zvuky ve spojeni s hudbou... Variantou muze byt hra napt. ,Pujdeme kolem stavby,
Jjaké zvuky tam muzeme slyset?” Nezapomenout spojovat slySené zvuky s obrdzky, vymalovankami a je-li mozZné i s redlnym
pohybem (tukat prstem, klepat kladivkem, michat, mlit, sypat, lit) - s pouZitim opravdovyich pfedmétii. Pozdéji pracovat
s variantou “jako” bez predmétil. VyuZivat mozZnosti hry na télo. Dlouhodobé. Napr. ruce - dlane tleskaji, konecky prstil tukaji,
ruce pleskaji do stehen, nohy tapou - chodi, dupou. Ve spojeni s rozvijenim prostorové orientace tleskat pred télem, za, nad, vedle,
dupat pred zidli, vedle Zidle. VyuZivat hdzeni micem se zpévnim rytmickym doprovodem: A-hop, A-hop-sa-sa-sa-sd. Vyuzivat hud-
bu v co nejvétsi - ditéti prijemné - mire. Zvuky zvitat doprovdzet pohybem - medvéd - kyvdni, klokan - hopsdni, slon - tézky krok,
mysSka malé krucky po Spickdch, ptak - mdvdni rukama jako kridly. Orientaci na cestdch do obchodu, skolky, skoly, na zahradu,
hristé ¢i do bazénu podporte pisni nebo melodii, nejlépe vilastni, jednoduchou spolecné s ditétem vymyslenou, kterou si
prozpévujte jen na té které vybrané cesté. Napi. zpivame: ,Jdeme nakoupit, koupime si rohlik”. Pfi pocdtecni vyuce zdkladu
psani je dobre vyuzivat bdsnicek, fikadel vhodnych k ndcviku a procvicovdni grafomotorickych dovednosti. Déti rady mluvi, coz
Ize vyuzit k hlasitému predrikdvani toho, co maji délat. Napr. velmi jednoduse: ,Pastelka jede nahoru a ted jede doli1”. Vse,
o ¢em se zminuji, dlouhodobé vyuzivam pfi prdci s détmi. Vse, o cem je téma kaZdého muzikoterapeutického setkdni déti opako-
vané vidi, slysi, uchopi, citi, proZivaji, je-li mozné i ochutnaji.

Strucné: Za pomoci muzikoterapie je mozné podpoftit psychomotoricky rozvoj ditéte, pracovat na posileni pozornosti a pameti,
na rozvoji védomé verbdlni a neverbdlni komunikace, vyrovnat verbdlni schopnosti s porozuménim, podporit porozumeni obsa-
hu mluvniho projevu, zlepsit vyslovnost, posilit oblast zrakovéprostorové integrace, korigovat smysl pro dramaticnost, nacvicit
a upevnit spolecenské chovdni, posilovat problematické oblasti napt. emoc¢ni nevyrovnanost, ndcvik zpracovdni stresovych situaci,
posilit chut stridat oblibené predméty a odvahu seznamovat se s novymi vécmi, zprijemnit cestovdni a usnadnit pozndvdni nového
nezndmeého prostredi, dd se pracovat na minimalizaci stereotypniho chovdni. Je mozné pracovat se zvysenou citlivosti na hluk,
navyknout déti na hluky, které je dési, postupnym seznamovdnim (praci s redliemi nebo CD).”

12.1.6 Stupné vzdélavani

V rdmci vzdélavani déti s Williamsovym syndromem je respektovano ¢lenéni podle stupiiti vzdélavani. Rada déti s WS zvladne
navstévu bézné mateiské skoly, integrace vsak vyzaduje podporu vedeni mateiské Skoly a pedagogickych pracovnikd (snize-
ny pocet zaku ve tfidé, piijeti asistenta). Pobyt mezi zdravymi détmi je velmi dilezity pro ziskani zakladnich socidlnich
dovednosti. Dité s opozdénym nastupem feci se snaze nauc¢i mluvit od zdravych spoluzakd, nez od podobné neverbdlnich déti
ve specidlni §kolce. Dalsi moznosti je pak specidlni mateiskd skola nebo staciondf, piip. piipravny ro¢nik specidlni Skoly, kde
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se zase mohou détem vénovat specidlni pedagogové a pracovnici s praxi v praci s détmi se specialnimi potfebami. Pfi vybéru
Skolky je nutné brat v iivahu specifika ditéte - dité s vyjraznou citlivosti sluchu bude asi napfiklad velmi téZko sndset hlucné
autistické déti.

Podobna situace je na zakladni §kole - nékteré déti jsou integrovany v bézné tfidé a vyuzivaji tak moznosti inkluzivniho pti-
stupu ke vzdélavani, jinym détem lépe vyhovuje zdkladni Skola praktickd, kde se vzdéldvani zaméruje na vSeobecny rozvoj

zaka, na poskytovani védomosti, dovednosti a navykd, které jsou potfebné k uplatnéni v bézném praktickém Zivoté. Dalsi

moznosti je zdkladni Skola specidlni, kde cilem vzdélavani je rozvijet psychické i fyzické schopnosti zaka tak, aby se mohl

v maximalni mozné mife zapojit do spolecenského zivota a dosahl maximalni mozné miry samostatnosti. Vétsiné déti s Wil-
liamsovym syndromem kazdopadné pomaha, pokud ziskaji ,¢as navic” - odkladem povinné §kolni dochdzky, ptip. zafa-
zenim do p¥ipravného roéniku zédkladni Skolky praktické. Pfivybéru vhodného typu vzdélavani je nutné znat potfeby a zdjmy

déti a vyuzit jejich silné stranky tak, aby v ramci svych moznosti dosahovaly co nejlepsich vysledka.

Dulezita je spoluprace s poradenskymi zafizenimi - se Specidlné pedagogickymi centry ¢i Pedagogicko-psychologickymi
poradnami. Poradenska zafizeni doporucuji vhodné Skolské zatizeni, davaji doporuceni k integraci, véetné podpory formou
asistenta pedagoga, spolupracuji s vybranym skolskym zafizenim a poskytuji mu odbornou podporu. U asistentt pedagoga je
nutné zminit, ze asistentem by nemél byt nékdo z rodiny (zejména se nedoporucuje asistence ze strany matky), je nutné také
dbat na to, aby se asistent nesnazil provadét tikony za dité. Nadhled chybi zejména starsim lidem ¢i lidem bez pedagogického
vzdélani. U déti s Williamsovym syndromem je nutné kldst diiraz na sobéstaénost, nejlépe ve vsech oblastech a snazit se vy-
tvaret podminky pro co nejvétsi zapojeni ditéte do kolektivu.

Po dokonceni povinné Skolni dochézky je vhodné a pro déti pfinosné pokracovat dal ve vzdélavani a v hledani dalsiho
uplatnéni. Ucitel by mél jiz v pribéhu pfedchoziho vzdélavani apelovat na Zdka, aby chtél pracovat a pomoci mu zorientovat
se na trhu prace a ve svych schopnostech. Pro Zdky s lehkym stupném mentdlniho postiZeni lze zvolit néktery ucebni obor.
Obory, kde se klade diraz na jemnou manualni praci, ale mohou byt nevhodné pro jedince s problémy v oblasti motorickych
dovednosti. Oblibenym oborem je u dospivajicich lidi s WS obor pecovatelstvi, kdy mohou uplatnit svou empatii a pratelskou
povahu. Pro nékteré zaky mohou byt vijchodiskem praktické skoly nebo kurzy na doplnéni vzdélani. Rada neziskovych orga-
nizaci nabizi pfipravu pro tzv. podporované zaméstnani, dalsi moznostijsou chranéné dilny ¢i chranénd bydleni (odstranéni
fixace na rodinu).

Dcera (17 let) absolvovala zdkladni devitiletou skolni dochdzku ve specidlni zdkladni Skole pro Zdky se specifickymi poruchami
uceni, ale s osnovami bézné zdkladni skoly. Chodila tedy do Skoly s détmi prevdzné zcela zdravymi, byla tzv. ,integrovand“. Pres-
toZe ucivo pro ni bylo velice ndrocné, do skoly chodila radda a mezi zdravymi détmi byla Stastnd. Témer ve vsech predmétech méla
sestaveny individudIni studijni pldn a na pomoc asistenta. Integrace velmi pozitivné ovlivnila jeji vyvoj, prirozené se zaclenila
do bézného detského kolektivu, prizpusobila se, vyspéla socidlné. Nyni pokracuje ve studiu na odborném ucilisti v oboru , peco-
vatelstvi” opét podle individudlniho studijniho pldnu, ucivo prvniho rocniku md rozloZené do dvou let. Mezi svymi vrstevniky je
Stastnd a spokojend, skola je duleZitou soucdsti jejiho zZivota.

Dcera (17 let) se diky integraci na zdkladni skole a nyni na odborném ucilisti prirozené zaclenila do spolecnosti, prizptsobila se
a stala se v ramci svych moznosti co nejméné zdvislou na pomoci druhych. Presto vim, Ze se ji v budoucnu nepodari zajistit si ne-
zavislost financni. Budu moc rdda, kdyZ najde v Zivoté uplatnéni. Ale pokud se to podari, bude to jen dobrovolnickd ¢innost, kterd
Jji bude naplriovat a dodd jejimu Zivotu smysl.

12.1.7 Jiné zpusoby plnéni povinné §kolni dochazky, nemocnicni pobyty

Vpfipadé détis Williamsovym syndromem se jiné zpisoby plnéni povinné §kolni dochazky (napi. domaci vzdélavani) zpravidla
nevyuzivaji, dlouhodobé nemocniéni pobyty jsou vyjimeéné.

12.1.8 Jedineénost déti s Williamsovym syndromem

Je nutné zavérem zdlraznit, ze zdaleka ne u vSech déti s WS se vyskytuji vSechny priznaky popsané v tomto textu. Déti se
navzajem lisi ve stupni mentalniho postiZzeni a dosaZené samostatnosti, je dilezité na prvnim misté vzdy brat v ivahu
individudlni potfeby ditéte a aZ poté obecné charakteristiky syndromu. Je nutné vyuzivat silné stranky déti (spolecenskost,
empatii, zdvofilost, muzikalnost, dlouhodobou pamét) tak, aby v rdmci svych moznosti dosahovaly co nejlepsich vysledkda.
Vzdy je kli¢ova multioborova spoluprace riznych pracovist dostupnych v misté bydlisté rodiny, v neposledni fadé je tieba
klast diiraz na komunikaci a spoluprdci s rodici, ktefi znaji svoje dité nejlépe.
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12.2 Kompenzacni, rehabilitaéni a vzdélavaci pomicky pro déti
s Williamsovym syndromem

yw 2

Ve vzdélavani déti s Williamsovym syndromem jsou vyuzivany bézné didaktické a vzdélavaci pomicky. Pfi vybéru ucebnich
materidld je vhodné davat pfednost materidlim strukturovanym, jednoduchym, s mensim mnoZzstvim barev ¢éi obrazka. Je
dobré vyuzivat velmi dobrou sluchovou pamét déti s WS - nabizet jim napf. misto tisténych materidld audioknihy a nahrané
texty. Détem s poruchou pozornosti je vhodné vytvofit klidné prostiedi, omezit mnozstvi podnéti (zejména zvuki), zabranit
vyrusSovani ze strany ostatnich zakd ve tfidé napf. vhodnym posazenim ditéte ve tfidé. V zahranici se ke zklidnéni pouzivaji
na urcitou pfesné stanovanou dobu tzv. zatézové vesty, nékdy je dité pfi pisemce izolovano od podnétt napi. paravanem.

V ptedskolnim véku je mozné vyuzivat pomucky pro alternativni metody komunikace (napi. obrazkovy systém VOKS), ze
zahrani¢nich i vlastnich zkuSenosti z posledni doby je zfejmé, Ze je vhodné i zafazeni modernich poéitaét s dotykovou ob-
razovkou typu tablet, které umoznuji komunikaci a snizuji deficity v jemné motorice. Déti s Williamsovym syndromem maji,
stejné jako vétsina jejich vrstevniki, rddy pocitace, nékteré jsou jimi pfimo fascinovany - existuje spousta poéitacovych
vyukovych programi, které pomahaji rozvijet jejich schopnosti a dovednosti (napf. program Symwriter, Boardmaker, Mentio,
Moje prvni my$, Méda pocita, Méda cte apod. Velké mnozstvi aplikaci vSeho druhu se nabizi pro iPad.)

Nékteré praktické problémy

Jidlo - nékteré déti s WS jsou extrémné vybiravé, coz mize ¢init potize p¥i Skolnim stravovani. U fady déti z fyziologickych
pficin (hypotonie, porucha polykani, reflux) pfetrvava preference kasovité stravy, jindy jsou na viné nechutenstvi psychické
obtiZe. Problémy s jidlem je nutné fesit ve spoluprdci s rodici a gastro-specialisty. V dospélosti zpravidla odpor k jidlu mizi, coz
s nedostatkem pohybu a genetickymi pfedpoklady casto vede k obezité a rozvoji diabetu 2. typu.

Toaleta - u nékterych déti mtze i ve skolnim véku pfetrvavat enuréza (porucha schopnosti udrzet moc), coz je tfeba respek-
tovat i béhem vyuéovaci hodiny.

Hluk - zvySend citlivost na hluk je castym problémem déti s Williamsovym syndromem - je dobré mit pfipravené strategie pro

piipad necekanych zvuki, na které mize dité negativné reagovat. Tam, kde 1ze hluk pfedvidat (napf. potlesk pfi skonceni

pfedstaveni), je nejlepsi pfed nim dité uchranit (umoznit mu, aby véas odeslo) nebo alespon véas varovat. Ditéti mohou pomo-
cisluchdtka, p¥ip. je mozné pomoci navyknout na konkrétni zvuk cilenym tréninkem. Konkrétni rady pro rozvoj - viz vyse.

12.3 Hodnoceni vzdélavani déti s Williamsovym syndromem

Déti s Williamsovym syndromem spadaji podle §kolského zdkona do kategorie Zaki a studenti se specidlnimi vzdélavacimi
potiebami. Tyto déti maji pravo na vzdélani o obsahu, formach a metodach odpovidajicich jejich potfebdm a moznostem, pra-
vo na vytvoreni podminek pro vzdélavani, pravo na uzivani specidlnich ucéebnic, specidlnich didaktickych a kompenzacnich
pomticek a pravo na vzdélavani alternativnimi komunikacénimi prostfedky. P¥i hodnoceni téchto Zaku by se mélo pifihlizet
k povaze jejich postiZeni.

Zaci se specidlnimi vzdélavacimi potfebami maji dale narok na tzv. podptirna opatfeni p¥i vzdélavani, v piipadé déti s Wil-
liamsovym syndromem se jednd zejména o vyuziti specidlné pedagogickych metod a postupt, které odpovidaji vzdélavacim
potfebam, poskytovani individudlni podpory v ramci vyuky a pripravy na vyuku, individualni vzdélavaci plan a vyuziti sluzeb
asistenta pedagoga. Skola tato opatfeni poskytuje na zikladé pedagogického posouzeni vzdélavacich potieb zaka, pribéhu
a vysledki jeho vzdélavani, popiipadé ve spolupraci se Skolskym poradenskym zatizenim.

Specidlné pedagogické postupy - u zakt s Williamsovym syndromem je vhodné uplatiiovat zejména:

» Jasné, ditéti srozumitelné a jednoduché pokyny - pfi zadavani ikold dbat, aby dité pochopilo, co se po ném chce. Ptat
se: kdo, co, kde, kdy a proc? Vizualizovat a verbalizovat tkoly.

 Pozitivni motivace - slovni hodnoceni, pochvala, systém odmén (typu: za dobrou odpovéd hvézdicka, za 10 hvézdicek
moznost hrat si chvili s pocitacem ¢i zazpivat si s tfidou oblibenou pisnic¢ku), vyzdvihovat dovednosti, které zak zvladl,
a tim jej ijeho rodice pozitivné motivovat k dalsi praci;

» Nazornost, zapojeni vice smysld - pouzivini jednoduchych a jednoznaénych obrazki, karti¢ek na pfifazovani, trojroz-
mérnych modeld, rizné materidly apod. Je vhodné zapojit viechny smysly (dité mize ndzorné pomicky nejen vidét, ale
také vzit do ruky, pficichnout k nim nebo je ochutnat, zkusit, zda vydavaji néjaky zvuk, maji hladky ¢i drsny povrch apod).
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Prikladem mize byt uc¢eni pismen piivyuce ¢teni, které miize zahrnovat psani pismene ve vzduchu, jeho obkreslovani, jeho
,ohmatani” (dotykani se pismene vystfizeného z brusného papiru), souc¢asné psani pismene a vyslovovani zvuku. Déti si
mohou pisméno i ,upéct” z tésta a snist jej;

e 0Odpoéinek, stfidani éinnosti - dité s Williamsovym syndromem neudrzi ptili§ dlouho pozornost, byva nesoustfedéné nebo
naopak brzy unavené, je vhodné poskytnout prostor na odreagovani, zafadit napf. pfestavku, pisnic¢ku, tanec, relaxacni
cviky apod. Netrvat na striktnim vymezeni ¢asu na zvladnuti uc¢iva, nabizet odménu za vytrvani u dlohy, vyuzivat vyuku
v malych skupinkdch, umoznit vybér z ¢innosti.

¢ Vice ¢asu pii zkouseni, preference ustniho testovani pfed pisemnym (problémy s grafomotorikou mohou pfevazit nad pro-
kézanim konkrétnich znalosti), moznost krouzkovat odpovédi, mensi pocet otdzek na strance, dovolit pouziti diktafonu
pro pozndmky;

 Zapojeni a procvi¢ovani hrubé i jemné motoriky, cviéeni rovnovahy, koordinace pohybi, koordinace ruka-oko, gra-
fomotoricka cviceni;

 Strukturované uceni, vyuziti obrazki pro program/strukturu dne - snizi to nejistotu a tizkost;

¢ Vyuziti poéitace - jako vyukového nastroje (vyukové programy), pro zapisky a pozndmky, jako motivaéniho faktoru (,za
odménu”);

e Mirnéni emoci - predvidani vzniku frustrace, pomoc ditéti, aby se dostalo z frustrujici situace a naslo si jinou ¢innost.
Prehravani roli/socidlni scénafe mohou ditéti pomoci zazit izkost vyvolavajici situace a procviéit si zplisoby, jak je zvlad-
nout;

¢ Socialni dovednosti - trénovat déti v neverbalni komunikaci, véetné feci téla, gest, respektovani fyzickych hranic (tj.
nestat ptili§ blizko béhem konverzace). Pouzivat video nahravky, modelové situace, socidlni pibéhy, prehravani roli (déti
si ménirole, aby poznaly, jak se lidé pfi uréitém chovani citi). Obscesivni mluveni o tématu - dat dostatecnou a srozumi-
telnou odpovéd, pokud dité i nadale u tématu ¢i jedné otazky setrvava, pak ignorovat dalsi odpovédi, nabidnout jiné téma
¢i aktivity. Moznost vyuziti materialfi pro déti s poruchou autistického spektra;

e Respektovani odlisnosti, kterd obohacuje;

e Vyuziti hudby - v pfipadé déti s Williamsovym syndromem obzvlast vhodné. V ramci ob¢anského sdruzeni Willik je mozné
ziskat kontakt na muzikoterapeuty, ktefi maji zkuSenost s détmi s Williamsovym syndromem.

12.4 Kontakty

Willik - obcanské sdruzeni rodich a pratel déti s Williamsovym syndromem, vzniklo v roce 2006. V soucasné dobé (jaro 2012)
s Willikem spolupracuje vice ne 40 rodin s détmi s Willliamsovym syndromem z celé Ceské republiky

Kontakt: Willik, ob¢anské sdruZzeni rodicd a pratel déti s Williamsovym syndromem

Drnovskd 104/67, 161 00 Praha 6 - Ruzyné

Webové stranky: www.willik.tym.cz

e-mail: willik.tym@seznam.cz

tel: 603 443 762, Mgr. Hana Kubikova
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13 TECHNICKE PROSTREDKY PRO VZDALENOU VYUKU DITETE
SE VZACNYM ONEMOCNENIM

Jan Vrba

Onemocnéni vzacnym onemocnénim, nebo jejich kombinacemi, neni rozhodné divodem, aby takovéto dité bylo vyfazeno, ¢i
vylouceno z moznosti vzdélavat se a navstévovat Skolni zafizeni. Ale jsou piipady, kdy je nutné, aby dité, které trpi vzacnym
onemocnénim, muselo na del$i dobu (mnohdy i nékolik mésicti) zdstat doma. A to tfeba kvili tomu, Ze se jeho zdravotni
stav zhorsil. Dalsim divodem muze byt napf. chiipkova epidemie, nebo zvySené riziko respira¢nich onemocnéni. Tato delsi
nepiitomnost nemusi nutné znamenat vylouceni z kolektivu spoluzakd. Je zde nékolik moznosti, jak docilit toho, aby dité se
vzacnym onemocnénim mohlo byt pfitomno vyuce a tak nebylo ochuzeno o tolik pfinosny socidlni a spolecensky kontakt.
Vpripadé, ze je dité kviili vysoké nemocnosti, at uz svoji, ¢i okoli, nuceno zfistat vdomacim prostiedi, nabizi se otdzka, jak mu umoz-
nit spojeni se Skolou. Lze to samoziejmé zafidit tak, Ze mu budou prineseny domdci tikoly, které s rodici, nebo asistentem vypracuje.
Ale existuje také moznost toho, Ze dité bude spojeno se §kolou pomoci technologie - poéitac/notebook, webova kamera, pfipojeni
k internetu. Toto sta¢i k tomu, aby mohlo dité byt pfimo ,on-line” spojeno se svou tfidou, a to nejen jako pasivni pozorovatel, ale
takeé jako aktivni ,jednotka”. MiZe byt pfitomen pfes webovou kameru nejen u vykladu nového uciva, ale také mize zodpovidat
kladené otazky, ¢i piimo se zicastnit piipsani testi. Stacijen, aby pedagog piipravil dokument s pravé probiranou latkou, ¢itestem,
ktery pro déti ve Skole vytiskne. A ditéti, které je bud upoutano na lizko, nebo se jen nemiize zticastnit vyucovani z davodu vysoké
nemocnosti, odesle a dité si jej pomoci webového prohliZece otevie doma a po vypracovani jej zase odesle pedagogovi zpét.
Takovéto feSeni se mize jevit jako technicky a finanéné ndro¢né. Na druhou stranu je jiz zcela bézné, Ze je v rodiné k vyuziti
osobni pocita¢ nebo notebook, pripojeni k internetu je jiz vice ¢i méné béznou zdlezitosti. Porizeni webové kamery neni finanéné
narocné, proto moznosti, které jsou zde popsany, jisté pomohou zaclenéni ditéte se vzacnym onemocnénim do bézného Zivota.
Na druhé strané ve skole je technické vybaveni jiz velmi bézné, proto moznost prineseni notebooku do hodiny, neni velkym
problémem. K nému pfipojend webkamera a spusténi nékterého z komunikaénich programd - Live Messenger, skype a dalsi.
Tato moznost neni ¢asové ndrocna a ditéti se tak dostane komfortu ,byt” pfimo na hodiné a posili tak jeho sebevédomi.

Déle jsou popsany alespon nékteré nejbéznéjsi a nejdostupnéjsi moznosti ,spojeni se skolou”. Jsou tu uvedeny on-line sluz-
by, které jsou k dispozici zdarma. Tim padem jsou dostupné pro Sirokou vefejnost a nezatizi tak rozpocet skoly, ani rodiny
ana druhou stranu velmi obohatf dité se vzacnym onemocnénim.

Systém spolecnosti Microsoft

Spolecnost Microsoft pro Sirokou vefejnost svych uzivateld spustila v roce 2008 projekt LIVE@EDU, neni samoziejmé jedinou
spolecnosti poskytujici uzivatelim bezplatné sluzby online, ale diky vS§eobecnému rozsiteni, znalostem a zkuSenostem pfe-
vazné vétsiny populace se jednad o sluzby nejvice uzivatelsky pfijatelné.

13.1 Co LIVE@EDU vlastné piedstavuji?

Jednad se o balik bezplatnych aplikaci a sluzeb, jako je naptiklad 20 GB webové ilozisté zalozenych na systému e-mailového tctu.
Zalozeni nového e-mailového t¢tu neznamena to nutné vzdat se pouzivani stavajici e-mailové adresy od jiného poskytovatele
(Seznam.cz, Google, Centrum.cz, atd)

LIVE@EDU je balik, ktery mimo jiné obsahuje prostfedky pro tipravu a archivaci fotografii, videa, prostfedky pro tvorbu, editaci
a zobrazovani dokumentd, tabulek prezentaci a samoziejmé i elektronické posty.

Atoje pravé to, co je pro nds dilezité, s vhodnou kombinaci HW prosttedkd jsme schopni v podstaté zdarma zaridit to, aby dité se vzac-
nym onemocnénim, které je docasné nebo trvale neschopno dochazet do bézné vyuky, mohlo byt této pfitomno alespon na dalku.
LIVE@EDU nam poskytuje prostiedky, kdy s propojenim pomoci internetu jsme schopni pfendset nejen obraz a zvuk déni
ve tfidé na monitor ditéte, ale je mozno poskytnout uciteli i zaku potfebnou interakci.

Dité miize zaroven se svymi spoluzaky pracovat na zaddni a to online (kazda zména, kterou dité nebo ucitel provede, naptiklad
v dokumentu s testem, je okamzité vidét).

Priklad:

Ucitel pfipravi test z deseti otdzkami v online bezplatné podobe Word na svém LIVE tuctu. Tento test ndsledné ulozi na sviij SkyDrive,
tedy své webové tlozisté. Zdkim ve tiidé tento text vytiskne a ditéti v domdcim léceni posle e-mailem odkaz tohoto testu. Dité si jej
opét v bezplatné podobé online Wordu otevie a na pokyn ucitele jej zacne vyplriovat. Ucitel jako autor tohoto textu md okamZité
moznost vidét veskeré upravy, které zdk v testu provede.
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Piiklad 2:

Ucitel opét pripravi tentyz test, ale nebude jej tisknout, misto toho pouZije Skolni pocitacovou tridu a od zdkid bude pozadovat
spolecné vypracovani testu pomoci online sluzeb LIVE@EDU. Vsichni Zdci dostanou e-mailem adresu dokumentu/testu a to vcet-
né zZdka, ktery je doma, a vsichni zacnou tento test vypracovavat. Napriklad po skupindch. Ucitel miiZe do této skupinové prdce
zaradit i nemocné dité. Takto miiZe se svymi spoluZdky online komunikovat pomoci LIVE Messengeru.

13.2 LIVE Messenger a Skype.cz

LIVE Messenger i aplikace Skype.cz nam nabizi moZnost nejen komunikovat pomoci textu, tak jak jsme byli zvykli v minulosti,
ale umoznuje kontinualni pfenos obrazu a zvuku. U LIVE Messengeru to mtze byt az 40 uZivateld zdroven.

Proto ndm k tomu, aby nase nemocné dité bylo na dalku pfitomno v hodiné, stac¢i pouze poc¢itac/notebook s webovou kamerou
na strané zZaka, obdobné zatfizeni ve §kole postavené na lavici ve tfidé a pfipojeni k internetu.

LIVE Messenger ani Skype.cz neni nijak naro¢ny, jak po technické strance, tak ani po strance uzivatelské. Automaticky nacte
kontakty z adres emailu, takze kohokoli mizZete online oslovit bez zdlouhavého vyménovani adres jako v jinych aplikacich.
Ucitel/moderator pouze zahdjivideo rozhovor a Zak pouze reaguje. Pokud je z jakéhokoli diivodu tfeba vice Gcéastniki, pouze
se ,prizvou” k rozhovoru, naptiklad asistent Zaka nebo rodic.

13.3 Dalsi moznosti

Pokud by néktery z rodicd ¢i pravnich zastupct ostatnich zakt mél vyhrady k snimani jejich ditéte, mysleno spoluzaky ve tridé,
neni nic jednodussiho nez kameru nastavit tak, aby zabirala pouze ucitele a skolni tabuli.

V ptipadé pouziti techniky od spole¢nosti ACER nam tato nabizi systém Acer Classroom Manager, ktery umoznuje naptiklad ,sdi-
leni obrazovky” a ucitel/ zdk tak md moznost sledovat veskeré déni na obrazovce toho druhého a zdroven s nim komunikovat.
Samoziejmé, ze moderni technologie, které v textu popisujeme je mozno pouzivat s dalsimi modernimi prostfedky, ale jsou
uzpusobeny i k pouziti na star$i technice.

Pokud zde budeme hovotit o modernich technologiich, madme moznost tyto sluzby poskytnout i détem a dospélym se snizenou
pohyblivosti, ¢astecné nebo Gplné nevidomym. Technika nam umoznuje pomoci dotykovych zafizeni napiiklad od spolecnos-
ti J4W pracovat s castecnou nebo dokonce tiplnou absenci klasické klavesnice a mysi. Dotykova obrazovka je chranéna 4 mm
tvrzenym sklem, lze nastavit citlivost zafizeni, tak aby na poéitac¢i mohlo pracovat i dité s nedostatecnou koordinaci pohybda.
Dotykové obrazovky jsou v Siroké Skdle rozmérd a v podstaté spolecnost J4W je schopna pfetvofit na dotykovou skoro kazdou
TV. Spolecnost Salix je pak schopna dodat k takovéto obrazovce polohovaci zatizeni s elektromechanickym pohonem tak, aby
bylo mozno pouzivat obrazovku napiiklad z invalidniho voziku nebo z ldzka. Televizor je mozZno doplnit kvalitni, nicméné
nijak drahou webovou kamerou s vysokym rozliSenim, bezdratovou klavesnici, ktera zaroven funguje i jako pocitacova mys.

13.4 ,,Idealni” feSeni...

V piipadé, zZe bychom hovofili o idedlnim svété, tak by situace mohla vypadat takto:

Skola je vybavena technikou umoZriujici popisované propojenti s Zdkem, ktery je nepfitomen ve vyuce. Skola toto zafizent zapiijéi
na dobu nemoci Zdkovi domtl, a ten v podstaté kontinudlné pokracuje ve vyuce. V ucebné kde probihd vyuka je dotykovd obrazov-
ka napojend na notebook ucitele. Toto zarizeni je skrze internet propojeno s obdobnym, ale mensim zarizenim, které md k dispozi-
ci Zdk. Na obrazovce, kterou md ucitel, je pomoci techniky , Obraz v obraze” vidét Zdk doma ¢i pripadneé jeho obrazovka v momenté
kdy je treba sledovat jeho prdci. Totéz vidi i zdak. Zdroveri s timto samozrejmé slysi otdzky a vyklad ucitele a ucitel slysi odpovedi
a reakce zdka. Zdk je schopen zdroveri komunikovat se spoluzdky... Idedini svét, ale technika ndm to jiz dnes umozriuje a finanéni
prostiedky, které je na to treba vynaloZit nejsou nijak astronomické. Samoziejme jde to i jednodussi a takika bezplatnou formou
za pouziti stavajictho vybaveni skoly a rodiny. Nicméné toto feseni nikdy nebude dosahovat takovych vysledki a moznosti jako
ucelend reSeni, které jsme nastinili.

Propojent vsech téchto prostredki s aplikacemi a sluzbami spolecnosti Microsoft LIVE@EDU ndm poskytne uceleny prostredek
vyuky a komunikace nemocného ditéte s okolim, at uz to je Skola nebo rodina. Dité tak nebude separovdno a odtrzeno od okoli
a miiZe u ného probihat socializace alespori takto zprostredkovane.

13.5 Kontakty

Microsoft Ceskéa Republika, http://www.microsoft.com/cs-cz/default.aspx
Server Ceska $kola, http://www.ceskaskola.cz/
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ZAVER

Ctenafi této Metodiky méli moznost vstoupit uréitym zpisobem do Zivota déti s nékterym ze vzacnych onemocnénim. Byt se

a ¢asto i utrpeni, které si jen tézce umi zdravy clovék predstavit.

A7 donedévna staly tyto déti (vétsinou) mimo vzdélavani. Nase skoly, zdalo se, mély rady déti spofddané, poslusné, nikterak
nevybocujici z bézného priméru. Na ten jsme si za dlouhd desetileti zvykli. Vétsina ucitelek a uéitelt potvrdi, Ze za posledni
zkuSenosti. Kéz by mezi né patfila i postupna proména atmosféry nasich skol. Ve smyslu skutecného piijeti vsech zakd, bez
ohledu na jejich problémy a obtize.

Détem se vzacnym onemocnénim osud pripravil obtizi vice nez dost. Nékteré z nich je omezuji doslova na Zivoté, jiné jsou

LJjen” nepiijemné a problematické ve vztahu k okoli. Ve vSech pfipadech rozhodne o spokojenosti a tispésnosti daného ditéte
ve §kole jen pani ucitelka a pan ucitel. Jisté, nezapomindme na roli systémovych a podptirnych prostfedki. Nezpochybniujeme
nutnost jejich poskytnuti - a o nékterych moznostech hovorime iv této Metodice. Jsme vSak presvédceni, ze rozhodujicim je
vzdy a vSude vztah konkrétni ucitelky a ucitele a daného ditéte, zaka. Zde zZaka se vzacnym onemocnénim. Je lehké oblibit si ¢i
dokonce mit hodné rad zaka chytrého, poslusného, milého - a nakonec tedy i podle vSech nasich zkuSenosti v zivoté tspésné-
ho. Je uméni oblibit si a mit rad Zaka nebo Zakyni, ktefivse zapominaji, vyrusuji, chodi si kdy chtéji a kam chtéji, nerespektuji
pokyny, nebo jsou naopak velmi hodni, bez pomoci druhého v§ak nezvlddnou samostatné ani diléi dkol...

Jisté - ne v§echny déti se vzacnym onemocnénim vykazuji tak vyrazné ,specialni vzdélavaci potteby”. V fadé piipadt postaci
zmeéna v organizaci, ¢asto ,jen” dprava stravovani. OvSem i v téchto pripadech se jednd o vyboceni z obvyklého ramce a pra-
béhu vzdélavani. I v téchto piipadech bude zapotiebi dobra vile uciteld.

Hovotfime o dobré vili, pouzivame dokonce slova jako ,oblibeny, ¢i mit rdd”. Skute¢nost by vSak méla byt daleko prostsi. Pra-
vo na vzdélani maji u nas vSechny déti. Je na nds, ktefi jsme se rozhodli byti ucitelem ¢i ucitelkou toto pravo naplnit. Jedno-
duchd véta. Svym zplisobem muize pfindset i tlevu. Nezdlezi (nesmi zdleZet) na nasich pocitech a dojmech - musime dokazat
byt témi spravnymi profesionaly, ktefi zajisti (opét slovy zdkona) naplnéni specidlnich vzdéldvacich potieb kazdého ditéte
a umozni jeho nejlepsi rozvoj.

Je jisté, ze tato Metodika je pouhym stiipkem v mozaice pfistupt, které bude nutno volit. Mize se vSak stat pomocnikem
v rukou dobré ucitelky a dobrého ucitele. S timto cilem byla autory pfipravovana.
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